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Editorial

Dystrophie musculaire de Duchenne
et fonctions cognitives

reste au coeur des discussions de la neuropsychologie infantile. Quatre questions se
_ posent :

— Les DMD entrainent-elles, 4 V’inverse des autres maladies du systéme nerveux périphérique,
des difficultés particuliéres dans les apprentissages scolaires, et alors pour quelle proportion
d’enfants ?
— Ces difficultés d’apprentissage seraient-clles liées & des déficits neuropsychologiques spécifi-
ques (langage ? mémoire ? attention ?), ou globaux ? Le profil en est-il identique pour chaque
enfant ? -
— Faut-il imputer ces troubles a une conséquence psychosociale de cette terrible maladie encore
incurable et fatale ? En s’appuyant sur les théories psycho-analytiques qui lient les capacités de
symbolisation & I’intégrité du « moi » ou sur les théories piagétiennes qui lient la construction
des outils de la pensée aux événements touchant les phases précoces du développement de ’enfant,
on concevrait Uinfluence néfaste d’une affection grave sur les fonctions cognitives.
— A linverse, s’agit-il d’un déficit cognitif dont I’origine « organique », méme si elle n’est pas
actuellement visualisée par une lésion cérébrale précise, est & rattacher au géne de la DMD bien
localisé sur le chromosome X. Auquel cas, un désordre neurospychologique précis au profil homo-
gene, s’il est reliable 4 un aspect particulier de la taille ou de la position de la délétion en Xp 21,
permettrait d’une certaine fagon et ambitieusement d’approcher la génétique de I’intelligence.
Méme si un tel objectif a peu de chances d’&tre atteint, régler la question de la possibilit¢ ou
non d’un déficit cognitif chez les DMD, et en préciser la sémiologic aménera & une série de
conséquences pratiques et positives qui méritent de dépasser les querelles passionnelles. Cela per-
mettra de dépister les enfants DMD « & risque » sur le plan cognitif, de les rééduquer précoce-
ment et de facon appropriée  leur trouble et de leur présenter une pédagogie peut-Etre plus
efficace.

L ‘interrogation sur intelligence des enfants atteints de myopathie de Duchenne (DMD)

Catherine BILLARD*

* Neurologie-Neurochirurgie infantile, Hopital Clocheville, boulevard Béranger, 37044 Tours, France.
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Troubles cognitifs
dans la myopathie
de Duchenne de Boulogne

C.-L. GERARD*, D.-G. BRUGEL**

* Service de Médecine de Rééducation, Hopital Robert-Debré, 48, bd Sérurier, 75019 Paris, France.
#* Service de Rééducation fonctionnelle polyvalente infantile, Hopital Saint-Maurice, 14, rue du Val
d’Osne, 94410 Saint-Maurice, France.

Les auteurs revoient ici la littérature concernant I’abord neuropsychologique de la
maladie de Duchenne. Les données récentes sont en faveur d’un déficit précoce par-
tiellement réversible lors de 1’évaluation des capacités verbales. L’étiologie de ces
troubles cognitifs est multifactorielle : facteurs neurologiques, facteurs psychologi-
ques secondaires aux handicaps, "facteurs socioculturels.

Mots clés : Dystrophie musculaire progressive,
Neuropsychologique,
Difficultés scolaires,
Troubles du langage.

Neuropsychological disorders in the progressive muscular dystrophy
(Duchenne’s type)

The authors have reviewed the literature concerning the neuropsychological studies
of the progressive muscular dystrophy. Recent data argue for an early impairment
of the verbal abilities which improves with age. The causes of these cognitive defi-
cits are multiple ; there are neurological factors, environmental factors, psychody-
namic factors.

Key words : Progressive muscular dystrophy,
Neuropsychology language disorders.
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C.-L. Gérard et al.
’étude des troubles cognitifs associés aux mala-
I dies chroniques constitue un domaine récent de
la neuropsychologie infantile ; celle-ci s’était
longtemps limitée aux problémes des troubles spécifi-
ques du développement et aux conséquences sur le déve-
loppement des Iésions cérébrales acquises. Le principal
but de ces études est d’améliorer les programmes thé-
rapeutiques, de facon a accompagner les progrés obte-
nus médicalement par une meilleure adaptation sociale
et scolaire de ces enfants.
Mais on retrouve souvent deux types de difficultés
meéthodologiques qui sont communes & I’ensemble de ces
pathologies chroniques (Berg et Linton, 1989) :
— difficultés & étudier les facteurs cognitifs de maniére
indépendante des handicaps ; ceci est particuliérement
vrai lorsque un handicap moteur existe ; c’est aussi vrai
pour des maladies telles que I’insuffisance rénale ot la
fatigabilité des patients rend difficile I’évaluation réelle
du potentiel de I’enfant ;
— difficultés a analyser les facteurs étiologiques des
troubles cognitifs. La constatation de troubles cognitifs
chez un enfant ayant une maladie chronique pose tou-
jours le probléme de savoir si ceux-ci sont la
conséquence :
® d’un dysfonctionnement primaire cérébral, dans le
cadre d’une atteinte multisystémique ;
® d’un dysfonctionnement cérébral secondaire, lié soit
a la dysfonction de 1’organe impliqué dans la maladie
chronique soit aux traitements ;
® de facteurs socioculturels éventuellement liés a la
maladie chronique ;
® des troubles émotionnels, scolaires, entrainés par la
maladie chronique.
Les maladies neuromusculaires n’échappent pas a ces
problémes méthodologiques. La littérature, abondante
dans ce domaine, s’est surtout intéressée au cas de la
maladie de Duchenne de Boulogne ou dystrophie mus-
culaire de Duchenne (DMD). Cette littérature est carac-
térisée par 1’absence de consensus concernant la réalité,
P'importance et le déterminisme de ces troubles cognitifs.

HISTORIQUE

On peut reconnaitre quatre grandes périodes dans 1’évo-
lution des idées sur les aspects neuropsychologiques liés
a la DMD. Dégs les premiéres descriptions, qui forment
la période historique, on a reconnu sur des données cli-
niques que, dans un certain nombre de cas, la maladie
s’accompagnait d’un retard mental : ¢’était probable-
ment le cas de 5 des 13 sujets décrits par Duchenne
(Duchenne, 1872). Dans les années 50, la mesure des
quotients intellectuels (QI) de sujets ayant une DMD
a ¢té pratiquée de maniére systématique, mais on a,
d’emblée, soit nié qu’il y avait une fréquence plus éle-
vée de bas QI, soit mis en avant, lorsque de tels défi-
cits étaient évidents, le rdle des facteurs d’environne-
ment socio-économiques ou du handicap moteur. Dans
une troisiéme période, entre 1960 et 1980, les études ont
systématiquement insisté sur la fréquence du retard men-

e 12l associé 4 la DMD et ont vu Ia la démonstration
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d’une atteinte concomitante du syst®me nerveux central
a déterminisme génétique. Dans une quatriéme période,
de 1980 a nos jours, on assiste & un affinement des
techniques neuropsychologiques utilisées, permettant de
discuter de maniére plus nuancée le déterminisme des
troubles observés et surtout de décrire mieux les aspects

fonctionnels de ces déficits.

DONNEES PSYCHOMETRIQUES

En fait, dans la majorité des études publiées, ce que
’on a appelé I’abord neuropsychologique de la DMD
a utilis¢, comme donnée de base, la mesure de quotients
intellectuels. Les quotients moyens de populations com-
portant entre 20 et 70 sujets ayant une DMD ont été
régulierement retrouvés a une déviation standard au
moins en dessous de la moyenne de la population nor-
male ; ce quotient moyen se situant en général entre 80
et 87 (Allen et Rodgin, 1960 ; Worden et Vignos, 1962 ;
Zellweger et Hanson, 1967 ; Cohen et al., 1968 ; Pros-
ser et al., 1969 ; Kozicka et al., 1971 ; Marsh et Mun-
sat, 1974 ; Florek et Karolak, 1977 ; Karagan, 1979 ;
Mearig, 1979 ; Dubowitz, 1965). Pour beaucoup de ces
auteurs, ceci correspondait 4 un déplacement vers les
zones de QI bas de I’ensemble de la population des
enfants ayant une DMD (Karagan, 1979), et apparais-
sait spécifique, puisqu’on n’observait pas un tel dépla-
cement dans des populations « controles » de sujets
ayant un diabéte (Worden, 1962), des maladies com-
portant un handicap moteur tels que la « amyotonia
congenita » (Kozicka ef al., 1971) ou I’amyotrophie
spinale.

Suivant les études, la proportion d’enfants ayant une
DMD et un retard mental significatif variait de 20 a
30 %. En fait, I'utilisation de ces résultats pour infé-
rer que la DMD serait associée a une plus grande fré-
quence de retards mentaux a été critiquée :

— parce que beaucoup de ces études ne pouvaient se
prévaloir d’un recrutement représentatif de 1’ensemble
des DMD ;

— parce qu’elles utilisaient des populations couvrant
une large zone d’ages, et donc faisaient appel a des tests
psychométriques multiples, non forcément équivalents
dans leur sensibilité ;

— parce que beaucoup ne pouvaient se prévaloir de
mesurer le potentiel de fagon indépendante du déficit
moteur.

Ainsi Mearig (1979), en corrigeant certains de ces pro-
bleémes méthodologiques, n’a pas retrouvé de tels défi-
cits psychométrigues.

FACTEURS ETIOLOGIQUES

Les multiples données, mémes contestées, concernant
I’existence de dysfonctionnements cognitifs associés a la
DMD ont été utilisées pour démontrer I’existence de
dysfonctionnements cérébraux associés a la maladie. Les
arguments pour une telle théorie ont surtout été indi-
rects. Ainsi, ces déficits ne pouvaient pas étre secon-
daires au handicap moteur et social progressif, puisque
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le déficit cognitif n’était corrélé ni a ’4ge ni a 1'impor-
tance du déficit moteur (Karagan, 1979). Cependant,
aucune étude longitudinale n’a été vraiment menée pour
mettre en rapport QI, déficit moteur et variables socio-
logiques pour montrer une telle indépendance, la plu-
part des études étant transversales. Dubowitz (1965) a
insisté sur le fait que le retard mental, lorsqu’il existe,
est antérieur a ’expression du déficit moteur. Les varia-
bles socio-économiques jouent sur le quotient intellec-
tuel, mais, dans une méme fratrie, les sujets atteints ont
des quotients en moyenne inférieurs aux sujets non
atteints (Prosser et al., 1969). Cohen et al. (1968) et
Ogasawara (1989) ont montré respectivement sur
39 familles et 41 familles, ou plusieurs sujets étaient
atteints, une haute concordance des QI des sujets ayant
une DMD. Ce fait pour ces auteurs est un argument
qui, lié au caractére précoce de I’atteinte cognitive,
plaide en faveur de I’existence d’un dysfonctionnement
cérébral génétiquement déterminé. Cohen a ainsi pro-
posé quatre modeéles possibles de liaisons génétiques
entre DMD et déficit mental : mais il n’existe aucun
argument définitif permettant de privilégier I’'un ou
Pautre de ces modéles.

Les arguments directs pour une explication neurologi-
que de ces déficits psychométriques sont cependant peu
nombreux. Rosman et Kakulas (1966) ont examiné
6 cerveaux des sujets ayant une dystrophie musculaire
et un retard mental, les comparant a 6 sujets n’ayant
pas de déficit : ils ont trouvé chez les premiers un fai-
ble poids, des anomalies macroscopiques (pachigyrie) et
des anomalies microscopiques en faveur d’anomalies de
la migration neuronale embryonnaire. Ces données ont
été infirmées par Dubowitz et Crome (1969) a partir de
I’analyse prospective de 21 cerveaux. Plus récemment,
des anomalies du développement dendritique sur des
cerveaux de sujets ayant une DMD ont été démontrées.
Mais des examens par résonance magnétique nucléaire
pratiqués chez 4 sujets n’ont montré que des anoma-
lies atrophiques peu spécifiques et sans corrélation avec
les performances psychométriques (Al-Qudah ef al.,
1990).

PROFILS NEUROPSYCHOLOGIQUES

Les difficultés & obtenir une vision homogéne des pro-
blémes neuropsychologiques des DMD proviennent de
I’utilisation inadéquate de ces données psychométriques.
Les raisonnements neuropsychologiques ne peuvent en
effet se fonder sur des données aussi globales, qui sont
influencées tant par des facteurs d’environnement que
par des facteurs neurologiques et comportementaux. Les
tests d’intelligence ne sont qu’un préalable a 1’étude neu-
ropsychologique, qui ne peut se fonder que sur 1’éta-
blissement de profils spécifiques et la confrontation de
ceux-ci a tous les facteurs qui peuvent influer sur le
développement cognitif.

On s’est ainsi intéressé a existence fréquente d’une dif-
férence entre les quotients verbaux et de performances ;
ceci était d’autant plus intéressant que celle-ci allait dans
le sens d’un déficit plus important aux échelles verba-
les de Wechsler, qui ne sont pas influencées par les défi-

cits moteurs, comme le sont les échelles de performan-
ces. Cette constatation a été faite premiérement par
Zellweger et Hanson (1967), mais n’a pas €té retrouvée
par d’autres auteurs tels que Prosser ef a/ (1969). Marsh
et Munsat (1974) et ensuite Karagan et Zellweger (1978)
ont montré qu’une telle dissociation se retrouvait chez
les enfants les plus jeunes et disparaissait chez les plus
4gés, en raison des moins bons scores que ceux-ci obte-
naient aux échelles de performances lorsque le déficit
moteur progressait.

Sollee et al. (1985) ont étudié avec une large batterie
neuropsychologique deux groupes d’4ges d’enfants ayant
une DMD. Ils ont montré que les déficits cognitifs
n’étaient ni globaux ni fixés ; ainsi les enfants les plus
jeunes avaient a la fois des déficits langagiers et atten-
tionnels qui s’amendaient largement avec 1’age. Kaplan
et al. (1986), Smith et al. (1990) insistent sur le fait que
ces déficits cognitifs précoces sont suffisamment impor-
tants pour étre mis en évidence par les échelles de déve-
loppement précoce et peuvent étre, notamment dans les
familles a risque génétique, une maniére d’amener au
diagnostic avant que les troubles musculaires soient cli-
niquement parlants. Pour Dorman ef al. (1988), les défi-
cits verbaux expressifs se corrigent avec 1’age, mais les
myopathes 4gés présentent, dans une proportion de cas
importante, des troubles linguistiques réalisant des pro-
fils neuropsychologiques similaires a ceux que l’on
retrouve dans les cas de troubles sévéres des apprentis-
sages développementaux.

D’autres auteurs ont affirmé que les enfants myopathes
souffrent de difficultés mnésiques a court et moyen
terme, et que investigation de la mémoire serait une
maniére plus spécifique d’aborder les relations entre
myopathie et cerveau (Whelan, 1987 ; Anderson et al.,
1988). Peu d’études ont €tudié de maniére contrdlée les
relations entre cognition et facteurs psychologiques. En
utilisant des échelles de comportements remplies par les
parents et les enseignants, Leibowitz et Dubowitz (1981)
d’une part, et Soleee et al. (1985), d’autre part, ont
montré que les scores de déviations comportementales
étaient plus élevés pour les enfants myopathes que dans
les populations normales et notamment chez les sujets
les plus jeunes, chez qui ils retrouvaient les troubles
cognitifs les plus marqués. Mearig (1979) a montré, qu’a
coté de I’explication neurologique habituellement appor-
tée pour rendre compte des déficits cognitifs associés
3 la DMD, il existe des modéles psychodynamiques qui
sont souvent sous-estimés et qui impliquent : les per-
turbations de la formation de I’image du corps au
moment ou le déficit moteur s’installe, la limitation
croissante des possibilités d’exploration de ’environne-
ment, 4 un moment ou celle-ci est nécessaire pour que
I’enfant puisse se construire des outils de généralisation,
la nécessité de penser sans se projeter dans ’avenir. En
prenant appui sur les théories psychanalytiques, qui lient
les capacités de symbolisation a l’intégrit¢ du Moi, et
les théories piagettiennes, qui insistent sur I’importance
de I’action & une phase précoce du développement pour
la construction des outils de pensée, on peut trouver
bien des facteurs dans I’histoire naturelle de la DMD
qui vont limiter le développement cognitif et notamment
les capacités verbales €laborées de ces enfants. Mais les

progrés de la psychiatrie développementale montrent
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combien les modeles de liaison entre facteurs psycho-
logiques, cognitifs et biologiques sont complexes et ne
peuvent se résumer a des relations simplement linéaires
(Dugas et Gérard, 1990).

PERSPECTIVES

Devant ce tableau des données de la littérature, on ne
peut que souhaiter une sophistication des investigations
neuropsychologiques appliquées a la DMD ; la simple
étude des QI a montré ses limites. Mais il faut se
demander d’abord dans quel but il faut fournir cet
effort. Avec les progrés de I’imagerie cérébrale, il n’est
pas raisonnable de penser que la neuropsychologie serait
un moyen de révéler des lésions du systéme nerveux cen-
tral qui ne seraient pas évidentes avec des investigations
plus directes de I’état du systéme nerveux central. Sur
ce point, on peut cependant souligner que les données
neuropsychologiques de la DMD n’ont pas été confron-
tées encore a celles de 'imagerie cérébrale fonctionnelle
(potentiels évoqués cognitifs, mesures des débits san-
guins cérébraux) comme cela a été le cas dans d’autres
domaines de la neuropsychologie infantile.

La neuropsychologie est avant tout un moyen de des-
cription fonctionnelle :

— permettant de mieux construire les projets réadap-
tatifs et d’intégration scolaire ;

— permettant aussi de mieux décrire les relations qui,
dans une maladie chronique, peuvent se développer
entre les déficits fonctionnels, les outils de connaissance,
de communication et les états émotionnels. La DMD,
par sa dynamique évolutive particuliére, permet d’abor-
der ces relations de fagon paradigmatique, puisque, chez
un méme enfant, on peut étudier dans le temps P’effet
sur I’ensemble de ces facteurs de la progression du défi-
cit moteur. De telles perspectives ne peuvent exister que
si un méme soin est apporté dans la recherche de
moyens reproductibles d’évaluation de ces différentes
dimensions M
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Laterality in benign partial
epilepsy of childhood with
rolandic spikes :

I : Hand preference and skill
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** Clinical Psychologist.

Hand laterality and skill were studied in 89 patients with benign partial epilepsy of
childhood with rolandic spikes, and compared to 85 controls of the same age. Main
parameters used were hand preference for writing, the laterality quotient (Olfield,
1971), and hand performance at the square-tracing task (Bishop, 1980). A raised
incidence of left handedness was found in the epileptic group, but only for fema-
les. The laterality quotient of males was related to age in both groups, and was
not different in the epileptic or control populations. Hand performance at motor
tasks was a function of age for both sexes, and showed no differences between
groups. Prior developmental speech delay was related to poor performance of the
non preferred hand along childhood, to a similar degree in both groups. It is con-
cluded that anomalous dominance is not related to benign partial epilepsy to a lar-
ger degree than in the normal population.

Key words : Benign partial epilepsy,
Hand laterality.
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Latéralité dans épilepsie partielle de ’enfance avec pointes rolandigues :
1. Adresse et préférence manuelle

Nous avons ¢tudié la latéralité et ’adresse manuelle de 89 patients avec épilepsie
partielle bénigne de I’enfance avec pointes rolandiques, en les comparant avec
85 controles du méme 4ge. Les paramétres fondamentaux utilisés ont été : préfé-
rence manuelle pour I’écriture, quotient de latéralité (Oldfield, 1971), et adresse
manuelle pour tracer un carré (Bishop, 1980). Nous avons remarqué une incidence
augmentée de gaucherie dans le groupe d’épileptiques, mais seulement chez les fem-
mes. Le quotient de latéralité chez les hommes était corrélé a I’Age chez les patients
épileptiques comme chez les contréles. L’adresse manuelle pour les activités motri-
ces changeait en fonction de I’4ge parmi les deux sexes indépendamment du groupe.
Le retard d’apparition du langage était associé au mauvais rendement de la main
non-dominante pendant P’enfance chez les deux groupes. Nous avons ainsi conclu
que la dominance anormale n’est pas supérieure chez les patients avec épilepsie par-

tielle bénigne que dans le reste de la population.

Mots clés : Epilepsie partielle bénigne,

Adresse manuelle.

tudies of hand laterality have drawn a great
S deal of attention. For children, as opposed to
adults, the process of brain maturation must be
considered when assessing hand preference. Lack of a
clearly dominant hand may be due to immaturity of
cerebral lateralization, or of motor or cognitive deve-
lopment. As put forward by Denckla (1973), not only
the establishment of the preferred hand’s superiority at
performing motor tasks, but also the rapid improvement
of the non preferred hand’s skill, in young children,
must be regarded as a feature of cerebral maturation.
From another point of view, performance of the non
preferred hand has been signaled as a possible marker
of a pathological shift in laterality. According to Bis-
hop (1984), « it seems plausible that quite mild impair-
ment on one side might shift the balance of skill in
Javour of the previously non-preferred hand, and so
result in a transfer of hand preference ». Assuming the
likehood of a unilateral brain abnormality occurring
equally in the right and left hemisphere, the number
of right handers who would shift to left would be quite
larger than the opposite, which in turn will lead to a
raised incidence of left handers. In fact, a raised inci-
dence of left or mixed handedness has been reported
among mentally retarded, epilepsy, dyslexia and other
disorders.
Based on the pathological study of brains of individuals
with developmental dyslexia, Geschwind and Galaburda
(1987) have suggested a relationship between this disor-
der and anomalous dominance, as well as with benign
partial epilepsy with rolandic spikes (BPE-RS). A dis-
ruption of neuronal migration in left hemisphere favo-
ring the right’s early development, at a certain period
of the ontogenesis, could be responsible for both. They
hypothesized that a left hemisphere focus would be
quite more frequent than a right one, in these cases.
Other studies on benign partial epilepsy (Piccirilli et al.,

s [988) have also suggested that a focal paroxysm, though
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unrelated to an organic lesion, may disrupt cognitive
JSunctioning in a developing brain. However, the exact
incidence of learning disabilities in BPE-RS is not
known yet. Gross differences, as compared to the gene-
ral population, have not been reported, and the beni-
gnity of the disease regarding control of seizures and
absences of cognitive impairment, has been widely assu-
med (Aicardi, 1986).

BPE-RS provides an excellent opportunity to study the
influence of an epileptic focus, that by definition occurs
upon a structurally undisturbed substrate, over latera-
lity, hand skill and school performance. The present
study was designed to test the hypothesis of anomalous
dominance being more frequently present among BPE-
RS patients than within the normal population. Accor-
ding to that assumption, a left brain hemisphere epi-
leptic focus should be related to learning disabilities.
In the present paper (Part I), results of testing the first
hypothesis will be reported. In the following paper
(Part II), the relationship of brain hemisphere distribu-
tion of epileptic foci to hand laterality and school per-
formance, will be discussed.

PATIENTS AND METHODS

Probands were selected from children referred to the
Neuropediatric unit, at our center, according to the fol-
lowing criteria : 1) Presence of benign partial epilepsy
with rolandic spikes (BPE-RS), with typical features on
EEG and clinical grounds ; cases with complicated or
atypical forms (very early onset, continuous paroxys-
mal discharges during sleep, association with other types
of epileptic seizures, etc.) were excluded. 2) Absence of
any evident or presumed SNC lesion. 3) Normal intel-
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lectual level as stated by parents and teachers, and neu-
rological examination. 4) Age 7 years or older, at the
time of the study.

89 patients, 7-14 years old, were thus selected along a
one-year period of time. Patients were either without
treatment or under carbamazepine therapy at 10-20
mg/kg/day. EEG’s had been performed every 3 or 6
months in all cases. Follow-up prior to the study was
one year or more in most cases (82.3 %). The parame-
ters studied were : 1) Hand preference for writing and
drawing. 2) Laterality quotient (L.Q.) based on the
10-item Edinburgh Handedness Inventory (Oldfield,
1971). 3) Hand performance with the square-tracing
task, as proposed by Bishop (1980). 4) Brain hemis-
phere distribution of epileptic foci (left, right, bilate-
ral) in at least 80 % of the EEG’s performed during
wakefulness. 5) For the purposes of this study, deve-
lopmental dyslexia was tested in a very simplified form
by asking the children to write some sentences read
aloud by the tester. Sentences had a different degree
of difficulty according to each school grade, and were
the same for every child in the same school grade.
6) Through a questionnaire, the mother was asked if
the child had learned to speak at a slower pace than
other children, with just two possible answers : yes/no.
7) Questions to the mother, related to the child’s school
performance were as follows : a) The child’s achieve-
ment at school is above/equal/below the medium achie-
vement level of his/her classmates. b) Is the child atten-
ding a school class below his/her age because of poor
school achievement ? ¢) Is the child attending a reme-
dial educational program besides his/her regular clas-
ses ? d) Have the teachers repeatedly complained of the
child’s hyperactivity ? e) Has the child been previously
diagnosed of dyslexia ?

The patients’ visit to the clinic was the regular program-
med one for epilepsy control purposes. In the same ses-
sion, the tests (L.Q., square-tracing task and writing)
were administered individually to the children by the
medical officer. The mother accompanied the patient
and was interviewed once the child had finished the

tasks. As a whole, time spent with each patient for the.

purposes of this study was about 20-30 minutes.

The control group was drawn from a school near the
hospital, whose socio-economic level is the same than
that of most patients attending our center. Teachers
were asked to select children with an average achieve-
ment level as compared to his/her classmates, avoiding
those with very high or very low performances.
85 children, 7-14 years old, were interviewed on the
school grounds by one of the authors (Romo J.) during
the same period of time than the patients described.

Hand preference, L.Q. and performance at the square-
tracing task were assessed by the same methods than
probands. A questionnaire was sent to the parents
asking a few questions not related to this study and the
following one : did the child learn to speak at a slo-
wer pace than other children ? (yes/no).

Scoring of hand performance at the square-tracing task
was done by a trained psychologist (Garcia-Nieto)
without knowing whether the tests belonged to children
in the epileptic or control groups. Then, she was asked
to classify the probands’ pieces of writing into
« dyslexic » or non dyslexic categories, blind to other
data except the child’s school grade. Those who per-
formed more than one error like those usually found
in dyslexia, in each of the two sentences written, were
considered as « dyslexics ». Disorthography (changing
v by b, omitting the silent spanish h, etc.) was not con-
sidered as a dyslexic sign.

Statistical methods used were based on variance analy-
sis, x square test, with Yates correction, and Fisher’s
exact test, when appropriate. To describe numerical
values in the text, medium + 1 SD is used. Probands’
hand preference, L.Q. and performance at the square-
tracing task, were compared with those of controls,
each sex separately. Secondly (Part Il), data analysis
was directed to search for any association between the
hemisphere distribution of epileptic foci and hand pre-
ference and performance, as well as with school
achievement.

RESULTS

54 male patients with BPE-RS (age : 10.1 £ 0.3 years
old) were compared to 37 control boys (age: 9.8 *
0.3 years old), and 35 female patients with the same
disorder (age : 9.9 + 0.3 years old) were compared to
48 control girls (age : 10.1 = 0.3 years old).

Left hand preference for writing and drawing, in each
group (BPE-RS, Control), was not related to age or sex.
Incidence of left-handedness was twice as large in the
epileptic group (10.1 %) than controls (4.7 %), though
not significative. Males showed the same rate of left-
handedness in both groups (7.4 % and 8.1 %, respec-
tively), but regarding females, 14.2 % of patients with
BPE-RS were left handed, compared to a 2 % incidence
in control girls (p < 0.05). Excluding those patients in
the epileptic group, with a school achievement above
or below the medium level of the class (Table 1), so as

Table I
Left handedness according to sex and school achievement level
School level BPE-RS Controls
Male Female Male Female
High (2/18) 11.1 % @2/17) 11.7 % — —
Medium (1/23) 4.3 % (3/15) 20 % (3/37) 8.1 % (1/48) 2%
Low (1/13) 7.6 % 0/3) 0 — —
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Table 1I
Laterality quotient
BPE-RS Controls
Male Female Male Female

Left handed - 50 + 144 — 30 + 31
Right handed 853 + 2.7 849 + 5.1 88.2 + 2.6 93.6 + 1.3
School achievement medium level 80.5 + 4.6 92.5 + 4.09 22 Y
LQ. <0 - 71.7 =+ 9.2 — 80 + 20
LQ. >0 83.6 + 3.1 86.5 + 3.9 86.8 +£ 2.9 91.6 + 2.3
School achievement medium level 80.5 + 4.6 86.9 + 6.7 - i

to make it more comparable with the control group
(which by definition had a medium achievement level),
we could see that female predominance of left-handers
in the epileptic group became more evident (20 % ver-
sus 2 %, p = 0.03).

The laterality quotient was related to age, but only for
males : right-handed boys in both groups showed a
significative trend to increase their L.Q.s with increa-
sing age (p <0.05). Females did not show any relation
between L.Q. and age, since it was already near the
maximum value ever since young age. At first glance,
the L.Q. of BPE-RS patients (70.7 + 5.3) seemed to
be significatively lower than that of controls (85.6 +
3.3, p < 0.01), but it was due to the larger presence
of boys in the former, and also to the larger number
of left-handed females. When sex and hand preference
were taken into account, the L.Q. of epileptics was not
really different than that of controls, not even when
school achievement level was taken into account
(Table II). Lack of differences between groups was also
evident if, instead of hand preference for writing, we
consider as right handed those with a L.Q. > 0.
Number of errors performed with each hand, at the
square-tracing task, is a function of age, for both
groups and both sexes (p < 0.01). Neither hand’s
(dominant and non dominant) performance was rela-
ted to L.Q., left handedness or sex. BPE-RS patients
did not perform worse with either hand than controls,
not even when school achievement level was taken into
account (as a matter of fact, they performed better, at
any age).

A clear cut performance level with either hand could
be established between children younger than 11 years
old and those with 11 or more years of age. At both
age levels, we selected the 20 % of cases with more
errors of the non dominant hand. Percentile of num-

ber of errors were calculated separately for BPE-RS and
control cases. We could not find a raised incidence of
left handedness within these populations. The L.Q. was
not different either. When both hands’ performance
were taken into account, 10.5 % (9 out of 85) of con-
trols and 8.9 % (8 out of 89) BPE-RS patients were
clumsy with both hands (number of errors above the
80th percentile of each hand).

It was interesting to see if among those without bilate-
ral clumsiness, discrepancies between hands could be
Sound. Since percentiles had been drawn for each hand
separately, it was expected that when the preferred hand
score was i.e. at the 10th percentile, the non preferred
hand score could be at some point around the 10th per-
centile + 1 SD for that hand. Differences between
hands were thus found, equally in control and BPE-
RS patients. The preferred hand showed a proficiency
> 1 SD better than the non preferred hand in 5.8 %
(5/85) of controls and 10.1 % (9/89) BPE-RS patients
(not significative). A larger difference between hands (>
2 S8D) was found in just one case (control). The oppo-
site situation also occurred : the preferred hand score
was > 1 SD worse than expected, as jugded by the non
preferred hand’s, in 4.7 % (4/85) of controls and 4.4 %
(4/89) of BPE-RS patients. There was no sex preference
Jor this distribution, nor was it related to age, left han-
dedness or L.Q.

Developmental speech delay in infancy and early child-
hood was recorded in 18.6 % of BPE-RS patients and
9.4 % of controls (not significative). Percentages remai-
ned the same when school achievement was considered.
Males were more prone to be late speakers than girls,
as shown in table III, which was more evident within
the epileptic group faken as a whole (p = 0.03). Left
handedness incidence and L.Q. were not different
among late speakers.

Table III
Developmental speech delay
BPE-RS Controls
Male Female Male Female
Normal 42 33 32 45
speech delay 12 (22.2 %) 2 (5.7 %) 5 (13.5 %) 3 (6.2 %)
Speech delay with medium school achievement 5/23 (21.7 %) 1/15 (6.6 %) = i
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Speech delay in early childhood was associated with a
worse performance of the non preferred hand along
later childhood, both in the epileptic and control groups
(r < 0.05). When patients with extreme clumsiness of
the non preferred hand (number of errors above the
80th percentile) were excluded, speech delay incidence
remained higher in epileptic boys (9/43, 21 %) than
control males (0/26, p = 0.02), while females showed
a similar rate in both groups (1/29, 3.4 % of BPE-RS ;
3/43, 6.9 % of controls). So it seems that speech delay,
although related to a poor performance of the non
dominant hand, is not associated with extreme clumsi-
ness in epileptic boys, as it happens to control males.

DISCUSSION

According to our data, the L.Q. of right handed males
increased with age, in both control and epileptic cases,
while female L.Q. was already near the maximum
values ever since young age. As tested by the Edim-
burgh Handedness Inventory, maturation of laterality
is achieved earlier by females than males. Our 7-14
years old boys and girls were equally familiar with all
10 items examined. Since both control and epileptic
patients were tested during the same one year period
of time, social pressures against the use of the left hand
cannot be accounted for the lack of L.Q. differences
between groups. We don’t believe either that in our
country a social pressure exists for females, leaving
males free to use the left hand as they wish.
Annett (1985) proposed a genetic factor, a single domi-
nant allele (RS) which, when present, favours left
hemisphere representation of speech and incidentally
shifts the mean distribution of hand differences in skill,
toward right hand superiority. Annett argues that the
right shift is expressed more strongly in females than
in males. Perhaps, the price to be paid for female rapid
speech development is the relative inhibition of right
hemisphere visuospatial skills. After an extended review
of the literature, Beaton (1985) finds it « conceivable
that lateralization in younger males and females pro-
ceeds, if it changes at all, at different rates and/or from
different starting point ».

Geschwind and Galaburda (1987) suggested that cere-
bral dominance is determined primarily by brain ana-
tomical asymmetry, which in turn might be modified
by environmental factors such as male sex hormones
during pregnancy. This would account for a raised inci-
dence of left handedness among males, but it is not
known if it would account also for a slower rate of
laterality maturation.

An alternative explanation would be a slower motor
development for boys than for girls. Based on Annett’s
evidence, in the early ’70s, most authors agree that
strength of hand preference and relative skill of the two
hands are associated phenomena (Rudel et al., 1984 ;
Bishop, 1984). Motor maturation, as tested by Denckla
(1973, 1974) seems to be slower in boys, which leads
to the theory that girls might develop adequate interhe-

mispheric connections at an early age. Even during
infancy, Touwen (1976) found that while boys develop
somewhat faster in gross motor areas, the girls appear
to be more forward in functional areas that require
more subtle motor activities, the difference being very
small between sexes. Using a simple but quite useful
sensorimotor test, Huttenlocher (1990) found also small
but statistically significant differences between boys and
girls at three years of age, but female advantage was
no longer evident at age five.

So it seems that by 7 years of age, which is the lowest
age of our cases, differences between sexes, at motor
tasks, should be almost inexistent. Motor development
cannot be accounted for the age-related. L.Q. of males.
In support of this assertion, either hand’s performance
at the square-tracing task did not show differences be-
tween sexes, the proficiency in our study, of both gen-
ders getting better with age at the same rate. Motor
development may account for a raised incidence of non-
right handedness in very clumsy children, as has been
reported (Bishop, 1980), but not for a slower pace in
defining the L.Q. of males as compared to females,
within the normal population.

Developmental speech delay, as reported by the fami-
lies of our cases, may reflect a wide range of circums-
tances : a normal variant, a maturational lag, a lan-
guage disorder or an undetected cognitive impairment.
They probably constitute a heterogeneous group. Never-
theless, they performed worse at the square-tracing task,
both in the epileptic and control groups. The speech
problem was no longer evident by the time of the study,
in most cases. Poor hand performance in these cases
was striking, since it showed no relation to other con-
ditions associated with speech delay, such as school fai-
lure or presumed dyslexia, among BPE-RS patients, as
mentioned in the following paper.

A relationship between language impairment and poor
performance at certain motor tasks has been reported
(Bishop and Edmundson, 1987 ; Kinsbourne, 1989), and
sensorimotor clumsiness at young ages seems to be rela-
ted to low school achievement later on (Huttenlocher,
1990). According to our data, not only a language
impairment but even a simple, not complicated, speech
maturational lag must be associated with poor motor
coordination, as measured by the square-tracing task,
and thus it becomes a risk factor for later low school
performance.

A raised incidence of left-handedness is expected in any
population with brain lesions. We found such event in
BPE-RS females as compared to controls. All five girls
had a normal speech development, L.Q.s. ranging from
+ 20 to — 66, and a high or medium school achieve-
ment level as compared to their classmates. Number of
errors performed with the non preferred hand were be-
tween the 10th and 50th percentile (very good perfor-
mance) in 4 cases and one above the 80th (not signifi-
cative). 2 out of 5 suffered dyslexia (not significative).
So it seems at first glance, that the raised incidence of
female left handers, as compared to controls, is not due
to a pathological shift of hand laterality in BPE-RS
patients. The only case within this group with a extreme
clumsiness was also the only one with a L.Q. above

— 350 (+ 20) ; she had been diagnosed of dyslexia prior e
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to the study, which was still evident in the writing test
performed at 13.7 years of age. She attended a reme-
dial educational program, and was placed at a school
grade one-year below than what would have been nor-
mal for her age. If we assume that this case is a patho-
logical left hander, then BPE-RS was not related to it
since the epileptic focus had been on the right hemi-
sphere ever since epilepsy was diagnosed.

Other data taken from this study, that prove an absence
of a pathological shift of hand preference in BPE-RS
patients, were : 1) The L.Q. was not different in BPE-
RS patients than controls, once sex was taken into
account. 2) Performance with the non preferred hand
was not worse ; in fact, it was better. 3) A relation-
ship between non preferred hand performance and left
handedness or L.Q. was not found, as would be expec-
ted in any normal population without unilateral brain
lesions. 4) Among the 20 % of cases with more errors
of the non preferred hand, who are what Bishop (1980)
called the « target group », we could not find a raised
incidence of left handedness or a lower L.Q. 5) The
incidence of bilateral clumsiness was similar in epilep-
tics and controls. 6) Among those without bilateral
clumsiness, large discrepancies between each hand’s per-
Jormance were found in the same proportion within the
epileptic and control groups. 7) Speech delay was rela-
ted to poor performance of the non dominant hand in
both groups ; BPE-RS late speakers did not perform
worse than controls with the same problem.

Thus, it may be concluded that an anomalous domi-
nance does not seem to be represented in BPE-RS
patients to a larger degree than in the normal popula-
tion. Besides, we found that young males, in both
groups, show a slower rate of brain lateralization than
Jemales, as measured by the Edinburgh Handedness
Inventory, a finding that seems to be independent of
speech development in early childhood or hand skill in
later childhood M
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Laterality in benign partial epilepsy
of childhood with rolandic spikes :
II. Focus hemisphere distribution,
hand preference

and school performance

C. GARAIZAR* M.-L. GARCIA-NIETO**, J. ROMO**, J.-M. PRATS*

* Neuropediatric Unit, Department of Pediatrics, Hospital de Cruces, Bilbao (Vizcaya), Spain.
** Clinical Psychologist.

The relationship of brain hemisphere distribution of epileptic foci, with hand late-
rality and school performance, was studied in 89 patients with benign partial epi-
lepsy of childhood with rolandic spikes, and compared to 85 controls of the same
age. Main parameters used were hand preference for writing, the laterality quotient
(Oldfield, 1971), hand performance at the square-tracing task (Bishop, 1980), school
achievement level as compared to their classmates, impairment of written language,
and recorded speech delay in early childhood. Epileptic foci distribution was not
related to age, sex or hand preference. Instead of left hemisphere focus, it was bila-
teral rolandic spikes foci that showed a relationship to the laterality quotient, pre-
vious speech delay and signs suggestive of dyslexia. The proficiency of the non pre-
ferred hand and school achievement were not directly related to hemisphere foci
distribution, but to previous speech delay or dyslexia.

Key words : Benign partial epilepsy,
Laterality,
Speech delay,
Learning disabilities.
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Latéralité dans D’épilepsie partielle de ’enfance avec pointes rolandi-
ques : II. Distribution du foyer hémisphérique, adresse manuelle et ren-
dement scolaire

Nous avons étudié 89 patients avec épilepsie partielle bénigne de I’enfance avec pointes
rolandiques, et la relation entre la distribution hémisphérique du foyer épileptique
avec I’adresse manuelle et le rendement scolaire, en les comparant avec 85 contrdles
du méme ige. Les paramétres fondamentaux utilisés on été : la préférence manuelle
pour I’écriture, le quotient de latéralité (Oldfield, 1971), I’adresse manuelle pour tracer
un carré (Bishop, 1980), le rendement scolaire par rapport aux autres éléves de la
classe, les altérations du langage écrit et les antécédents d’évolution lente du lan-
gage pendant ’enfance précoce. La distribution des foyers épileptiques n’était pas
liée a I’age, sexe ou préférence manuelle. Au lieu du foyer sur I’hémisphére gauche,
ce sont les foyers bilatéraux qui nous ont montré la relation entre le quotient de
latéralité, le retard préalable du langage et les signes suggestifs de dyslexie. L’adresse
de la main non dominante et le rendement scolaire ne dépendaient pas directement
de la distribution du foyer hémisphérique mais du retard préalable du langage et

des troubles dyslexiques.

Mots clés : Epilepsie particlle bénigne,

Adresse manuelle,
Retard du langage,
Echec scolaire.

relationship between benign partial epilepsy of
A childhood with rolandic Spikes (BPE-RS) and

language disabilities has been hypothesized, pro-
viding the epileptic focus was located on the left hemis-
Dbhere (Geschwind and Galaburda, 1987). The associa-
tion of language disorders and left handedness has also
been discussed for a long time (Beaton 1985, Kins-
bourne 1989).

Although in BPE-RS, focal paroxysmal discharges are
not related to a subjacent organic lesion, they could dis-
rupt cognitive functioning in a developing brain (Picci-
rilli et al., 1988). Thus it would be likely to find, among
these patients, a raised incidence of left handedness and
language impairment. However, the exact incidence of
both, in this type of epilepsy, is not known. Gross dif-
Serences, as compared to the general population, have
not been noticed by most authors, and the relation-
ship, if any, between such common disturbances and
EEG pattern is difficult to establish (Aicardi, 1986).

This study was designed to test the hypothesis of an
anomalous dominance being more frequently present
among BPE-RS patients than within the normal popu-
lation. According to that assumption, a left brain
hemisphere focus should be related to learning disabi-
lities. Results about hand preference and skill, as com-
pared to controls, have been reported in the previous
paper (Part 1). Based on hand preference, laterality quo-
tient (LQ) and performance of the non preferred hand,
we concluded that an anomalous dominance was not
likely to occur in BPE-RS, at least to a larger degree
than in the normal population. In the present paper
(Part II), the possible relationship of brain hemisphere
distribution of epileptic focus and hand laterality, as
well as school performance in the same sample of chil-

mmmmmm dren, will be discussed.
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PATIENTS AND METHODS

These have already been extensively described in the
previous paper (Part I). In short, the proband’s selec-
tion criteria were : 1) Presence of benign partial epi-
lepsy with rolandic spikes (BPE-RS), with typical fea-
tures on EEG and clinical grounds (complicated or aty-
pical forms were excluded). 2) Absence of any evident
or presumed SNC lesion. 3) Normal intellectual level.
4) Age 7 years or older, at the time of the study.
The parameters studied were : 1) Hand preference for
writing and drawing. 2) Laterality quotient (L.Q) based
on the 10-item Edimburgh handedness inventory (Old-
field, 1971). 3) Hand performance with the square-
tracing task, as proposed by Bishop (1980). 4) Brain
hemisphere distribution of epileptic foci (left, right, bila-
teral) in at least 80 % of the EEGs performed during
wakefulness. 5) A writing test searching for signs sug-
gestive of dyslexia. 6) Previously diagnosed dyslexia.
7) School performance as compared to his/her classma-
tes (high, mediumaverage, low). Other signs of school
underachievement were : remedial educational program,
school hyperactivity, and below class placement.
8) Developmental speech delay in infancy or early chil-
dhood, as stated by the mother.

Controls were selected from a school near the hospi-
tal, all of them with an average school performance as
compared to their classmates. Hand preference for wri-
ting and drawing, laterality quotient, hand performance
at the square-tracing task, and previous speech delay
as stated by the parents were recorded.

89 BPE-RS patients and 85 controls were thus studied.
Statistical methods were based on variance analysis and
X square (with Yates correction). To describe numeri-
cal values in the text and tables, medium + 18D is
used.
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Table I
Results according to brain hemisphere distribution of epileptic foci
Left focus Right focus Bilat. foci Controls
Age 99 + 0.3 10.5 + 0.3 9.6 £+ 04 10 + 0.2
Male sex 22 (68.7 %) 17 (50 %) 15 (65.2 %) 37 (43.5 %)
Left handedness :
For writing 3 (93 %) 4 (11.7 %) 2 ( 8.6 %) 4 ( 4.7 %)
LQ < O 4 (12.5 %) 2 (5.9 %) 2 ( 8.6 %) 2 (2.4 %)
L&
Right handed 823 + 5.2 90.8 + 2.4 81 =+ 5.2 913 =+ 14
Left handed —83.3 + 16.6 —28 =+ 223 -80 + 20 -30 =+ 31
LQ = 0 86.3 + 3.5 85.8 + 4.2 81 <+ 5.2 8.6 + 1.8
LQ <0 -70 =+ 17.7 — 66 —-80 + 20 —80 + 20
Number of errors with non preferred hand 22 + 28 27.1 + 2.7 28 =+ 3.2 308 + 1.5
Speech delay 4 (12.5 %) 1 (2.9 %) 9 (39.1 %) 8 (9.4 M)
Confirmed dyslexia 0 2 (5.9 %) 5 (21.7 %)
Suspected dyslexia 9 (28.1 %) 2 (59 %) 5 (21.7 %)
School under-achievers 4 (12.5 %) 5 (14.7 %) 7 (30.4 %)
Number of patients 32 34 23 85

RESULTS

e Hand laterality and brain hemisphere localization of
epileptic focus

Rolandic spikes foci were evenly distributed among bila-
teral, left or right hemispheres, not showing any rela-
tion to age, sex or left handedness (Table I). However,
the LQ of right handed boys was lower when the epi-
leptic foci were bilateral (LQ : 74.3 + 7.1 p < 0.05)
than when they had an unilateral right (LQ : 91.3 =+
3.1) or left foci (LQ : 88.3 + 3.2). The LQ of right
handed boys in the control group (88.2 + 2.6) was
significatively higher than the one of those with bilate-
ral foci (p < 0.05).

Right handed boys performed more errors with the left
hand (p < 0.05) when the epileptic foci were on the
right or bilateral hemispheres, than when focus was on
the left one. Since also speech delay had shown a rela-
tionship to poor performance of the non dominant

hand (see Part 1), we took this fact into consideration
and found that foci distribution and speech delay do
not seem to interact at increasing clumsiness, on statis-
tical terms. Besides, if late speakers are excluded, the
influence of foci localization over clumsiness disappears.
On the other hand, incidence of bilateral foci was far
more frequent in patients with previous speech delay
than in those with normal speech development (p <
0.001). Dividing patients between left or right handed
(Table II) and among the latter, between boys and girls,
or excluding those with extreme clumsiness of the non
preferred hand did not change percentages. It was con-
cluded that developmental speech delay determined both
poor hand performance and bilateral EEG foci. Inci-
dence of left hemisphere focus was the same for late
speakers than for those without speech delay. When
compared to controls, a raised incidence of speech delay
was found among those with bilateral foci (p < 0.01),
as shown in Table 1.

Table II
Speech delay and brain hemisphere distribution of epileptic foci
Left Right Bilateral Total

Left handed

Speech delay 0 0 1 1

Normal 3 4 1 8
Right handed ;:

Speech delay 4 (30.7 %) 1 (7.6 %) 8 (61.5 %) 13

Normal 25 (37.3 %) 29 (43.2 %) 13 (19.4 %) 67
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Table III
Developmental dyslexia (either presumed or confirmed) and epileptic foci localization
Left Right Bilateral Total

Right handed

Dyslexic 8 (42.1 M) 3 (15.7 %) 8 (42.1 %) 19 (100 %)

Non dyslexic 21 (34.4 %) 27 (44.2 %) 13 (21.3 %) 61 (100%)
Left handed :

Dyslexic 14 1 2 4

Non dyslexic 2 3 0 5

¢ Learning difficulties and brain hemisphere distribu-
tion of epileptic foci

Developmental dyslexia had been diagnosed and pre-
viously treated in 7 cases (8 %), 3 of whom (the older
ones) had already a normal writing test by the time of
the study. 16 more cases could be classified as suspec-
ted dyslexic by the writing test, which make a total of
23 cases out of 89 (25.8 %) with presumed or confir-
med developmental dyslexia, among BPE-RS patients.
These cases were mostly males (78.2 %, p < 0.03), with
recorded speech delay (30.4 %, p < 0.05) and a
medium (average) school achievement level (70 %, p <
0.01). If patients previously diagnosed were excluded,
presumed dyslexic patients were 9 + 0.5 years old (p
< 0.05).

There was not a raised incidence of left handedness
within the total dyslexic group. The LQ was not diffe-
rent, once sex was taken into account. Performance
with the non dominant hand was the same for dyslexic
and non dyslexic patients. Dyslexia was associated with
a higher rate of bilateral epileptic foci (p < 0.05).
When late speakers were excluded, the relationship of
dyslexia to bilateral foci attains a higher level of signi-
ficance (p < 0.01). Dividing patients into right han-
ded or left handed (Table I11) do not change percenta-
ges. The incidence of left hemisphere focus, however,
was similar for dyslexic or non dyslexic patients.
School achievement level based on the School report
cards, and compared to their classmates’ performance,

was : High in 39.3 % (35 cases), medium in 42.7 %
(38 cases), and low in 18 % (16 cases). No difference
was found between sexes, but it was related to age :
patients with poor school performance were older (11.5
+ 0.5 years old) than those with an average (10 + 0.3
years old) or a high level (9.5 = 0.2 years old, p <
0.01). Low level cases were also hyperactive at school,
received remedial teaching, and were more frequently
placed at a school grade lower than would be normal
for his/her age (p < 0.001). Speech delay was repor-
ted more often (37.5 %) in these cases (P < 0.05).
Within this group, there was not a raised incidence of
left handedness, neither LQ variations or a different
performance with the non dominant hand. The latter
was nevertheless related to hyperactivity (p < 0.05).
School underachievers (low level) were, as a group, a
different population than the « dyslexic » one above
mentioned : the latter were younger and, for the most
part, had an average school performance (medium
level).

Bilateral epileptic foci was associated with a decrease
of the school performance level (p < 0.05), as shown
in Table IV. But since speech delay was more frequent
among low school achievers, and was also related to
bilateral foci, and « dyslexia » was related to both bila-
teral foci and average school level, we excluded late
speakers and dyslexics (either confirmed or presumed),
and found that the relationship of foci distribution and
school performance is no longer evident (Table IV).

Table IV
School achievement level and epileptic foci localization
Left hemisphere Right hemisphere Bilateral
High level 16 (50 %) 16 (47 %) 3 (13 %)
Medium level 12 (37.5 %) 13 (38.2 ") 13 (56.5 %)
Low level 4 (12.5 %) 5 (14.7 %) 7 (30.4 %)
Total 32 (100 %) 34 (100 %) 23 (100 %)
Without dyslexia or speech delay :
High level 14 (63.6 ") 16 (53.3 %) 2 (28.5 %)
Medium level 5 (22.7 %) 11 (36.6 %) 4 (57.1 ")
Low level 3 (13.6 %) 3 (10 %) 1 (14.2 %)
Total 22 (100 %) 30 (100 %) 7 (100 %)
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DISCUSSION

Left handedness may be determined by hand preference
for writing and drawing, or by considering as such
those with a LQ < 0 (Oldfield, 1971). In either cir-
cumstance, a raised incidence of left handedness was
not found according to brain hemisphere distribution
of epileptic foci (Table 1). Nevertheless, right handed
boys showed a lower LQ when foci were bilateral. Since
the LQ of males is related to age, as seen in Part 1 of
this study, one is tempted to presume the existence of
some interference between bilateral rolandic spikes foci
and brain laterality maturation for handedness.

18 % of BPE-RS patients could be considered as school
underachievers. As a group, they are a different popu-
lation than those with presumed or confirmed dyslexia.
For both, speech delay incidence was high, which is in
agreement with other authors (Klackenberg, 1980). Wri-
ting errors suggestive of dyslexia were more frequent
than expected among our epileptic patients. A 26 %
incidence among BPE-RS patients is only a tentative
figure that deserves further investigation. Most cases
had not been diagnosed previously of dyslexia, probably
because their achievement level was average as compa-
red to their classmates. But anyhow, they did not reach
a high level of school performance as those with a nor-
mal writing test. Since controls were not submitted the
writing test, our findings need to be confirmed, and in
such a case, patients with BPE-RS must be carefully
looked upon for not so evident learning disorders.
We could not find a relationship between hand prefe-
rence or LQ, and speech delay or school difficulties
(either low performance, or « dyslexia »). Some authors

have found evidence of this association (Kinsbourne,
1989), others have not found any (Pennington 1987),
which might reflect the heterogeneity of language disor-
ders as a group. It is possible that anomalous patterns
of laterality in cases of reading difficulty are found only
in certain diagnostic sub-categories (Beaton, 1985).

However, one could assume that when a functional epi-
lepsy of a focal nature, such as BPE-RS, develops in
an already developmentally delayed subject, dysfunction
of that hemisphere would become more evident. In our
study, patients with speech dealy (Table 1I) and presu-
med or confirmed dyslexia (Table III) had the same
incidence of left hemisphere focus as patients without
either problem. For both disorders, there was a shift
of frequency from right to bilateral hemisphere foci.
Recorded speech delay was found more frequently
among those with bilateral foci than within the control
group. The same happened when the LQ of right-
handed boys was considered. That of right-handed girls
was preserved in spite of foci distribution. Instead, left
handedness was over-represented among BPE-RS female
patients when compared to control (see Part 1), but it
was not due or related to hemisphere foci localization.

Other features, such as non-preferred hand performance
and school achievement, did not seem to be directly
related to the hemisphere distribution of epileptic dis-
charges. Instead, they showed an association with
speech delay and written language difficulties (figure 1),
which might be the reason why hand performance was
not worse than that of controls.

Our data do not support the theory of a left hemis-
phere focus being associated with learning or language

Developmental

Poor performance with

speech delay

non preferred hand

Bilateral Lower laterality
rolandic-spikes quotient
foci (right handed boys)
Not so good
school Devglc;f:;:izntal
performance &

Figure 1 : Clinical expressions, other than seizures, of bilateral epileptic foci, in BPE-RS patients, as compared to unilateral

right or left focus.
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disabilities. Instead, bilateral rolandic-spikes foci could
be the expression adopted by BPE-RS when the sub-
Jject is by other means immature, or it could be the ran-
dom distribution of BPE-RS foci, but with a worse pro-
gnosis for language abilities and hand laterality matu-
ration than unilateral focus. A left hemisphere focus
would either not interfere with the development of both,
to a significant degree, or would allow for migration
of language functions to the other hemisphere (Picci-
rilli et al., 1988), but in such a way as to preserve the
patient from underachievement. The same could be true
Jor right hemisphere functions under a right epileptic
SJocus. With either unilateral foci, clinical consequence
of the type here studied were not evident.

Another point to consider is the changing nature of the
epileptic focus from one hemisphere to the other, which
is relatively frequent in BPE-RS. In a large series of
patients (Prats, 1980), bilateral foci were present in
33 % of cases, but only 1/3 of those were permanent,
while 2/3 were bilateral only at some point of the evo-
lution. Clinical consequences of transient versus perma-
nent foci localization remain to be studied.

Other studies (Kasteleijn-Nolst et al., 1990) have shown
evidence of left-sided epileptiform discharges disrupting
the child’s reading ability, as compared to right-sided
discharges. On either side, discharges occured at a rate
of one every 2 seconds, up to a minimum of one every
10 minutes, when the reading test was started. Thus,
results are not surprising, but remind us of other criti-
cal manifestations of epilepsy, apart from seizures.
Whether BPE-RS has such a high rate of epileptiform
discharges over a prolonged period of time, enough to
determine a learning disability, is not known. But
patients with this type of epilepsy do not show a school
underperformance to such a degree.

In spite of the fact that BPE-RS, if considered as a
group, does not show evidence of determining an ano-
malous dominance when compared to controls, very
coherent data are found in cases with bilateral rolan-
dic spikes foci, that suggest a relationship to both hand
laterality and language slow development. The results
here reported must be interpreted as a first glance to
the problem, and must be checked out with specific
tests in selected probands. The question arises, not so
much for hand laterality and BPE-RS, but for clinical
consequences, other than seizures, of brain hemisphere
distribution of epileptic foci M
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La contribution

de la posturographie
tétra-ataxiemétrique

au diagnostic différentiel
des enfants autistiques-
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Employant une méthode posturographique fondée sur 1’analyse des tracés produits
par la pression verticale sur quatre plates-formes électroniques (tétra-ataxiemétrie)
une pour chaque talon et pointe respectivement, les enfants autistes manifestent un
syndrome postural anormal, différent des enfants normaux et des autres psychopa-
thologies. 11 est caractérisé par (1) une instabilité importante, (2) une préférence a
mobiliser le systéme somato-sensoriel aux positions aisées méme quand la vision est
disponible, (3) une prédominance des oscillations latérales, (4) une répartition bizarre
du poids mettant parfois 40-50 % du poids sur une seule plate-forme, (5) une réponse
posturale paradoxale qui s’exprime par une meilleure stabilité aux positions diffici-
les. Treize enfants autistes parisiens furent examinés par cette méthode et présen-
taient le méme syndrome ; en les répartissant en deux groupes d’intelligence supeé-
rieure (QI(M) = 46) et inférieure (QI(M) = 26), des différences cliniques et postu-
rographiques ont été trouvées. Le groupe inférieur présentait plus de symptOmes a
haut risque neuropathologique, plus d’oscillations latérales et moins de réponses pos-
turales paradoxales, moins de progrés en adaptation sociale. Il apparait que la pos-
turographie tétra-ataxiemétrique aide a différencier deux types d’autisme : autisme
« pur » et autisme avec risque neuropathologique.

Mots clés : Autisme,
Posturographie,
Arriération mentale,
Haut risque neuropathologique,
Tétra-ataxiemétrie,
Psychopathologie d’enfants,
Adaptation sociale,
Intelligence.
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Tetra-ataxiametric posturography for differential diagnostic
of autistic children

A posturographical method is used, based on the analysis of the tracings obtained
by the vertical pressure on four electronic platforms (tetra-ataxiametry), one for each
heel and tiptoe respectively. Autistic children present an abnormal postural syndrome,
different from the normal children and other psychopathologies. It is characterized
(1) by an important instability, (2) a trend to use the somato-sensorial system rather
than the easy positions even when vision is available, (3) a predominance of lateral
oscillations, (4) a curious sharing out of weight with sometimes 40-50 % of weight
on only one platform, (5) a paradoxical postural answer corresponding to a better
stability to difficult positions. 13 autistic children in Paris have been tested with
this method, and they showed the same syndrome ; they have been divided in two
groups of intelligence, superior (IQ(M) = 46) and inferior (IQ(M) = 26) ; diffe-
rent clinics and posturographics have been found. The inferior group showed more
symptomes of high neuropathological risk, more lateral oscillations, less paradoxal
postural answers, and less progress in social adaptation. It appears that tetra-
ataxiametric posturography helps to distinguish two types of autism : « pure » autism

and autism with neuropathological risk.

Key words : Autism,
Posturography,
Backwardness,

High neuropathological risk,

Tetra-ataxiametry,

Children psychopathology,

Social adaptation.

¢ comportement postural bizarre des enfants
I autistiques est bien visible par observation

naive, ainsi que documenté par la recherche
systématique (Colbert et Koegler, 1958 ; Ornitz, 1983).
Il se manifeste par la marche sur les pointes, par une
pose grotesque des bras, des épaules, des jambes, ainsi
que par une hypertension du cou, du dos, etc. On voit
aussi que les enfants autistiques sont peu irrités par des
stimulations vestibulaires : en témoigne une absence de
vertige quand ils tournent autour d’eux-mémes, secouent
leur téte, s’amusent sur les balangoires ou montent sur
les toits. En méme temps, il fut démontré par des expé-
rimentations systématiques que le nystagmus primaire
et secondaire est aberrant et diminue chez les enfants
autistiques en état de vigilance, ainsi que pendant le
sommeil (Kolvin et al., 1971 ; Makita, 1961 ; Ornitz,
1974 ; Ritvo et al., 1960). Dans ce contexte, il faut
noter que trois théories neuro-anatomiques sur
Pautisme, la théorie vestibulaire (Ornitz, 1973), la théo-
rie mésocorticale (Damasio et Maurer, 1978), et la plus
récente, la théorie cérebelleuse (Courchesne, 1988), men-
tionnent des régions du systéme nerveux central qui sont
étroitement liées aux mécanismes du contrdle postural.
Malgré cette évidence empirique et I’argumentation théo-
rique sur les relations probables entre les perturbations
de la posture et I’autisme, ce sujet ne fut pas systéma-
tiquement exploré. Grice a la posturographie moderne,
qui se sert d’ordinateurs et de logiciels sophistiqués

(Barigant et al., 1972 ; Kapteyn, 1972 ; Nigg, 1972 ;
Kohen-Raz, 1979, 1989), il est devenu possible d’obte-
nir des mesures objectives et exactes sur le comporte-
ment postural des enfants autistiques et de les compa-
rer aux enfants normaux ainsi qu’a d’autres groupes cli-
niques. Utilisant des échantillons relativement impor-
tants d’enfants autistiques en Israél et aux Etats-Unis,
nous avons trouvé un syndrome postural autistique qui
sera décrit en détail dans le texte suivant.

Les buts de 1’étude rapportée dans cet article étaient :
a) la vérification du syndrome postural autistique dans
un échantillon d’enfants autistes frangais ; b) 1’explo-
ration de la sensibilité des mesures posturales pour dif-
férencier au sein de la population autistique bien con-
nue comme hétérogéne, différents types d’autisme.

METHODE

Les résultats rapportés dans cet article furent obtenus
par une méthode spécifique de posturographie qui
mesure les oscillations de la pression verticale sur qua-
tre plaques, une pour chaque talon et chaque pointe des
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deux pieds (« tétra-ataxiemétrie »). Le sujet examiné
doit rester debout sur ces plates-formes, en maintenant
des postures & plusieurs niveaux de difficultés, par
exemple les yeux fermés, sur mousse, un pied mis
devant 1’autre, etc. Pour les enfants, et notamment pour
des enfants autistes, la période expérimentale de cha-
que position est limitée a 20 secondes. L’émission élec-
tronique des plaques (40 signaux par seconde par pla-
que), qui se présente en forme d’« oscillations postu-
rographiques », est transmise & I’ordinateur et analysée
par un logiciel spécialement préparé pour le but de la
recherche tétra-ataxiemétrique. Pour attirer et mainte-
nir Pattention et la concentration de l’enfant, un jeu
de sons et lumiéres est placé devant ses yeux 4 une dis-
tance de deux meétres. Les détails de la méthode sont
décrits dans le contexte des publications précédentes
(Kohen-Raz, 1970, 1972, 1989 ; Kohen-Raz et Hiriart-
borde, 1979). Dans cet article, nous nous bornons a
expliquer briévement la signification des parametres
tétra-ataxiemétriques essentiels utilisés dans le cadre de
I’étude que nous allons présenter.

Indice de stabilité

L’indice de stabilité (STQ) mesure le degré de I’oscilla-
tion de la pression verticale sur les quatre plaques,
divisé par le poids du sujet. Plus cet indice sera éleve,
plus grande sera l’instabilité de la personne examinée.

Analyse spectrale de Fourrier des ondes tétra-
ataxiemétriques

La méthode de cette transformation mathématique des
signaux ondulatoires est bien connue. En ’appliquant
pour analyser les oscillations posturographiques, on peut
obtenir un graphique qui se préte bien a l’interprétation
par inspection visuelle. D’autre part, pour faciliter 1’éva-
luation statistique des interactions entre les puissances et
fréquences des oscillations, nous avons réparti I’écart des
fréquences de 0,05 jusqu’a 3,00 Hz en 8 bandes sépa-
rées, c’est-a-dire 0,00-0,10; 0,10-0,25; 0,25-0,35;
0,35-0,50 ; 0,50-0,75 ; 0,75-1,00 ; 1,00-3,00 ; 3,00 et plus.
Cette méthode permet de comparer les puissances & tra-
vers cette échelle. En vue des hypothéses récentes de la
théorie posturographique confirmées par la recherche
empirique (Dewit, 1972), deux bandes de fréquences sont
intéressantes : les fréquences basses de 0,10 et moins sont
supposées indiquer Dactivité de la boucle visuo-
labyrinthique du contrdle postural, et d’autre part les fré-
quences entre 0.20-0.40 Hz témoignant d’une interven-
tion du systéme somato-sensoriel, ce qui arrive typique-
ment en cas de « stress postural » (les yeux fermés,
debout sur mousse, etc). De cette facon, nous sommes
arrivés a calculer une mesure globale de la prédominance
relative du contrdle visuo-labyrinthique par rapport au
contrdle somato-sensoriel, en divisant la puissance des
fréquences sous 0.10 Hz par la somme des puissances des
fréquences entre 0.15-0.15 Hz. Ainsi on obtient le quo-
tient spectral (SPQ), un autre parameétre important de
la tétra-ataxiemétrie.

Distribution du poids

La distribution du poids est une mesure simple du pour-
centage du poids mis sur chacune des 4 plaques, ce qui
permet de calculer facilement la répartition du poids
entre talons et pointes, la prédominance du poids sur
un des pieds, etc.

Indice de la distribution du poids

L’indice de la distribution du poids (WDI) est une
mesure secondaire pour évaluer la différence entre les
4 pourcentages du poids sur chaque plaque. I1 est
obtenu en calculant I’écart standard de ces pourcenta-
ges. Plus élevé est le WDI, plus grande est la « dyshar-
monie » de la répartition du poids.

Synchronisations

Les synchronisations sont des indices ressemblant aux
corrélations, qui mesurent I’interdépendance entre les
oscillations de deux des ondes ataxiemétriques ; c’est-
a-dire, les mesures de synchronisation indiquent si deux
tracés tétra-ataxiemétriques sont coordonnés, ce qui peut
se manifester de deux fagons différentes : a) Elles peu-
vent parcourir en forme parall¢le. Dans ce cas nous par-
lons des synchronisations co-actives. Le score maximum
est plus 100. b) D’autre part elles peuvent se présenter
en forme symétrique, ce que nous avons défini comme
synchronisation compensatoire, dont le score maximum
est -100 (Figure 1). Evidemment, il y a six synchroni-
sations possibles : entre les talons et pointes des deux
pieds (2) ; entre les deux talons et les deux pointes (2)
et entre chaque talon et la pointe controlatérale
(2 synchronisations diagonales). Dans le contexte de
I’étude ici présentée, nous avons limité notre analyse aux
synchronisations des pointes, qui révele la direction pré-
dominante des oscillations ; c’est-a-dire, une synchro-
nisation des pointes positive, « co-active » témoigne
d’une oscillation en direction antéro-postérieure, tandis
qu’une synchronisation négative, « compensatoire » est
un signe d’un déplacement latéral du point de gravité,
ce que ’on peut bien vérifier par observation clinique.

YO YFM

Figure 1 : Comparaison du quotient de stabilité (STQ) sur
« Romberg yeux ouverts » et « Romberg yeux fermés sur
mousse » entre groupe « S » (=) et groupe « I » (- -) (note
réponse « paradoxale » du groupe « S »).

YO : yeux ouverts ; YFM : yeux fermés sur mousse.
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La fidélité des mesures tétra-ataxiemétriques est satis-
faisante. Elle est fondée sur des retests aprés des inter-
valles de 2 jours jusqu’a 13 mois. Dans les populations
normales, les coefficients de fidélité sur les positions du
Romberg sont 0,88 a 0,95 pour ’indice de stabilité, de
0,42 a 0,72 pour la répartition du poids, et de 0,32 a
0,92 pour les puissances de Fourrier (Ayalon et al.,
1988). Dans les échantillons des enfants autistes, on a
obtenu des coefficients de fidélité qui s’étendent de 0,38
a 0,81 pour la stabilité et la distribution du poids, et
de 0,38 a 0,94 pour la synchronisation des pointes
(Kohen-Raz, 1989).

LE SYNDROME POSTURAL AUTISTIQUE

L’investigation tétra-ataxiemétrique de deux échantillons
d’enfants autistiques en Israél (N = 59) et aux Etats-
Unis (N = 20) nous a amenés a constater que certains
signes posturographiques caractérisent les autistes ; on
peut donc parler d’un « syndrome postural » typique.
Nous allons le décrire en détail :

1) Le STQ des enfants autistiques est trés élevé com-
paré a celui des enfants normaux et des autres groupes
cliniques, comme les sourds, débiles mentaux et dyslexi-
ques. D’ailleurs, I’écart standard dans les groupes autis-
tiques est plus grand que celui des autres populations.
Ceci témoigne de la composition hétérogéne de cette
population.

2) La distribution du poids (WDI) de la plupart des
enfants autistiques est trés différente de celle des enfants
normaux et des autres psychopathologies. Non seule-
ment les pourcentages du poids sont dysharmoniques
sur les talons, les pointes ou sur un des deux pieds,
mais surtout on peut trouver une concentration de 40 %
a 50 % du poids sur un seul talon ou une seule pointe,
ce qui révéle une posture bizarre, quasi « tripoide ».
3) Dans les échantillons autistiques, on constate une
prédominance de ’oscillation latérale, se manifestant par
synchronisation compensatoire (i.e. négative) des poin-
tes (BD). Cette synchronisation est rare chez les enfants
normaux et peut étre considérée comme le témoin d’une
fixation & un comportement postural plutét primaire et
primitif caractérisant les trés jeunes enfants et les arrié-
rés profonds.

4) Les sujets autistiques manifestent ce qui peut &tre
défini comme une « réponse posturale paradoxale ».
Elle se caractérise par une stabilité identique ou méme
meilleure sur postures difficiles par rapport aux postu-
res faciles.

5) Chez les sujets normaux, le quotient spectral (SPQ)
est élevé sur les positions faciles et s’abaisse sur les posi-
tions plus difficiles. Ceci indique qu’il y a une mobili-
sation du « systéme postural somatosensoriel » en cas
de stress postural. Chez les autistes le SPQ est déja bas
sur les positions faciles, ceci démontrant probablement
qu’ils préférent utiliser le systéme somatosensoriel plus
que le systéme visuo-labyrinthique, méme quand ils peu-
vent profiter des informations visuelles. Sur les posi-
tions plus difficiles, les autistes souvent ne changent pas

=== leur SPQ et peuvent méme ’améliorer, atteignant par-
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fois le niveau normal. Cela peut &tre considéré comme
une autre manifestation de la « réponse posturale
paradoxale ».

L’ECHANTILLON FRANCAIS

L’examen posturographique des enfants autistes fran-
cais a été réalisé a Paris, dans une petite structure
médico-pédagogique accueillant vingt enfants et adoles-
cents autistiques. Ce centre, ouvert depuis cing ans,
recevait des enfants autistiques de tout niveau et pré-
sentant tout trouble de comportement. Pour des raisons
techniques, seulement treize enfants sur les vingt ont pu
étre vus : dix enfants entre 7 et 10 ans et trois adoles-
cents de 14, 16 et 18 ans. Il s’agissait d’enfants des deux
sexes : neuf garcons et quatre filles.

Ces enfants avaient eu un suivi plus ou moins prolongé
au centre : de 5 ans pour quatre : B, G, I, M ; de 4 ans
pour deux : C, E ; de 3 ans pour trois : F, H, N ; de
2 ans pour 'un: A; de 1an pour trois: D, K, L.
Ces sujets étaient tous des autistes avec un diagnostic
confirmé par ’anamnése, le DSM-III-R et la passation
du CARS-T (Echelle d’évaluation de I’autisme infantile,
établic par Eric Schopler et al.).

L’adolescente M entrait dans le cadre d’un syndrome
de Rett. Tous présentaient & leur arrivée au centre : une
altération massive des interactions sociales, de gros trou-
bles de la communication verbale et non verbale (pas
de langage pour la majorité, seuls trois avaient acquis
le langage mais sans grande valeur communicative (A,
B et D), une absence totale d’activités structurées ou
de participation active aux jeux proposés, enfin pour
plusieurs, des stéréotypies envahissantes (A, B, F, M
et N) ou des comportements obsessionnels stériles (C,
I, KetL).

Les tableaux cliniques étaient différents selon les
enfants, allant d’enfants trés en retrait se faisant oublier
D, H, I, K, L, M et N) aux enfants hyperinstables,
impulsifs, aux réactions imprévisibles (A, B, C, F, E
et G) (voir Tableau I).

PROCEDURE

L’appareillage tétra-ataxiemétrique, y compris 1’ordina-
teur, est portatif. Grace a cette facilité, tous les exa-
mens posturographiques furent exécutés dans I’ambiance
familiére a I’enfant, c’est-a-dire au centre. On a réussi
a résoudre les difficultés particuliéres qui se posent &
I’examen des enfants autistes de la maniére suivante :
1) Le jeu des sons et lumiéres se révélait comme sti-
mulus fascinant, peut-étre dfi & son caractére répétitif,
un effet bien connu dans ce groupe psychopathologi-
que. 2) Trois personnes participaient a 1’épreuve. Une
d’elles était toujours I’éducatrice la plus proche de
Penfant. La deuxiéme donnait les instructions, arran-
geait les plates-formes et corrigeait la position du sujet.
La troisiétme maniait 1’ordinateur.
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Tableau 1

Données cliniques et posturographiques sur les 13 enfants autistes parisiens répartis en
deux groupes : intelligence supérieure (S) et intelligence inférieure (I)

Données et observations cliniques Données posturographiques
Groupe |Sujet| Age | QI [CARS|CARS Signes Signes Lan- |Retrait| Hyper | STQ | STQ | SPQ | SPQ | BD | WDI | Réponse
actuel | actuel | entrée | actuel | néo-natals physiques  |gage™| émot |instabilité| YO | YEM | YO | YFM | (41) | (5,8) | paradoxale

A 100 5 | 36 | 31 : 2 X 19 1,8¢] 0 1,1 3 8,0 3

B |143] 49 | 38 | 28 PREM. RET.S.P.* 2 X 0,8 331 04| 09| -4 | 41 0

C | 89| 47 | 49 | 37 . DYSMORPH. | 1 X 10,4 | 6,0* 12| 0 * -5 60 3

S D 9,0 | 46 43 33 | DESHYDR. 2 X 3,7 2,04 0 0 6| 7,0 2

E | 85| 46 43 37 1 X 34 4,5 0,6 1,0 1] 41 0

F | 86| 4 36 31 C.LV, RET.S.P. 0 X 28 |- L1¥[ 1,0]=1,0¢) 19| 12,9 3
DYSMORPH.

G [102] 41 | 43 | 33 | HYPOTON. 1 X 8,8 84% 12| 1,3 | -12] 89 1

H| 96| 36 | 4 | 40 SOUFFR, RET.S.P. 0 X 0,7 22| 0,11 07| -15] 10,9 0
NEO-NAT. |DYSMORPH.

[ |160 | 34 | 53 39 PREM. RET.S.P. 1 X 0 38 07| 08 141 69 0

HYPOTON

I K| 8733 |32 |2 HYDRO- RET.S.P. 0 X 36| 11,3 1.3 -39 89 0
CEPHAL. |[DYSMORPH.

L 757432 39 37 HYPOTON 0 X 2,9 L,LI¥| 0,6 0,9 10 3,8 1

M |182 ] 11 | 52 | 45 SYNDR. 1 X 3,9 3,7 1,2 L1 -S4 97 I

RETTS

79 [ 10 | 49 | 45 HYDRO- RET.S.P. 0 X 34| 45| 06| LOo| -16| 71 0

CEPHAL. |DYSMORPH.

* Retard staturo-pondéral.

** 2 = communication simple, 1 = peu, 0 = pas de langage.

PREM. : prématurité ; DESHYDR. : déshydratation ; C.I.V. : communication interventriculaire ; HYPOTON. : hypotonie ;
SOUFFR. NEO-NAT. : souffrance néo-natale ; HYDROCEPHAL. : hydrocéphalie ; DYSMORPH. : signes dysmorphiques.

Tableau II
Comparaison statistique des groupes (S) et (I) de I’échantillon
Groupe (S) Groupe (I) P
n =717 n==~o6
M SD M SD
Age 9,8 2,07) 11,2 4,6) NS
QI 46,4 @,5) 26,0 (12,08) 0,002
CARS II (a P’entrée) 41,1 4,74) 44,7 (8,50) NS
CARS 1 (actuel) 32,9 (3,28) 39,2 (5,95) 0,03
Données cliniques Lang. 1,1 (0,90) 0,3 (0,52) 0,08
Retard staturo pondéral N =2 INE=JES 0,10
En retrait N =1 N =6 0,01
Hyperinstabilité N =6 N =290 0,01
STQ (YO) 5.4 (3,60) 2,4 (1,65) 0,09
STQ (YFM) 3,6 (3,98) 4,4 (3,85) NS
SPQ (YO) 0,7 (0,48) 0,7 (0,50) NS
Données ataxiemétriques SPQ (YFM) 0,5 (0,83) 0,9 (0,16) NS
BD -0,3 (11,37) -16,7 (26,64) 0,12
WDI 7,3 (3,07 7,9 2,51) NS
Réponses paradoxales 1,7 (1,38) 0,7 (0,52) 0,04

n = N: nombre ; M : moyenne ; SD : déviation standard ; NS : non significatif ; YO : yeux ouverts ; YFM : yeux fermés
sur mousse. —
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RESULTATS

L’élaboration des données posturographiques démontre
clairement que le « syndrome postural autistique »
trouvé chez les enfants autistiques en Israél et aux Etats-
Unis se manifeste également dans le groupe des autis-
tes parisiens. Afin de simplifier la présentation, nous
avons limité les données portées aux tableaux I et II
a deux positions, c’est-a-dire le Romberg simple, yeux
ouverts (YO) et le Romberg yeux fermés sur mousse
(YFM). Aussi nous n’avons calculé que quatre mesu-
res tétra-ataxiemétriques, le quotient de stabilité (STQ),
le quotient spectral (SPQ), la synchronisation des poin-
tes (BD) et la distribution du poids (WDI). Les STQ
et SPQ sont rendus sous forme de standard score,
représentant la déviation du score individuel de la
moyenne normale divisée par 1’écart standard de la
population normale. Ainsi on peut voir directement le
degré d’anormalité de ces deux mesures. Pour simpli-
fier la lecture des données, un standard score positif
exprime toujours un degré de performance perturbée.
Lorsque le standard score est négatif, le rendement du
sujet est supérieur a la normale, ce qui peut arriver chez
les enfants autistes, et représente une « réponse postu-
rale paradoxale ». Cette derniére se révéle d’ailleurs
aussi par le standard score Romberg yeux ouverts (YO),
plus mauvais que celui Romberg yeux fermés sur
mousse (YFM). (Les réponses paradoxales sont mar-
quées (*) sur le Tableau I). Quant a la notation de la
synchronisation des pointes (BD) et la distribution du
poids (WDI), nous reportons les moyennes originales
(sans transformation en standard score), cependant nous
avons mis la moyenne normale en téte de la colonne
relevante ce qui permet de rendre compte du contraste
entre la performance de ’enfant autiste et celle de
I’enfant normal. Une évaluation générale de ’intensité
de la « réponse posturale paradoxale » est présentée
sous forme d’un score de 0 & 3 dans la colonne a
Pextréme droite du tableau I.

Nous ne nous sommes pas arrétés a constater que
Pensemble de notre groupe parisien manifestait bien le
syndrome postural autistique, évident du tableau I, mais
nous avons essayé d’explorer si I’examen tétra-
ataxiemétrique pouvait aider a différencier des types
d’enfants autistes. Dans ce but, nous avons comparé
le comportement postural mesuré par la méthode tétra-
ataxiemétrique aux données cliniques qui étaient 4 notre
disposition, en partie prises sur le dossier de I’enfant,
en partie provenant des observations et des comptes ren-
dus de I’équipe de I’école. Ces données cliniques sont
les suivantes :

— Le quotient de l’intelligence pratique fondé sur un
ou plusieurs examens utilisant le psycho-educational pro-
file (PEP) (Schopler et al.).

— Le CARS qui fut établi par I’équipe deux fois, une
fois quelques semaines aprés ’entrée de I’enfant a
I’école, une deuxieme fois pendant une période plus pro-
che de la date des examens posturographiques.

— Des informations générales sur la situation familiale,
la grossesse, 1’état de santé para- et postnatal.

— Les résultats des examens neurologiques, y compris
EEG, Scan, etc.

m===== Pour rendre notre analyse plus claire et efficace, nous
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avons réparti notre échantillon en deux groupes, utili-
sant le QI comme une mesure objective optimale, choi-
sissant le médian de 43 comme point de coupure. Ainsi
nous obtenons un sous-groupe d’intelligence « infé-
rieure » (groupe I) et un sous-groupe d’intelligence rela-
tivement « supérieure » (groupe S), composé de six et
sept enfants respectivement (7Tableau I). Les résultats de
cette analyse seront présentés et discutés en se fondant
sur les données des tableaux I et II.

L’examen des observations cliniques révéle les différen-
ces suivantes entre les deux groupes : le CARS, mesure
traditionnelle de la sévérité de ’autisme démontre une
différence nette entre les deux groupes, en faveur du
groupe S (intelligence supérieure). Cette différence est
significative pour le CARS I (actuel), tandis qu’elle est
évidente mais non significative pour le CARSII (a
Pentrée). Cette différence entre le CARS I et CARS II
est due au progrés nettement plus prononcé (et statisti-
quement significatif) en adaptation sociale et intellec-
tuelle du groupe S. Savoir si ce phénoméne est fonc-
tion de Pintelligence ou si, au contraire, le QI n’est
qu’une manifestation d’un potentiel d’adaptation sociale
est d’une importance secondaire. Sans doute cette dicho-
tomie de ’échantillon en deux groupes typiques distincts
par le QI a une validité heuristique évidente : 1) Nous
observons une différence significative entre les deux
groupes en ce qui concerne le retard staturo-pondéral.
2) 11 existe une différence de signifiance marginale (p
= 0,08) pour le langage. Nous constatons que dans le
groupe I, quatre sur six enfants sont « non verbaux »,
« muets » en comparaison du groupe S qui ne présente
qu'un seul muet sur sept. En revanche, trois enfants
de ce groupe ont atteint un niveau de communication
linguistique bas, mais présent, qui ne se trouve point
parmi les sujets du groupe I. 3) Le comportment socio-
affectif : six sur sept enfants du groupe S sont caracté-
risés par une hyperinstabilité, contrairement au
groupe I, ou aucun enfant ne manifeste ce syndrome.
D’autre part les sujets du groupe I sont trés en retrait,
ce qui est totalement absent dans le groupe S. 4) Bien
que dans les deux groupes les examens neurologiques
ainsi que les examens paracliniques (EEG, Scanner, etc.)
n’aient pas révélé de signes neuropathologiques impor-
tants (données non tabulées), il y a une incidence plus
grande de facteurs de risques néo-nataux dans le
groupe I, c’est-a-dire deux hypotonies et deux hydro-
céphalies, pour une hypotonie seulement dans le
groupe S. Enfin, notons que parmi les sujets du
groupe I, il y a un cas de syndrome de Rett. A la vue
de ces données cliniques, sous toute réserve, nous som-
mes probablement confrontés dans le groupe I & des cas
avec des risques neuropathologiques évidents, alors que
les enfants du groupe S entrent dans le cadre d’un
« autisme pur ».

En ce qui concerne les données posturographiques, on
voit que tous les sujets de 1’échantillon fonctionnent
bien au-dessous du niveau normal & la plupart des
mesures tétra-ataxiemétriques sur les deux positions éva-
luées (Tableau I). De plus, nous trouvons deux mesu-
res tétra-ataxiemétriques qui paraissent différencier les
groupes « I » et « S ». D’abord nous constatons que
sur la position du Romberg difficile (yeux fermés sur
mousse), cing sur sept sujets du groupe S s’améliorent,



Tétra-ataxiemétrie et autisme

c’est-a-dire manifestent une réponse posturale para-
doxale qui est limitée & deux parmi les six sujets dans
le groupe I. L’évaluation quantitative exacte de I’inci-
dence et de importance de la réponse posturale para-
doxale (voir derniére colonne & droite sur le fableau I
révéle une différence significative entre les deux grou-
pes (p = 0,04). D’autre part, le groupe I a une ten-
dance plus prononcée a basculer de gauche a droite (une
synchronisation des pointes — BD — basse et négative)
en comparaison au groupe S. La différence entre les
groupes n’est pas significative (p = 0,12), mais attein-
drait probablement le niveau de signifiance dans un
échantillon plus grand. Un BD bas est un signe géné-
ral dfi au retard mental, démontré dans nos études pré-
cédentes (Kohen-Raz, 1989). L’abaissement de cet indice
dans le groupe « I » est donc en accord avec les résul-
tats de ces études. Enfin, nous avons noté que chez les
autistes « purs » la répartition dysharmonieuse du poids
est due d’abord a une concentration exagérée du poids
sur un seul talon ou pointe, tandis que celle des autis-
tes « neuropathologiques » est plutdt une manifestation
du placement inégal du poids sur un des pieds ou sur
les pointes. Eventuellement, cette asymétrie serait lice
A la latéralisation de la cérébropathologie, manifeste
dans le cas de N avec dyspraxie de la main droite chez
lequel nous avons observé une tendance nette a se por-
ter sur son pied gauche, évitant autant que possible
I’appui sur le pied droit.

En résumé, ces résultats confirment que la posturogra-
phie tétra-ataxiemétrique montre non seulement des dif-
férences significatives entre les autistes et les enfants
normaux, mais est également sensible aux différences
retrouvées au sein de la population autistique W
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Cet article propose une étude comparative des formes acquises et développementa-
les de dyslexie. Les différentes formes de dyslexies acquises, centrales et périphéri-
ques, sont décrites et interprétées par référence a un modéle de lecture dit « 4 deux
voies ». Des formes analogues se rencontrent chez I’enfant pour cinq des sous-types
de dyslexie acquise considérés. Ceci démontre 1’existence chez I’enfant de sous-types
distincts de dyslexie attribuables a des dysfonctionnements spécifiques. L’existence
de formes comparables chez I’enfant et chez I’adulte suggeére également qu’une cer-
taine analogie pourrait exister entre modéles adultes et modéles d’acquisition de la
lecture.
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Dyslexie développementale,
Modeles de lecture.

Acquired dyslexia and developmental dyslexia : a comparative analysis

This paper focusses on a comparative analysis of acquired and developmental
dyxlexias. The different syndromes of acquired dyslexia are reviewed and interpre-
ted within the framework of a dual-route model. Cases of five different varieties
of developmental dyslexia are described that are close analogues of the acquired
dyslexia subtypes. The identification of similar forms in both acquired and deve-
lopmental dyslexia suggests that some similarity could exist between the architecture
of the normal adult reading system and that of the developmental reading process.

Key words : Developmental neuropsychology,
Acquired dyslexia,
Developmental dyslexia.



Dyslexie acquise et développementale

e terme de dyslexie renvoie 4 un trouble de la
I lecture pouvant se manifester chez I’adulte a la

suite d’une atteinte du systéme nerveux central
ou chez I’enfant au moment de ’acquisition de la lec-
ture. On désigne ce trouble sous le nom de dyslexie
acquise lorsqu’il se manifeste chez 1’adulte et sous le
nom de dyslexie développementale lorsqu’il se rencon-
tre chez ’enfant.
— La dyslexie acquise se manifeste par une baisse des
performances en lecture et ’apparition d’erreurs de lec-
ture ou paralexies chez des sujets qui avaient une bonne
maitrise du langage écrit avant leur accident.
— La dyslexie développementale est un trouble de
I’acquisition des mécanismes de lecture tel, que les résul-
tats aux tests standardisés d’aptitude & la lecture sont
significativement inférieurs au niveau escompté compte
tenu de la scolarisation du sujet, de son Age réel et de
son Age mental. Six principaux critéres sont générale-
ment retenus en recherche pour poser le diagnostic de
dyslexie développementale (voir Tableau I).

Tableau I
Critéres diagnostiques des dyslexies développementales

(1) Efficience intellectuelle normale (QI > 90).

(2) Bonne acuité visuelle et auditive.

(3) Absence de troubles psychologiques ou psychiatriques.

(4) Scolarisation adéquate et régulicre.

(5) Absence de déprivation culturelle.

(6) Age de lecture inférieur de 18 mois & 1’age chronolo-
gique.

Ces critéres ont notamment pour but de distinguer un
réel trouble de I’apprentissage de la lecture, d’un sim-
ple retard d’apprentissage qui ne serait pas de nature
fonctionnelle mais pourrait résulter d’une scolarisation
inadéquate. Ils visent également & distinguer la dyslexie
d’un trouble global du fonctionnement intellectuel se
manifestant par Pincapacité 4 accéder a un certain
niveau d’abstraction et 4 acquérir un code écrit.

DYSLEXIE ACQUISE
ET DYSLEXIE
DEVELOPPEMENTALE

Dyslexie acquise et dyslexie développementale ont long-
temps été considérées comme deux entités fondamenta-
lement différentes, pour deux raisons principales :

1) Alors que plusieurs formes de dyslexies acquises
avaient été identifiées comme résultant d’atteintes fonc-
tionnelles différentes, la dyslexie développementale a
longtemps été considérée comme un syndrome unitaire,
tous les enfants dyslexiques présentant les mémes
symptdmes et les mémes difficultés. Une cause unique
pouvait dés lors &tre invoquée pour rendre compte de
ce trouble de I’apprentissage de la lecture.

Pour certains auteurs, la dyslexie développementale en
tant que syndrome unitaire serait due & un trouble de

la perception visuelle (Young et Lindsley, 1970). En
effet, plusieurs études démontrent que les enfants
dyslexiques ont des performances inférieures a celles de
témoins d’Age équivalent dans des tdches de recherche
visuelle. Cette hypothése est aujourd’hui abandonnée
dans la mesure ou la différence se manifeste essentiel-
lement lorsque le matériel présenté est du matériel lin-
guistique. En revanche, les performances des sujets
dyslexiques sont équivalentes a celles de contréles du
méme Age lorsque le matériel utilisé en recherche visuelle
est du matériel non verbal.

Pour d’autres tenants de I’hypothése unitaire, la dyslexie
serait due a un déficit oculo-moteur (Pavlidis, 1985).
11 est vrai que des troubles oculo-moteurs sont fréquem-
ment décrits dans le contexte des dyslexies développe-
mentales. Ces troubles se caractérisent principalement
par la présence de saccades oculaires plus courtes, par
des temps de fixation plus longs et par des retours en
arriére fréquents. Cependant, tous les enfants dyslexi-
ques ne présentent pas de troubles oculo-moteurs. Par
ailleurs, dans le cas ou dyslexie et déficits oculo-moteurs
coexistent, il demeure difficile de déterminer si ces trou-
bles sont a P’origine des dyslexies ou en sont plut6t la
conséquence.

Enfin, certains auteurs supposent que la dyslexie déve-
loppementale résulte d’un trouble de la mémoire a court
terme (Jorm, 1979). Plusieurs études montrent en effet
que les enfants dyslexiques sont en moyenne moins per-
formants que des sujets contrdles d’age équivalent dans
des tiches de mémoire a court-terme ou on leur
demande par exemple de mémoriser des séries de chif-
fres. Cependant, 13 encore une grande variabilité inter-
sujets est observée et il semble difficile d’établir un lien
direct de cause a effet entre les deux déficits.

2) Dyslexie acquise et dyslexie développementale
devaient nécessairement se manifester sous des formes
différentes puisqu’on a affaire dans un cas a une
atteinte fonctionnelle intervenant au sein d’un systéme
mature alors que dans les dyslexies développementales,
’atteinte concerne un systéme en cours de structuration,
qui ne présente pas nécessairement les caractéristiques
du systéme fini. Dans cette optique, dyslexie acquise et
dyslexie développementale devaient obligatoirement
s’interpréter par référence a des modéles théoriques dif-
férents, modeéles d’acquisition de la lecture chez I’enfant
(Frith, 1985 ; Seymour, 1987) et mod¢les de lecture chez
I’adulte (Marshall et Newcombe, 1973 ; Ellis et Young,
1988 ; Shallice, 1990).

Plusieurs études sur la dyslexie de I’enfant ont cepen-
dant contribué a remettre en question les conceptions
unitaires de la dyslexie développementale. Boder (1973)
a montré, a partir de 1’étude de groupes d’enfants
dyslexiques, la nécessité de différencier au moins deux
sous-types de dyslexies correspondant aux formes dysei-
détiques et dysphonétiques.

Les enfants qui présentent une dyslexie de type dysei-
détique ont une lecture lente et laborieuse. Ils déchif-
frent chaque mot et procédent systématiquement de
maniére analytique comme si le mot présenté était a
chaque fois un mot nouveau. Les erreurs qu’ils produi-
sent sont essentiellement des erreurs de régularisation
(e.g., « femme » produit « fém »).

Dans la forme dysphonétique, au contraire, les enfants
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sont dans l'incapacité d’effectuer une analyse du mot
écrit. Ils possédent un stock limité de mots qui sont
reconnus visuellement et auxquels peuvent étre associées
les formes phonologiques correspondantes. Il leur est
en revanche trés difficile d’appréhender des mots nou-
veaux et les erreurs produites sont essentiellement des
erreurs visuelles (e.g., « flacon » produit « flocon ») et
des erreurs sémantiques (e.g., « lampe » produit
« lumiére »).

Donc, Boder (1973) reconnait 1’existence d’au moins
deux formes de dyslexies développementales qui s’appa-
rentent grossiérement a des formes décrites par ailleurs
chez 1’adulte.

On observe donc, jusque dans les années 80, une dicho-
tomie nette entre les méthodes adoptées pour 1’étude des
dyslexies acquises et celles qui abordent les troubles de
I’acquisition de la lecture. Dans le cadre de I’approche
neuropsychologique, les dyslexies acquises sont étudiées
par référence a des modeles développés en psychologie
cognitive. L’analyse détaillée de cas uniques permet de
mettre en évidence ’existence de sous-types de dyslexie
résultant de D’atteinte sélective de composantes spécifi-
ques intervenant dans le processus de lecture. Le plus
souvent, au contraire, les formes développementales ne
sont ni analysées ni interprétées par référence a des
modeéles de traitement de I’information clairement for-
mulés. L’étude de groupes d’enfants, méme lorsqu’elle
conclut a D’existence de plusieurs formes de dyslexies
développementales ne conduit pas 4 préciser la nature
de l’atteinte fonctionnelle responsable des troubles
observés.

Dans le courant des années 80 cependant, 1’intérét crois-
sant pour I’approche neuropsychologique conduit &
rechercher I’existence de sous-types de dyslexies déve-
loppementales sur la base d’études de cas détaillées
(e.g., Seymour et MacGregor, 1984). Plusieurs études
sont alors menées par référence aux modeéles cognitifs
€laborés pour rendre compte des pathologies adultes
(Van Hout, 1991). Plusieurs de ces études ont permis
de décrire chez I’enfant des formes analogues a celles
qui avaient été préalablement observées chez 1’adulte.

GLOSSAIRE

— Mots réguliers : mots renfermant des lettres ou séquen-
ces de lettres se réalisant toujours de la méme fagon quel
que soit le contexte du mot. Exemple : « cinéma, para-
pluie, peinture ».

— Mots irréguliers : mots renfermant une séquence parti-
culiere de lettres qui n’existe que dans ce seul mot et dont
la production ne peut se déduire par régle. Exemple :
« femme, yacht, monsieur ».

— Mots inconsistants : mots renfermant une séquence de
lettres qui peut se prononcer de fagon différente selon le
mot dans lequel elle apparait. Exemples : « outil/fusil —
avril » ou « faon/paon — pharaon ».

— Non-mots légaux ou pseudomots : séquences de lettres
qui ne correspondent pas 4 un mot de la langue mais res-
pectent les regles de formation des mots. Exemples : « séta-
pole, crodale, plotaire ».

APPROCHE NEUROPSYCHOLOGIQUE
DES DYSLEXIES ACQUISES

L’approche neuropsychologique des dyslexies acquises
s’est essentiellement développée a la suite de ’article de
Marshall et Newcombe (1973). Cet article présente six
cas de dyslexie acquise correspondant a trois formes dis-
tinctes : deux cas de dyslexie visuelle, deux cas de
dyslexie de surface et deux cas de dyslexie profonde,
qui se caractérisent par des erreurs spécifiques en
lecture.

La dyslexie de surface (Patterson, Marshall et Coltheart,
1985) se caractérise par de meilleures performances en
lecture de mots réguliers et de non-mots qu’en lecture
de mots irréguliers ou inconsistants (voir glossaire). Les
erreurs sont essentiellement des erreurs de régularisation.
La dyslexie profonde (Patterson et Marshall, 1985) se
caractérise par l’incapacité des sujets a lire des non-mots
et la fréquence des paralexies sémantiques (ex : itiné-
raire — chemin).

VOIE PHONOLOGIQUE
(assemblage)

‘“CHAPEAU”’

1. SEGMENTATION ‘CHA* ‘P* ‘EAU’

yYy vy

2. CONVERSION 7 7al /p/ Jo/

3. SYNTHESE /fapo/

VOIE LEXICALE

(adressage)
“CHAPEAU”’
‘“CHAPEAU”’
4
sémantique
fapodes e |

Figure 1. Processus mis en jeu par les voies de traitement phonologique et

lexicale en lecture de mots.
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L’identification de ces deux formes de dyslexie a con-
duit & faire I’hypothése de deux voies de lecture indé-
pendantes (figure 1).

La voie dite « phonologique » est indispensable a la lec-
ture des non-mots et des mots nouveaux. Cette voie met
en jeu plusieurs processus dont un systéme de regles
permettant la conversion graphéme-phonéme (Temple,
1985).

La voie lexicale permet la lecture par adressage des mots
de la langue. Elle est notamment indispensable a la lec-
ture des mots irréguliers et inconsistants. Cette voie per-
met d’accéder directement & la représentation phonolo-
gique du mot & partir d’une représentation orthogra-
phique mémorisée (figure 2).

“‘mot écrit”’

v

ANALYSE VISUELLE
identité, position, appartenance

Y

y SYSTEME DE
LEXIQUE VISUEL CONVERSION
reconnaissance du mot GRAPHEME-
PHONEME
SYSTEME
SEMANTIQUE
LEXIQUE PHONOLOGIQUE
> représentations
phonologiques
A
MEMOIRE-TAMPON
Réponse

Figure 2. Représentation schématique d’un modele de lecture
dit « a deux voies ».

Le syndrome de dyslexie de surface résulterait de I’inca-
pacité & utiliser la voie lexicale directe non fonction-
nelle chez ces patients. La performance repose alors sur
la mise en jeu d’une stratégie de lecture analytique
sérielle utilisant la voie non lexicale de conversion
graphéme-phonéme. La dyslexie profonde, au contraire,
s’observe lorsque la voie phonologique est non fonc-
tionnelle. Le sujet procéde alors par une stratégie de
lecture globale du mot par la voie lexicale.

Les modeles 4 deux voies parce qu’ils ne présentent
qu’une vision par trop schématique des processus de lec-
ture ont été largement remis en question par les tenants

des modéles de traitement analogique (Marcel, 1980 ;
Glushko, 1979). Ils constituent néanmoins un cadre con-
ceptuel privilégié pour aborder I’étude des formes patho-
logiques. C’est donc par référence & un modele de ce
type que seront exposés ici les différents sous-types de
dyslexie identifiés chez 1’adulte.

Suite & P’article princeps de Marshall et Newcombe
(1973), les formes publiées de dyslexie acquise se sont
multipliées ainsi que les étiquettes nosologiques corres-
pondant aux différents syndromes ainsi identifiés. Une
distinction majeure est généralement faite entre dyslexies
centrales et dyslexies périphériques.

Les dyslexies périphériques correspondent a une atteinte
des processus qui interviennent précocément dans la lec-
ture alors que les dyslexies centrales résultent de
I’atteinte de processus plus tardifs (Shallice, 1990). On
parlera de dyslexie périphérique si le déficit empéche
I’acceés a la forme visuo-orthographique globale du mot.
Il s’agit alors d’une atteinte du systéme d’analyse
visuelle qui permet I’identification et la catégorisation
des formes écrites. On parlera de dyslexie centrale si
le trouble se situe plus en aval et concerne les systemes
impliqués dans ’analyse phonologique et sémantique du
mot écrit.

LES DYSLEXIES CENTRALES

Dyslexie profonde et dyslexie de surface constituent
deux sous-types de dyslexies centrales acquises pour les-
quelles des formes équivalentes ont été décrites chez
I’enfant.

Une forme développementale analogue 3 la dyslexie
profonde

Un seul cas de ce type a été publié dans la littérature
(Jonhston, 1983). Il s’agit d’une adolescente de 18 ans,
C.R., dont I’age de lecture est évalué a 6 ans 2 mois.
C.R. obtient des performances trés faibles en lecture de
non-mots. Les mots a référents concrets imageables (ex :
table) sont mieux lus que les mots & référents abstraits
(ex : peur). C.R. produit des paralexies visuelles — ol
au moins 50 % des lettres du mot présenté se retrou-
vent dans la production — et quelques erreurs dériva-
tionnelles (ex : patinage — patinoire). On observe éga-
lement des substitutions sur les mots fonctions. Ces
erreurs sont toutes présentes dans la dyslexie profonde
mais ne sont pas spécifiques de ce syndrome. En revan-
che, la présence d’erreurs sémantiques (ex : table —
chaise) est caractéristique de ce sous-type de dyslexie et
C.R. en produit quelques-unes.

Ce cas de dyslexie développementale s’apparente donc
aux dyslexies profondes décrites chez l’adulte mais les
erreurs sémantiques sont peu nombreuses contrairement
a ce qui a pu &tre observé chez ’adulte.

Une forme développementale analogue aux dyslexies de
surface

Holmes (1973) fut le premier a rapprocher les erreurs
caractéristiques des formes acquises de dyslexie de sur-
face des erreurs produites par certains enfants en phase

d’acquisition de la lecture. L’existence d’une analogic
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entre forme acquise et forme développementale a été
plus tard confirmée par Coltheart ef al. (1983). Ces
auteurs décrivent le cas d’une adolescente de 15 ans,
C.D., qui a un bon niveau d’efficience intellectuelle
(QIV = 105 ; QIP = 101) et dont I’Age de lecture est
évalué a 10 ans. C.D. présente de grosses difficultés en
lecture de mots irréguliers. Les erreurs de lecture sont
essentiellement des erreurs de régularisation et les con-
fusions entre homophones sont nombreuses. La lecture
des non-mots est également perturbée chez ce sujet mais
a un moindre degré. Ce cas témoigne de I’existence de
formes de dyslexie développementale analogues aux
dyslexies de surface décrites chez 1’adulte (voir égale-
ment Goulandris et Snowling, 1991).

Une forme de dyslexie phonologique développementale
La dyslexie phonologique correspond chez ’adulte & un
trouble de la lecture qui se caractérise : (a) par une inca-
pacité a lire les mots peu familiers et les non-mots ; (b)
de grosses difficultés pour lire les mots fonctions. Les
performances en lecture sont comparables, que le mot
présenté visuellement soit régulier ou irrégulier, imagea-
ble ou non imageable. On ne reléve pas davantage
d’effet li¢ a la longueur du mot présenté. Paralexies
visuelles (grappe — grippe) et dérivationnelles (enfant
— enfance) prédominent largement alors que les erreurs
sémantiques sont absentes (Beauvois et Dérouesné,
1979 ; Shallice et Warrington, 1980 ; Patterson, 1982).
Ce trouble est interprété comme résultant d’une atteinte
des processus d’assemblage mis en jeu par la voie pho-
nologique. On suppose que la voie lexicale demeure
fonctionnelle et que des capacités résiduelles de traite-
ment phonologique empéchent la production de para-
lexies sémantiques.

Un cas de dyslexie phonologique développementale a été
publié en 1983 par Temple et Marshall. II s’agit d’une
jeune fille de 17 ans, H.M., dont ’4ge de lecture est
évalué a 10 ans 11 mois. H.M. est gauchére et a une
efficience intellectuelle subnormale (QIV = 105 ; QIP
= 86). La lecture des non-mots est trés perturbée. Il
lui est notamment impossible de lire des non-mots longs
ou des mots longs peu familiers. Les erreurs de lecture
sur les non-mots consistent le plus souvent en la pro-
duction d’un mot de la langue ou erreurs de lexicalisa-
tion. Les erreurs sur les mots sont essentiellement des
paralexies visuelles et dérivationnelles. H.M. ne produit
pas de paralexies sémantiques. Enfin, la classe gram-
maticale du mot ne semble pas modifier les performan-
ces de lecture en présentation isolée mais les erreurs sur
les mots fonctions sont nombreuses en lecture de texte.
Les difficultés de H.M. semblent donc en tout point
comparables & celles qui sont, chez I’adulte, caractéris-
tiques d’une dyslexie phonologique.

Absence de formes développementales analogues aux
dyslexies directes

Une derni¢re forme de dyslexie centrale a été décrite
chez I’adulte sous le nom de dyslexie directe ou dyslexie
asémantique (Schwartz, Marin, Saffran, 1979). Les
sujets présentant ce type de trouble sont capables de
lire les mots (et les non-mots) mais sont dans I’incapa-
cité totale d’attribuer un sens aux mots lus. Ce trouble
se rencontre dans des formes de démence présénile et

suppose que les mécanismes de lecture sont demeurés
intacts alors que le systéme sémantique lui-m@me est
détruit.

Aucune forme équivalente n’a été décrite chez ’enfant.

LES DYSLEXIES PERIPHERIQUES

On distingue 4 ’heure actuelle chez I’adulte 4 formes
de dyslexies périphériques mais peu de cas analogues
ont été décrits chez 1’enfant.

Absence de forme développementale de dyslexie par
négligence

Les sujets présentant une dyslexie par négligence font
essentiellement des erreurs visuelles ol les lettres les plus
& droite du mot sont préservées alors que les lettres les
plus a gauche, en début de mot, sont modifiées (ex :
message — passage). Aucun facteur linguistique (e.g.,
fréquence, longueur, complexité) ne semble, en revan-
che, influencer les performances en lecture. Le plus sou-
vent les lettres initiales sont substituées plutdt qu’omi-
ses si bien que le mot produit renferme le méme nom-
bre de lettres que le mot cible. Ce type de trouble se
rencontre le plus souvent dans le contexte d’une négli-
gence visuelle, cependant les deux troubles ne sont pas
directement reliés. Costello et Warrington (1987) ont
notamment décrit le cas d’un sujet présentant une
dyslexie visuelle affectant I’identification des lettres les
plus & gauche du mot alors que la négligence visuelle
concernait 1’espace visuel droit. Le déficit qui semble
responsable de ce type de trouble se situerait au niveau
du systéme d’analyse visuelle dont la fonction est
d’identifier les lettres du mot et d’encoder leur position.
On suppose que dans la dyslexie par négligence, I’enco-
dage positionnel est correctement effectué alors que
I’identification des lettres est perturbée (Ellis, Flude et
Young, 1987). Ainsi, un mot comme « sable » par
exemple sera normalement encodé par le systéme
d’analyse visuelle sous la forme d’une représentation du
type « S (1) A (2) B(3) L 4) E (5) ». Ellis et al. (1987)
supposent que dans la dyslexie par négligence, une ou
plusieurs lettres initiales peuvent ne pas étre identifiées
alors que Pinformation positionnelle correspondante
demeure préservée. Une représentation lacunaire du type
« (1); A2 B @)L (4) E (5) » sera alors produite,
conduisant & des erreurs de substitutions telles que
« Table ».

Aucune forme comparable de dyslexie développemen-
tale n’a été décrite jusqu’ici.

Absence de forme développementale analogue aux
dyslexies attentionnelles

Il existe un seul cas de dyslexie attentionnelle acquise
publié par Shallice et Warrington (1977). Le sujet qu’ils
décrivent est capable de lire les mots mais tout a fait
incapable d’épeler les lettres qui composent les mots
écrits ou les suites de lettres qui lui sont présentés visuel-
lement. Le déficit ne peut &tre attribué & un trouble de
I’identification ou de la dénomination des lettres dans
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la mesure ou le sujet est parfaitement capable de don-
ner le nom des lettres qui lui sont présentées individuel-
lement. Le trouble n’est, par ailleurs, pas d’origine
visuelle puisque la performance en épellation & partir
de la forme écrite est nettement meilleure lorsque la
séquence est composée d’une alternance de lettres et de
chiffres que lorsqu’elle est uniquement composée de let-
tres. Ces sujets sont également incapables de nommer
la lettre centrale d’une suite de lettres sans sens (ex :
« X » dans « BFXQL ») et produisent en général une
autre lettre de la séquence. On observe également des
migrations de lettres si on présente une série de mots
a lire c’est-a-dire que certaines lettres d’un mot de la
série sont lues dans le contexte d’un autre mot comme
si elles appartenaient a ce dernier (ex : « pig but » —big
put).

Ce trouble est interprété comme résultant de 1’atteinte
du systéme d’analyse visuelle dont une troisi¢éme fonc-
tion serait de regrouper, sur une base perceptive, les let-
tres appartenant 4 un méme mot dans une position don-
née. Cette fonction serait perturbée dans la dyslexie
attentionnelle.

Aucun cas de dyslexie développementale comparable a
cette forme, par ailleurs rare de dyslexie acquise, n’a
été décrit jusqu’ici.

Un cas probable de dyslexie lettre-par-lettre chez
I’enfant

Plusieurs cas de lecture lettre-par-lettre ont été décrits
chez 1’adulte (Warrington et Shallice, 1980 ; Howard,
1990). Ces sujets sont incapables de lire les mots glo-
balement. La lecture n’est possible que si le mot écrit
est préalablement épelé lettre-par-lettre, puis recomposé.
Les erreurs sont d’autant plus nombreuses que le mot
est plus long et la performance dépend en grande par-
tie de la capacité des sujets a identifier et a dénommer
les lettres individuelles.

Dans la mesure ou I’épellation ne semble pas corres-
pondre & un processus normalement mis en jeu lors de
la lecture, le recours & ce processus est plutdt considéré
comme une stratégie mise en place par le sujet pour
compenser un trouble spécifique, a savoir I’incapacité
d’activer la forme globale du mot & partir de ’infor-
mation visuelle qui lui est donnée. On interpréte en
général ce trouble comme un déficit de ’accés automa-
tique au lexique visuel ou comme une atteinte du lexi-
que visuel lui-méme.

Il n’existe pas de cas publié présentant une étude détail-
lée de dyslexie développementale oll un enfant serait
dans ’incapacité de reconnaitre et de lire les mots glo-
balement et utiliserait une stratégie d’épellation lettre-
par-lettre. De tels cas semblent cependant exister si on
se réfere & Hinshelwood (1917), cité par Ellis (1984).
Cet auteur décrit en effet le cas d’un enfant de 12 ans
présentant un trouble de la lecture tel, que seul un trés
petit nombre de mots pouvait &re appréhendé globale-
ment. Pour &tre identifié et lu, le mot devait étre préa-
lablement épelé & haute voix. L’épellation était effec-
tuée sans difficulté. Ce cas est malheureusement décrit
trés succinctement et on ne dispose que de peu d’infor-
mations sur ’efficience intellectuelle de cet enfant, sa
scolarité et 1’existence ou non de troubles associés.
Aucun cas comparable n’a été décrit depuis lors.

Une forme de dyslexie visuelle développementale
Seulement trois cas de dyslexie visuelle ont été décrits
chez I’adulte (Casey et Ettlinger, 1960 ; Marshall et
Newcombe, 1973). Le trouble se caractérise par la pre-
sence presque exclusive de paralexies visuelles. Ces
erreurs se rencontrent dés la lecture de lettres isolées
ol les confusions entre lettres visuellement proches sont
fréquentes (ex : E-F, G-C, m-n). Au niveau du mot,
on trouve des erreurs liées a la confusion de lettres
visuellement proches (ex : narine — marine), des erreurs
d’ordonnancement (ex : tapisserie — pétisserie) et éga-
lement des erreurs plus grossiéres renfermant au moins
50 % des lettres du mot cible (ex : soupiere — SOrICi¢re).
Les cas présentés ne semblent pas comparables sur
d’autres critéres. Les cas J.L. et A.T. décrits par Mar-
shall et Newcombe (1973) ne produisent ni erreurs déri-
vationnelles ni erreurs sémantiques, alors que le cas
décrit en 1960 semble produire quelques erreurs déri-
vationnelles mais pas d’erreurs sémantiques. L’analyse
des performances de J.L. met en évidence un effet de
fréquence et de classe grammaticale qui n’est pas
retrouvé chez A.T. La seule constante semble donc &tre
la production quasi-exclusive d’erreurs visuelles en
I’absence de paralexies sémantiques.

Ellis et Young (1988) sur la base des données de la lit-
térature ont fait I’hypothése que la dyslexie visuelle
pourrait résulter, soit d’une atteinte du systéme
d’analyse visuelle permettant I'identification des lettres
et de leur position, soit de Datteinte du lexique visuel
lui-mé&me.

Un cas de dyslexie visuelle développementale a été
récemment décrit par Valdois et al. (1991). 11 s’agit
d’une fillette de 10 ans ayant une bonne efficience intel-
lectuelle (QIV = 119 ; QIP = 103) et un age de lec-
ture de 7 ans 2 mois. Les performances en lecture sont
équivalentes, que 1’item présenté soit un mot, régulier
ou irrégulier, ou un non-mot. On ne met pas en évi-
dence d’effet 1ié 4 la nature concréte ou abstraite du
stimulus ni d’effet dfi 4 sa classe grammaticale. La pet-
formance en lecture est en revanche influencée par la
longueur du mot & produire. Les erreurs sont trés majo-
ritairement des paralexies visuelles. On observe égale-
ment quelques erreurs dérivationnelles mais pas de para-
lexies sémantiques. Les erreurs visuelles consistent le
plus souvent 4 produire un autre mot de la langue (ex :
monstre — montre). Dans ce cas, le mot produit est
en général plus fréquent que le mot cible attendu mais
ne renferme pas le méme nombre de lettres. Les erreurs
ne concernent pas préférentiellement les lettres situées
en début de mot comme c’est le cas dans les dyslexies
par négligence. Ce cas de dyslexie développementale est
donc tout a fait comparable aux dyslexies visuelles
acquises puisqu’il se caractérise par I’absence d’effet des
variables lexicales sur les performances en lecture et par
la prédominance des erreurs visuelles.

Plusieurs épreuves ont été élaborées afin de préciser la
nature et la localisation fonctionnelle du déficit respon-
sable de ce trouble spécifique.

Les performances obtenues en décision lexicale sont glo-
balement bonnes & 1’exception des non-mots visuelle-
ment proches de mots réels (ex : noiture, tonfaine) qui
sont en général acceptés comme des mots de la langue.

La lecture de ces mémes non-mots conduit 3 l1a pro- s
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duction des mots dont ils sont issus (ex : voiture, fon-
taine). L’existence de performances concordantes en lec-
ture et en décision lexicale suggére que le trouble se
situe & un niveau lexical ou prélexical de traitement de
Pinformation. Plusieurs résultats expérimentaux ont per-
mis d’éliminer 1’hypothése d’un trouble visuo-perceptif.
En revanche, les données obtenues en présentation
tachistoscopique suggérent que l’attention du sujet se
focalise sur une partie du mot ou du non-mot présenté,
au détriment des autres parties. Seules les lettres sur les-
quelles se porte Pattention du sujet sont alors identi-
fiées correctement pour des temps de présentation trés
courts. Le mot semble &tre appréhendé par déplace-
ments successifs du champ de focalisation attentionnelle
ne permettant ainsi qu’une analyse, partie par partie,
du mot. Cette procédure ne permet notamment pas au
systtme d’analyse visuelle d’effectuer un encodage posi-
tionnel adéquat des lettres composant la séquence du
mot ou du non-mot.

INTERET DE L’APPROCHE
COMPARATIVE

La revue des articles publiés a ce jour montre que des
formes analogues & au moins trois sous-types de
dyslexies centrales — la dyslexie profonde, la dyslexie
de surface et la dyslexie phonologique — ont été iden-
tifiées et décrites chez I’enfant. Les données de la litté-
rature témoignent également de I’existence de dyslexies
visuelles développementales et suggérent que des cas
d’enfants lecteurs lettre-par-lettre pourraient également
exister. Cette revue démontre donc : (1) I’existence de
sous-types distincts de dyslexies développementales résul-
tant probablement d’atteintes fonctionnelles spécifiques ;
(2) Texistence de formes de dyslexies développementa-
les comparables a celles identifiées chez I’adulte. Il sem-
ble par ailleurs indispensable, pour mettre en évidence
et analyser ces différents sous-types de dyslexies déve-
loppementales, d’adopter une démarche neuropsycholo-
gique intégrant a la fois une analyse des troubles de la
lecture par référence a des modéles fonctionnels précis
et une étude des déficits associés, mnésiques ou atten-
tionnels notamment.

Les cas purs rapportés ici demeurent néanmoins excep-
tionnels et ne sont certainement pas représentatifs de
Iensemble des enfants qui présentent des difficultés
d’acquisition de la lecture. Cependant, I’étude de for-
mes développementales spécifiques permettra sans doute
de mieux comprendre la nature des dysfonctionnements
qui peuvent intervenir lors de I’apprentissage de la lec-
ture et leurs conséquences sur le développement des
composantes fonctionnelles non directement atteintes. Il
faudrait en outre disposer d’études longitudinales por-
tant sur des cas d’enfants présentant des troubles spé-
cifiques de lecture afin de préciser comment s’installent
ces dysfonctionnements, comment évolue le trouble et
comment il modifie la réceptivité du systéme aux
apprentissages ultérieurs.

On dispose d’encore trop peu d’études de cas pour

s déterminer la nature du trouble cognitif responsable des
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différentes formes de dyslexie identifiées chez ’enfant.
L’utilisation de modeles fonctionnels construits pour
rendre compte de la performance de sujets adultes cons-
titue sans doute un cadre conceptuel privilégié pour
I’analyse des dyslexies développementales. Ce cadre est
néanmoins trop restrictif et trop statique lorsqu’il s’agit
de donner une interprétation de déficits observés chez
I’enfant. Multiplier les observations de formes dévelop-
pementales par référence aux modéles adultes permet-
tra peut-étre de mieux cerner les limites de ces modéles
méme si Pexistence de formes voisines de dyslexies
acquises et développementales laisse supposer qu’une
certaine analogie pourrait exister entre modéles adultes
et modeles d’acquisition M
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Relation entre autisme infantile
et syndrome d’Asperger :
a propos d’un cas
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* Psychiatre des hopitaux, Unité de psychopathologie de I’enfant et de 1’adolescent, Hopital Trous-
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** Psychologue, Unité de psychopathologie de ’enfant et de ’adolescent, Hoépital Trousseau, 75012
Paris, France.

*#% Psychiatre, Unité de psychopathologie de I’enfant et de 1’adolescent, Hopital Trousseau, 75012
Paris, France.

Nous décrivons I’histoire clinique et I’examen psychologique d’un patient de 20 ans,
présentant un autisme infantile de haut niveau, diagnostiqué dans la troisiéme année
de vie. A la lumiére du tableau clinique actuel et des résultats du bilan psychologi-
que, sont discutées les relations entre le devenir adulte des autistes et le tableau cli-
nique du syndrome d’Asperger, décrit en 1944. 1.’observation présente devrait con-
tribuer a situer le syndrome d’Asperger aux confins des autismes résiduels de haut
niveau, des débilités 1égéres hétérogénes, des dysharmonies évolutives psychotiques
et de certaines schizophrénies.

Mots clés : Autisme infantile,

Syndrome d’Asperger,

Psychoses.
Relationship between infantile autism and Asperger’s syndrome : about
a case

The authors describe the clinical development and psychological testing of a 20 years
old patient, diagnosed as autistic at 3. This clinical and psychological evaluation
leads to arguments on the relations between the evolution of autism in adults and
Asperger’s syndrome, described in 1944. This observation is expected to contribute
to give a place to Asperger’s syndrome in regard to high functioning autism, hete-
rogeneous mild mental retardation, psychotic « dysharmonie evolutive », and some
schizophrenic cases.

Key words : Infantile autism,
Asperger’s syndrome,

_— Psychoses.
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Un cas de syndrome d’Asperger

DEVELOPPEMENT
ET HISTOIRE DE JEAN

Troisiéme d’une fratrie de trois enfants, Jean est né
dans une famille de haut niveau socioculturel, sans anté-
cédent pathologique particulier. Sa mere avait 40 ans au
cours de cette derniére grossesse. L’accouchement s’est
fait par ventouse, rapide, le poids de naissance était de
3 200 g. Le bilan néonatal était normal en dehors d’une
incompatibilité Rhésus n’ayant nécessité aucune
exsanguinotransfusion.

Jean a présenté des otites purulentes nécessitant des
paracentéses répétées dans la premicre année, et une
mastoidite droite opérée ainsi que I’ablation des végé-
tations et des amygdales. Il a fait ses premiers pas a
14 mois, et a présenté un premier développement nor-
mal du langage : premiers mots a 1 an, phrases dans
la troisiéme année, pas de trouble phonétique ni de
structuration syntaxique.

Il a été propre totalement a 2 ans. Ses conduites ali-
mentaires sont tout a fait adaptées et sans probléme.
Il est stable dans ses conduites. On retrouve seulement
des troubles du sommeil apparus dés les premiers mois
de vie : réveils nocturnes importants.

C’est dans la troisiéme année de vie qu’apparaissent des
troubles du comportement, que la famille rattache & un
épisode fébrile avec convulsions, étiqueté « virose » sur-
venu lors d’un voyage en Italie. « Ensuite, ¢a n’a plus
été le méme enfant ». L’enfant ne présente pas de
régression psychomotrice, ni linguistique, mais des trou-
bles majeurs du comportement qui font porter le dia-
gnostic d’autisme infantile, a 30 mois environ.

Elevé dans sa famille jusqu’a 3 ans, il entre 4 la mater-
nelle, et le tableau clinique est celui d’un enfant bizarre,
original, distant, étrange, refusant les contacts sociaux,
« comme s’il n’entendait pas ». Il est trés dépendant de
sa mére, et accomplit sa scolarité primaire sans diffi-
culté majeure, bénéficiant d’aides multiples, en psycho-
motricité, psychothérapie, stimulations éducatives fami-
liales, cours particuliers, sports, ordinateur, piano, etc.
Les parents refusent toute structure spécialisée de jour.
La scolarité secondaire est menée de 12 & 17 ans grace
a la tolérance pédagogique du college, deux redouble-
ments, un soutien éducatif, rééducatif et psychothéra-
pique. Jean est alors intégré dans un cycle de BEP de
comptabilité sans obligation de résultats.

EXAMEN DE JEAN A 20 ANS

C’est un grand adolescent pubére, stable, bizarre, adhé-
sif, présentant un bavage important, ’air en permanence
« étonné », intervenant de maniére impulsive, discor-
dante, plutbt gai et sans agressivité. Le regard est volon-
tiers a cdté ou « transparent ».

Selon les critéres du DSM III R, le sujet présente une
altération qualitative des interactions sociales, un man-
que d’empathie, une relative indifférence et incompré-
hension des sentiments des autres, un isolement social
et une absence de comportements de groupe et de rela-
tion amicale avec ses pairs. Il dispose d’une capacité
d’imiter, mais plaquée, mécanique, automatique, ina-
daptée socialement. Altération qualitative des commu-
nications verbale et non verbale, et de Pactivité d’ima-

gination. La mimique et la gestuelle globale sont étran-
ges, maladroites, figées, dysharmonieuses, sans antici-
pation. Le langage est monocorde, avec répétitions
écholaliques des questions qui lui sont posées, ou de
certaines affirmations de son interlocuteur. On note
depuis toujours un « rabachage » témoignant d’une acti-
vité écholalique transformée en activité compulsive, cir-
culaire, de répétition de propositions comme « pour ne
pas oublier », auto-entretenue. Il existe encore des inver-
sions pronominales, des utilisations idiosyncrasiques de
phrases, des réflexions « & c6té ». Il n’existe aucune
expression d’activité délirante. A certains moments, la
conversation est engagée de maniére impulsive, immé-
diate, comme un monologue. Il n’y a pas de barrage
dans le discours, mais des modifications de vigilance et
de tension dans le cours du dialogue. Le sujet s’isole
brusquement dans une « réflexion » intérieure en res-
tant toutefois joignable sur simple incitation. La ges-
tuelle est parasitée par des mouvements répétitifs : cli-
gnements d’yeux, acte de remonter sa manche et de tirer
le fond du pantalon, mouvements des doigts de type
précieux. S’ajoutent de véritables rituels : vérifications,
marche en contrdlant la montre, attachement a certains
objets d’utilisation courante (prendre son peignoir de
bain)... On note enfin une résistance particuliére de ces
activités routiniéres et organisées. Le sommeil est tou-
jours perturbé par des réveils et déambulations
nocturnes.

Le score a l’échelle d’évaluation de I’autisme de Scho-
pler (CARS) est de 34,5 : autisme moyen-léger. Le bilan
paraclinique neurologique ne montre aucune anomalie
caractérisée, le scanner est normal.

EXAMEN PSYCHOLOGIQUE

Echelle d’intelligence de Wechsler pour adultes (WAIS)
(Tableau )

Echelle Verbale QI 83.

Echelle Performance QI 64.

Echelle Totale QI 73.

Différence Verbale Performance 19.

Echelle verbale : la coopération est excellente, la stabi-
lité bonne a la succession des épreuves, le jeune est peu
fatigable. On note les résultats moyens faibles en infor-
mation (9), arithmétique (7), vocabulaire (7), et simili-
tudes (7). La mémoire de chiffres est bonne (12). La
compréhension effondrée (1).

Cette épreuve montre bien la capacité de restitution des
acquisitions sensibles aux apprentissages et de réalisa-
tion d’opérations simples. Il sait rattacher I’Iliade a
Homeére, Hamlet & Shakespeare, il sait définir POTAN.
Les facultés d’abstraction et de conceptualisation sont
faibles. Les réponses se font par proximité : dans la
relation entre poéme et statue, il voit que « les poétes
peuvent &tre transformés en statue ». Au mot « coupe-
ret » de ’épreuve de vocabulaire, il répond « syllabe,
une forme de poéme, un quatrin ».

L’épreuve de compréhension est effondrée. Les répon-
ses sont trés immédiates, égocentriques, les idées sont
bonnes mais sans aucun réalisme dans la situation. Les
réponses témoignent de shunts, de relations courtes sans
élaboration catégorielle entre les données. « Pourquoi

un train a-t-il une locomotive ? » Réponse : « pour e
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Tableau I
WALIS, échelle d’intelligence de Wechsler pour adultes
TESTS VERBAUX TESTS DE PERFORMANCE TEST Note Note
© < brute standard
S [z}
© 5 o =3 - - R -
‘é § _g s 9 o 4 g g . c . EO.,. E Information ,/’L( 9 +
v F 0 K K se| = o gl § E wlgo| @ Compréhension 3 /{' - -
g | E| 2 |E| 2 |55]| 2 |3 [2E| 2 [2E|E5] 5
o ) £ € 2 o a:=| U R o . L.
7_0' N g' i_’ z = K E-o :(_-o P 2 Arithmétique ,7. _?. O
v Y Similitudes /]1 j— O
Mémoire de chiffres /f Z /i 2) +++
19 | 29 [27-28] — | 26 _ B 19
18 28 26 — — —_ — 40 44 18 Vocabulaire L g ?— O
17 | 27 | 25 | 18 | 25 | 17 — |38-39] 43 | 17
16 | 26 | 24 | 17 | 24 | 16 s2 | 37 | 42 | 16 NOTE VERBALE 4‘3
15 | 25 | 23 | 16 | 23 | 15 59| 36 | 41 | 15
Code L6 | A0 [++T
14 | 24 |24-22) 15 | 22 | 14 50 [34-35{39-40| 14 7
13 [22-23] 20 | 14 | 21 | 13 48-49]32-33(37-38] 13 Compl. d'images 2, QJ -
12 |20-21]18-19| 13 | 20 | 1 45-47| 31 [35-36] 12 -
11 [18-19] 17 | 12 |18-19 42-44[28-30{33-34| 11 Cubes 211 5 |0
10 |15-17|15-16] 11 [16-17| Ao 39-41|26-2731-32| 10 f
Arrang. d'images 42 6 O
9 |13g14] 14 | 9-10/14-15( — 36-38(23-2529-30 ¢
8 [11Y2|12-13] 8 [12-44] 9 33-35/20-22|25-28| 8 Assemblage d'objets étz O - =
7 | 91| 11 1l 8 29-32(17-1922-24| 7 :
6 | 6-8\] 9-10| f6 |89 | — 27-28[14-16[19-21| & NOTE DE PERFORMANCE 22,
5| 5 \7-8(/5 |67 | 7 23611=N15-18| 5
NOTE TOTALE 6‘5‘
4| 4 6 4 |45 — 16 8-22| 11 [N\-14] 4
3| 3 3| 3 | 6 | 9-11|10-16 1317 10 10| 3 ECHELLE VERBALE 43 QXX
2| 2 2 | 2| 5 |es8|ss 11-12] 9 |6 2
1 1 1 1 4 | 45]67| 1 | 10| 8 5 1 ECHELLE DE PERFORMANCE 9, 9 Q! 6' ¥
o | 0o |o2] 0| 0o Jo3|o03]|o5| 0o |0-9]0-7]|0-] o0
ECHELLE TOTALE 65 ol Z8

transporter du charbon ». « Pourquoi la plupart des
gens sourds de naissance sont-ils incapables de par-
ler 7 » Réponse : « parce qu’ils sont sourds-muets, ils
n’entendent pas ce qu’on leur dit et donc ils ne peu-
vent pas répondre ». Les résultats de 1’échelle verbale
sont donc globalement d’un niveau normal faible, assez
homogénes en dehors de la chute dans 1’épreuve de
compréhension.

Echelle de performance : elle témoigne d’un niveau de
déficience (64) hétérogéne. L’épreuve de code est la
mieux réussie (10), le sujet manipule beaucoup les chif-
fres, il joue beaucoup au jeu des chiffres et des lettres.
Le sujet obtient 5 aux cubes de Kohs, 5 en arrange-
ment d’images. Les épreuves les plus chutées sont le
complétement d’images (2) et I’assemblage d’objets (0).
Il est incapable de reproduire un tout a partir d’élé-
ments, et procéde par persévération en essayant de
reproduire un bonhomme alors que le modéle a changé.
Cette faiblesse d’élaboration d’une cohérence spatiale
existe aussi dans ’organisation d’une cohérence tempo-
relle. La difficulté perceptive apparait pleinement dans
I’épreuve de complétement d’image : sur un visage de
profil dont il manque une partie du nez, il répond « les

cheveux » qui sont en fait présents mais dans leur con-
tour. Il manifeste encore des persévérations d’une image
a l'autre : aprés I’image de la barque, il répond a
P’image du navire dont il manque la cheminée « il man-
que une rame ».

Elaboration perceptive, figure de Rey (Figurel;
14 : modeéle, 1B : copie, 1C : mémoire)
Les résultats sont trés faibles, inférieurs au centile 10
(C 10).
Copie : type V, < C 10 — niveau 4 ans
temps 3 min. 05 —» C 50
score 11, < C 10 — niveau 4 ans
Mémoire : type V, < C 10 — niveau 4 ans
temps 4 min. 05
score 7, < C 10 — niveau 4 ans
Le sujet tente de juxtaposer les détails les plus signi-
fiants pour lui (croix, carré, triangle, rond, losange)
sans pouvoir trouver I’élément directeur de construction.
La figure reste « ouverte », morcelée, sans contour
général. En ce qui concerne la reproduction de
mémoire, le sujet s’est relativement bien souvenu des
repéres utilisés a la copie. On note toutefois des « per-
sévérations » dans la reproduction du carré et du rond.
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A

Figure 1 : Elaboration perceptive, figure de Rey. A : modéle, B

Elaboration perceptive, test de rétention visuelle de
Benton.

Administration A, forme C, exposition de chaque des-
sin pendant 10 secondes avec reproduction immédiate
de mémoire (Figure 2) :

Note attendue en fonction du niveau intellectuel 6
Note obtenue 1
Nombre d’erreurs attendues 6
Nombre d’erreurs obtenues 15
Parmi les erreurs, 9 erreurs « atteinte organique » soit
2 rotations, 4 persévérations, 3 omissions de la figure
périphérique.

Les résultats a cette épreuve sont donc nettement patho-
logiques concernant la perception et la mémoire visuelle,
les aptitudes visuo-constructives.

Epreuve de Rorschach

Cette épreuve permet ici d’appréhender les interactions
pouvant exister entre les éléments cognitifs et émotion-
nels. Le protocole est caractérisé par le rétrécissement
du fonctionnement mental, 'utilisation réduite des fac-
teurs porteurs de signification. Les réponses sont répé-
titives et limitées, I’ensemble procéde d’un processus de
pétrification qui élimine toute possibilité de création
(Tableau I1).

Dans le registre d’une structure psychotique, le psycho-
gramme est caractérisé par :

F+ % inférieur a 70, ici 50 % chez notre patient.
TRI extratensif, 1 K/3 £ C chez notre patient.
Confabulations.

Choc a la planche VI.

Persévérations.

Temps de latence en « coup de fusil » (trés rapides,
Pordre de 2 4 5 sec.).

Alternance de bonnes et mauvaises réponses.

F+ % inférieur a 70 et persévérations renvoient a
Patteinte de la qualité du rapport avec la réalité externe.
Les confabulations témoignent de processus cognitifs
régis par les opérations d’une pensée égocentrique et
bizarre. TRI extratensif met 1’accent sur le manque de
contrble de I’affectivité, I’aspect impulsif du mode de

: copie, C: mémoire.

réaction. Le choc & la planche VII renvoie classiquement
a une mauvaise intégration de relations précoces. Les
persévérations marquent 1’échec des capacités de diffé-
renciation, le manque de plasticité et la non observance
de I’épreuve de réalité.

L’aspect massif du rétrécissement montre bien ici la
pauvreté associative, la pauvreté fantasmatique traduite
par ’absence d’élaboration d’images signifiantes. Les
processus cognitifs sont inadéquats également dans
I’ordre de ’attention et de la concentration de la pen-
sée. Ceci se traduit encore par un mode d’appréhen-
sion favorisant fortement I’approche globale : G % =
77 (la norme allant de 20 % a 23 %). Les réponses glo-
bales sont floues, s’étalent a4 ’infini, sans limite. Elles
traduisent le défaut de séparation nette entre les objets
(réponses montagnes, nuages...).

Dans le registre de [’afteinte « organique », nous
relevons :

— une « bonne volonté » vis-a-vis de 1’épreuve (pas
d’inhibition ni de critique) ;

— une faible conscience de I’attitude interprétative ;
— un nombre de réponses réduit (entre 15 et 20, 22
chez notre patient) ;

— un grand nombre de G, mais de G- ou D/G-;

107



108

P. Messerschmitt et al.

Modéle forme C1 Mémoire 1

Modele forme C2

O]

Mémoire 2

Modtle
forme C3 Mémoire 3
[]
[ ]
Modele forme C4 Mémoire 4
U
Modéele forme C5 Mémoire 5
O ms
/Modéle forme C6 Mémoire 6

0

Figure 2 : Test de rétention visuelle de Benton.
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Figure 2 (suite)

Ly

Modeéle
forme C7 Mémoire 7
— -‘;7”
/ /
Modele forme C8 Mémoire 8

=1

Modéle forme C9

Mémoire 9

)

Modeéle forme C10

O

Mémoire 10

— une diminution des D (22 % chez notre patient, la
norme allant de 60 a 68 %) ;

— une diminution des K (1 seul chez notre patient) ;
— une tendance aux F- indéterminées ;

— un nombre de réponses couleur faible & moyen, le
plus souvent CF ou C (3 CF chez notre patient) ;
— TRI extratensif ;

— diminution du F+ % (50 % chez notre patient, la
norme allant de 80 a 90 %) ;

— diminution du nombre des Ban (13 % chez notre
patient, norme a 25 %) ;

— persévérations ;

— confabulations ;

— le nombre élevé de réponses Humaines (H+ = 31)
a cb6té d’un nombre réduit de réponses kinesthési-
ques K montre la difficulté de contact et d’identifica-
tion.

Nous notons 1’absence de certains facteurs caractéristi-
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Tableau II
Psychogramme de Rorschach
NOM : N° dossier :
AGE : *{% ana &O mosl Date de I’examen :&%-0%.94
J T, de &
Y R: 22 T:4°ko t: 4D lat : 40 7 (LO”)
3%G :(4w‘honf: Ban :3 F+: b K:A FC : A Obj : z,
Z oD 1§ Ori : Fz+: Kan : CF: 3 Ad Anat
% F-:ly Kob : A & H Bot
Dd Kp : Hd Géo
Dbl (H) Pays -
Do Elem : 4
Clob Frag 305
Po FClob : 4 Sciences :
ClobF : ¢ Abstract :
PEY Sang
F (C) : Masque :
Feu
Sexe
= FC/CF + C = Nuages
= B Archi
TA:G-9 Ban% {3 Fuo 3€ (TR WK fpec o 43
Succ : 6',\6\“\“‘5 — F+% £0 H % : %‘/
R(VIII-X) ey ﬂ =
R(I-VII) A —
E :
H
VIII + IX + X %
Hd + Anat + Sex + Sang =
, . o & Observations :
Phénomenes particuliers 7 n \g
e (omm  de lafence on coup €
Choe C i O TSP (
oc C: W€ ”_ Nombriar peavenination
Choc R : [ . 7 T J
Choe N: PL T - V1. VU aepedi Gopa .

ques des deux registres « psychotique » et « organique »
chez notre patient.

Du registre « psychotique », on ne retrouve pas dans
le protocole :

— Jl’alternance de réponses Ori— et Ori+, en relation
avec une pensée délirante ;

— le relachement dans la succession ;

— des contaminations (condensation de la pensée
schizophrénique) ;

— des Dd bizarres (en relation avec une pensée
délirante) ;

— des réponses Po, position, en relation avec une pen-
sée morbide ;

— des contenus d’objets brisés, fendus, morcelés ;
— des réponses nombres, lettres, figures géométriques,
en relation avec une pensée infantile régressive ;

Du registre « organique » on ne retrouve pas dans le
protocole :

— des temps de réaction allongés (de 1’ordre d’une
minute) ;

— d’augmentation de réponses détails Dd ;

— de présence de nominations couleur (« c’est

E—— IOUZC ») 5
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— d’élévation des A % (réponses animales en relation
avec une pensée stéréotypée) ;

— une augmentation des Ori—, réponses originales de
mauvaise qualité ;

— de tournures stéréotypées
automatiques) ;

— de « refus » (absence totale de réponse & la plan-
che) ; (Tableau I1I).

du langage (phrases

DISCUSSION

Les données sur le devenir des enfants atteints d’autisme
infantile précoce évoluent beaucoup depuis quelques
années. Tout d’abord la littérature anglo-saxonne tend
a autonomiser le concept neuropsychologique d’autisme
(syndromes autistiques) en le différenciant des psycho-
ses infantiles. Le diagnostic d’autisme infantile serait
porté a partir d’un début précoce (avant 3 ans environ),
de difficultés primaires perceptives globales, et d’une

Y

incapacité a atteindre le niveau d’expression délirante
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Tableau III
Symbolisation au Rorschach

Modes d’appréhension
— G : réponse globale (la planche est saisie comme un tout)
— D/G : réponses confabulatoires (réponses globales induites a partir d’un seul détail)
— D : réponse-détail, généralement assez grand
Déterminants
— : quand la forme seule est décisive
{ F+ : bonnes formes

F- : mauvaises formes
— K : réponses kinesthésiques : réponses déterminées par le mouvement (« des images souvenirs de mouvements

autrefois vus, représentés ou exécutés par le corps propre, ont agi de fagon prépondérante », Rorschach).
Le sujet vit ce qu’il voit. Il y a identification.

— FC : réponses forme-couleur, déterminées par la forme, la couleur passant au second plan
— CF : réponses couleur-forme, déterminées d’abord par la couleur, la forme passant au second plan
— C : réponses déterminées par la couleur
Le Contenu
— H : réponses humaines
— A : réponses animales
La Socialisation
— Ban : réponses banales, c.a.d. qui sont « données a peu prés une fois sur trois par des sujets normaux »
— TRI : type de résonance intime ; c’est le rapport réciproque des réponses-mouvement et des réponses couleur LK/EC

et d’abstraction des sujets psychotiques. Les psychoses
infantiles débuteraient plus tardivement, et seraient com-
patibles avec un développement psychique permettant
une pensée délirante, des hallucinations, une organisa-
tion idéique. Le devenir a long terme pose le méme pro-
bléme d’une différenciation entre ’autisme dit résiduel
et les psychoses dites schizophréniques comme mode
d’évolution des psychoses infantiles. Si ce débat épidé-
miologique semble actuellement réaliste en ce qui con-
cerne les formes typiques, la discussion est moins aisée
pour les formes de symptomatologie plus légeére, dites
autismes de haut niveau. Hans Asperger a décrit en
1944, un an aprés la description de Kanner, un
syndrome qui porte son nom et a été confirmé par plu-
sieurs auteurs (Lorna Wing, Christopher Gillberg). Le
quotient intellectuel est normal ou subnormal, les capa-
cités cognitives hétérogeénes avec un QI verbal souvent
significativement supérieur au QI performance. La pen-
sée est restrictive, rigide, avec une mémoire mécanique
bien développée. Les mouvements et les praxies sont
maladroits, bizarres, rarement stéréotypés. Le langage
est classiquement préservé, son développement se fait
dans les délais normaux. Mais il existe des stéréotypies
verbales, des aspects répétitifs, des néologismes, des
troubles d’utilisation et de communication. Les troubles
des interactions sociales sont majeurs, véritable
« apraxie » des relations sociales. Le trouble du déco-
dage et des apprentissages des codes sociaux s’accom-
pagne de comportements ritualisés, circulaires, mais
aussi d’impulsions rendant les échanges encore plus
difficiles.

Ces sujets peuvent s’adapter au moins superficiellement
a la grille éducative et scolaire, en gardant leurs con-
duites préférentielles et un isolement social. Le devenir
a long terme est fort discuté : ce tableau clinique se
trouve aux confins des débilités 1égéres hétérogenes, des

dysharmonies évolutives psychotiques, des autismes
légers de haut niveau, et de certaines formes de
schizophrénie.

Notre observation pourrait apporter contribution a une
meilleure connaissance de ce syndrome, sachant la bonne
collaboration de ces patients lors des évaluations M
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TRAITE DE PSYCHOLOGIE COGNITIVE (TOMES 1, 2, 3)
CLAUDE BONNET, RODOLPHE GHIGLIONE,
JEAN-FRANCOIS RICHARD

A des titres divers, la psychologie cognitive intéresse beaucoup de spé-
cialistes. Les sciences cognitives naissantes regroupent des disciplines
variées telles que les mathématiques, 1’informatique, la philosophie, la
psychologie : un constat d’interdisciplinarité jamais vu auparavant. Or
la psychologie cognitive se situe vraiment a ’interface de cette coopéra-
tion. Les spécialistes de la rééducation, notamment dans le champ du
développement, ne peuvent rester en dehors des apports de ce renou-
vellement scientifique. Le Traité de psychologie cognitive vient présen-
ter un panorama des acquis de cette discipline aprés dix années d’exis-
tence environ. Loin de doubler un ouvrage de psychologie expérimen-
tale, cet ouvrage vient exposer le « renouveau conceptuel », qui, a par-
tir de la méthodologie expérimentale, unifie des champs d’études de la
psychologie jusque-1a isolés. Le lecteur trouvera donc dans le traité de
psychologie cognitive, moins que des résultats concernant les grandes
fonctions de 1’8tre humain, un axe d’approche des processus de traite-
ment de I’information. Ainsi des activités jugées « de base » telles que
le mouvement ou 1’acoustique ne sont plus déconnectées des activités
supérieures mais envisagées dans leur place a l’intérieur des mécanismes
d’intégration. A I’inverse « la compréhension du fonctionnement cogni-
tif ne peut &tre totalement indépendante des propriétés des entrées et
des sorties du systéme cognitif.

Le traité de psychologie cognitive comprend trois tomes : le premier est
consacré a la perception, a I’action et au langage ; le deuxiéme aux acti-
vités intellectuelles et aux processus de résolution de problémes ; le troi-
sieme, enfin, a la cognition sociale, aux représentations sociales et a la
communication.

M. Barbeau

e S EEEEEEEEEEEE———— ]

VISUAL AGNOSIA. DISORDERS OF OBJECT RECOGNITION
AND WHAT THEY TELL US ABOUT NORMAL VISION
MARTHA FARAH

Le systéme visuel, par son architecture fonctionnelle, est particuliére-
ment propre a servir de support & une analyse en termes de niveaux
de traitement d’une information. Les difficultés que rencontrent les cli-
niciens qui se sont intéressés a 1’agnosie depuis plus d’un siécle trou-
vent une €lucidation dans le développement de la psychologie cognitive
et des théories computationnelles. Le livre de Martha Farah vient accré-
diter cette prise de position et I’étayer d’une analyse approfondie et nour-
rie de nombreuses références bibliographiques. Travail d’analyse et de
synthése, cet ouvrage regroupe avec pertinence des données multiples,
élaborées sur une large période de temps par des cliniciens, neurologues
et neuropsychologues, qui se sont penchés sur 1’énigme de 1’agnosie.
Des observations provenant de Lissauer, Luria, donc anciennes, sont con-
frontées a des approches plus contemporaines comme celles de Warring-
ton et Taylor, Humphreys et Riddoch. Les grandes distinctions, classi-
ques, élaborées par Lissauer, sont maintenues : agnosie aperceptive, agno-
sie associative. Cependant beaucoup de signes cliniques épars dans
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diverses observations publiées dans la littérature ont le mérite d’avoir
été regroupés d’une maniére permettant le rapprochement avec les don-
nées de la psychologie cognitive. Ainsi les particularités des tableaux cli-
travail de reconstruction des syndromes. De la sorte, le phénoméne peu
connu de simultagnosie est rapproché de celui d’agnosie aperceptive dans
une de ses composantes.
Les données cliniques ainsi regroupées sont comparées aux résultats expé-
rimentaux obtenus chez ’adulte normal et confrontées aux modeles
actuels. En ce sens I’ouvrage de M. Farah est tout a fait dans la ligne
de la neuropsychologie cognitive actuelle, tout en ayant su conserver une
proximité avec les données cliniques et leur pertinence. L’étude du
systéme visuel, la décomposition des processus qui permettent le pas-
MIT Press, Cambridge, s’age de la stim}llatjon bi.dimensionnelle rétiqiennq z‘_i la représenta_tion‘ de
I’espace en trois dimensions, offre un terrain spécialement propice a la
reconstruction conceptuelle que la psychologie cognitive est venue appor-
ter dans le champ de la psychologie.
Un regret en fermant ce livre : aspect développemental de la percep-
of language . ; \ p . o )
e tion visuelle n’est pas évoqué, ni la spécificité des troubles de la per-
and cognition ) ! ,
« a Bradford’book » ception visuelle chez 1’enfant.

1990. M. Barbeau

Massachussets, London,
England.
Issues in the biology

Congres
ENTRETIENS DE BICHAT ORTHOPHONIE
21 octobre 1991
Ecole de Chimie, rue Saint-Dominique, 75018 Paris

PROGRAMME

Aspects cliniques et méthodes d’évaluation des troubles du langage chez I’enfant. Tables rondes du matin

Troubles du développement du langage oral

Evaluation et intéréts des troubles des entrées auditivo-verbales ; Professeur Lacert.

Intéréts pour I’évaluation des troubles dysphasiques des examens complémentaires (électroencéphalographie, débit
sanguin) ; Docteur Billard.

Batteries psycholinguistiques état actuel et perspectives pour 1’évaluation des troubles du langage chez I’enfant ;
Madame Dumont.

Evaluation précoce des troubles du développement du langage oral ; Docteur Gérard.

Troubles acquis du langage oral

Trouble du langage oral chez I’enfant traumatisé crinien ; Madame Barbeau.
Trouble du langage dans le cadre du syndrome de Landau-Kleffner ; Docteur Franc.
Variétés sémiologiques des aphasies acquises de I’enfant en particulier des aphasies vasculaires ; Docteur Vanhout.

Les dyslexies. Tables rondes de P’apres-midi

Dyslexies, aspects actuels

Relation entre troubles dyslexiques et troubles psychiatriques ; Professeur Dugas.
Aspects cliniques et thérapeutiques des dyslexies acquises de I’enfant ; Madame Ducarne.
Les dyslexies visuo-attentionnelles ; Madame Valdois.

Intéréts des typologies neurolinguistiques des dyslexies ; Docteur Gérard. —
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Traitement des dyslexies en France et en Europe

M¢éthodes de traitement des dyslexies en Europe ; Docteur Le Heuzey.

Adaptation de I’école au phénoméne dyslexique en France et en Europe ; Docteur Montarnal.
Rééducation des dyslexies dysphonétiques ; Madame Touzin.

Utilité des rééducations neuropsychologiques dans le traitement des dyslexies ; Madame Barbeau.

Renseignements et inscriptions : Monsieur Chautard, Expansion Scientifique Frangaise, 15, rue Saint-Benoit, 75278 Paris

Cedex 06. Tél. : 45.48.42.60.

ASSOCIATION
FRANCAISE
du

SYNDROME DE WILLIAMS

L

association du Syndrome de Williams a tenu
sa premiére journée d’information et d’échanges
entre parents et professionnels le samedi 18 mai
1991.

Elle a réuni une trentaine de familles, et autant de
professionnels directement concernés, médecins,
instituteurs, éducateurs, psychologues, orthophonistes
et kinésithérapeutes. Deux équipes de chercheurs
avaient également tenu a faire le déplacement, celle
du Dr Karmiloff-Smith, du MRC, & Londres, et
celle du Dr Meljac, de I’hdpital Sainte-Anne, a
Paris.

Tous les intervenants se sont félicité de 1’existence
de cette association. Elle est non seulement une
source d’aide et d’échange pour les familles, mais
aussi un moyen de faire connaitre le syndrome et,
bien siir, la possibilité de constituer un échantillon
pour la recherche tout en favorisant les échanges
interdisciplinaires.

La réunion fut d’abord I’occasion de faire le point
sur 1’état des connaissances.

Selon le professeur Casasoprana, de 1’"Hépital
Robert-Debré, a Paris, si 50 & 60 % des

« Williams » 4gés d’un an sont porteurs de
rétrécissements vasculaires, seuls un tiers environ
d’entre eux nécessiteront une intervention.
Cependant, du fait de 1’évolutivité liée a la
croissance, 90 % des adultes en sont plus ou moins
affectés.

Mme Becker, psychologue, a suivi en cardio-
pédiatrie une trentaine d’enfants porteurs du
syndrome. Elle a confirmé une grande instabilité
psychomotrice et une hyperactivité, succédant a4 une
hypotonie du nourrisson.

s eur hyper réceptivité aux stimuli de
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Informations

Association du Syndrome de Williams
45, rue Mathurin-Régnier

75015 Paris, France.

Tél : (1) 47.34.29.01.

Penvironnement est corrélée a de grandes difficultés
d’attention ; leur grande sociabilité est souvent
dénuée d’adaptabilité ; leur grande anxiété, et,
parfois, leur inhibition, ont des origines multiples.
Quant aux performances intellectuelles, une
déficience globale modérée est la plus fréquente,
mais les résultats sont trés hétérogénes et variables
d’un enfant 3 l'autre.

Aucune méthode d’apprentissage ne semble pouvoir
étre préconisée systématiquement, ainsi que I’a
souligné Mme Chérier, institutrice spécialisée. Il
s’agit pour les parents, méme si le systéme de
P’Education nationale est parfois rigide, de faire
preuve de créativité.

Ce fut aussi I’occasion d’ouvrir des perspectives.
L’équipe du Dr Karmiloff-Smith travaille sur le
développement cognitif. Sa recherche actuelle porte
sur ce qui distingue le langage, relativement évolué
et au profil caractéristique, des « Williams », de
celui d’autres handicapés (trisomiques 21, autistes,
hydrocéphales...).

Les Drs Meljac et Bailly, de ’Hopital Sainte-Anne,
envisagent de commencer un travail sur la logique du
nombre, difficulté prévalente chez les « Williams ».
M. Gilbert, kinésithérapeute et membre de 1’Institut
National d’Ostéopathie, qui suit un bébé

« Williams », pense qu’il serait utile de regrouper
les informations concernant les caractéristiques
créniennes de ces enfants.

Toutes ces recherches, a précisé la présidente Mme
Delga, peuvent aider & authentifier ce syndrome
méconnu et contesté et 4 en mieux connaitre les
spécificités. Ceci, bien sfir, ne saurait faire oublier
la nécessité d’une approche globale de ces enfants,
qui restent des personnes uniques et originales.
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