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e syndrome dAngelman (SA) est une maladie maladie

genetique portée par le chromosome 15, qui entraine,

entre autres, un retard de développement global, un

deficit sévere des capacités intellectuelles, un langage
oral limité voire absent, des crises d'épilepsie fréquentes ainsi qu'un
phénotype comportemental particulier.

Le deficit langagier des personnes porteuses du SA est
caractérisé par une altération plus importante du versant expressif
comparativement au versant réceptif.

En raison des difficultés de communication orale et afin
d'augmenter les habiletés communicatives de la personne SA, il
est nécessaire de mettre en place le plus précocement possible
une communication alternative. A cet effet, de nombreux outils de
communication existent : Makaton®, PECS®, Mind express®, The
Grid® etc. Le PODD® (Pragmatic Organisation Dynamic Display ;
Porter et Cafiero, 2009) en fait partie.

L'objectif de ce dispositif est de réduire le temps de recherche
d'un pictogramme, d'offrir un vocabulaire davantage étoffé et de
proposer des fonctions de communication plus étendues. Il utilise
le principe de langage assiste. Cet outil, qui se différencie des autres

par son organisation pragmatique, peut nécessiter toutefois des
adaptations en fonction des capacités de la personne SA afin de lui
permettre une utilisation optimale. Il est donc intéressant de créer
des classeurs s'inspirant du fonctionnement PODD en modifiant
certains parametres (Light et Drager, 2007).

Le constat actuel est que peu d'outils de communication alternative
sont mis en place et utilisés sur le long terme dans le SA. En effet,
les compeétences de ces enfants sont souvent peu évaluées ou
sous-estimées, les moyens de communication peu adaptés par
consequent a leurs capacités et donc tres vite désinvestis par le
patient et la famille.

En juin 2018, Heéloise Morisset a soutenu son meéemoire en
orthophonie intitule : « Utilisation d'un classeur de communication
pragmatique par lenfant porteur du syndrome d’Angelman », sous
la direction de D. Crunelle et E . Lesecg-Lambre (département
d'orthophonie de Paris, académie de Paris, Sorbonne universite).

Les objectifs de cette étude étaient d'évaluer limpact de utilisation
de classeurs pragmatiques adaptés, inspirés du fonctionnement
PODD®, sur les capacités et déemarches de communication de
lenfant SAainsi que sur ses comportements dans la vie quotidienne.
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Les hypotheéses principales

= | 'enfant augmente ses capacités de communication de
maniére significative sur le versant expressif et receptif en
utilisant un classeur pragmatique.

® | es parents remarquent des améliorations depuis la mise
en place du classeur dans la vie quotidienne et dans les
comportements de leur enfant.

Trois méthodes d'évaluation utilisées

= | agrille d'évaluation des niveaux d'émergence de la
communication (NEC) creée par Dominique Crunelle en
2011 (Crunelle, 2018).

m  Des questionnaires sur les changements dans la vie
quotidienne et dans les comportements de l'enfant.

= Des entretiens semi-directifs realisés aupres des parents.

L'étude a porté sur 5 enfants atteints du SA, utilisant un classeur
pragmatique quotidiennement.

Pour étre inclus dans létude, les enfants devaient avoir un
diagnostic de SA établi, étre agés entre 3 et 8 ans au moment de
la premiere évaluation, et utiliser quotidiennement un classeur a
organisation pragmatique. Ils devaient également étre suivis par
une orthophoniste ayant évalué la communication via la grille
des niveaux d'émergence de la communication (NEC) issue du
protocole Chessep (Communication grand handicap : évaluer,
situer, s'adapter, elaborer un projet individualise).

Les classeurs utilisés par les enfants s'inspiraient tous du
fonctionnement PODD reprenant ainsi les principes de langage

aly est une petite fille agée de 7 ans et 1 mois au
deébut de l'éetude. Elle est porteuse du SA par micro-
deélétion d'origine maternelle. Elle est accueillie en
Institut medico-éducatif (IME) a raison de 4,5 jours
par semaine et benéficie de plusieurs suivis paraméedicaux heb-
domadaires (kinesithérapie, orthophonie, psychomotricite, ergo-
thérapie..). Elle est traitée contre l'épilepsie, le reflux gastro-oes-
phagien ainsi que les troubles du sommeil.
Concernant la communication alternative, le PECS® a été mis
en place en premiere intention vers l'age de deux ans mais a été
abandonne au bout de quelques mois : « Quand on avait mis en
place le PECS®, c'était beaucoup trop rigide pour elle » (Stepha-
nie, maman de Laly).

Par la suite, la maman s'est formée au PODD® et, rapidement,
s'est rendue compte que la methode et le classeur PODD® sem-

[E) ETUDE DE cAS : LALY

assisté, de navigation, d'organisation du vocabulaire, d'arbo-
rescence et de liens prédictifs. Ces caractéristiques étaient
cependant adaptées a l'enfant comme, par exemple, l'utilisation
de photos, l'adaptation du nombre de pages, l'organisation du
vocabulaire, le nombre total dimages proposées, l'utilisation
d'un code couleur, l'adaptation de la police, de la bordure, de la
position et de la taille des images (Light et Drager, 2005; Scally,
2001; Wilkinson, Carlin et Jagaroo, 2006). Ces adaptations étaient
réalisées par l'orthophoniste en lien étroit avec les parents.

1° page d'un classeur de communication pragmatique (a gauche)
Page « manger/dessert » (a droite)

De plus, les parents utilisaient des TLA (Tableaux de langage
assisté) ciblant une activité specifique ou une situation du
quotidien.

blaient trop difficiles pour sa fille : « Je trouve que le PODD® n'est
pas adapte a Laly et a ses capacites. De ce fait, on l'a simplifié avec
l'aide et laccompagnement de l'orthophoniste. Il y a beaucoup de
pages... On a pris ce qui convenait le mieux dans chaque methode,
pour arriver a faire quelque chose qui convienne a ma fille ».

Laly communique par echange d'images, de pictogrammes et de
photos. Elle ne pointe pas de maniere précise mais descratche
les images de son classeur et les donne a linterlocuteur pour
faire une demande ou parler de quelque chose.

Le classeur pragmatique était mis en place depuis 1 an et 9 mois au
début de l'étude (To) et 2 ans 8 mois a T2 (soit 11 mois d'écart entre
To et T2). De nombreuses modifications lui ont eté apportées entre
temps pour correspondre au mieux aux capacités de Laly et a ses
progres. ILa donc éte etoffe, avec plus de pictogrammes de maniere
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globale, un nombre plus important de pictogrammes par page, ainsi

que la présence d'un sommaire et de quelques mots « rapides » du
quotidien (encore, un calin..). De plus, des chemins d'arborescence
ont été introduits (« aller quelque part » : « salle de bain »).

Des TLA (Tableaux de langage assisté) ont été mis en place pour
plusieurs activités de la vie quotidienne au domicile et au sein de
la structure.

Des classeurs de vie (format papier et sur IPad) soutiennent
également la communication alternative en permettant a
l'enfant de partager des moments importants de sa vie, de les
« raconter » a son interlocuteur.

La mise en place du classeur de communication alternative a été
longue car un travail autour de l'attention et de la discrimination
visuelles a été nécessaire au préalable. Cependant, la création et
la prise en main ont été jugées plutét faciles par la mere.

A moyen terme, les parents de Laly voudraient utiliser un logiciel
sur IPad comme moyen de communication pour sa fille. Un
travail du pointage est actuellement en cours. Les deux parents
utilisent quotidiennement le classeur avec leur fille. Les proches
ne l'utilisent que rarement.

Résultats de la grille NEC
du protocole Chessep

Concernant le versant réceptif,
les progres sont significatifs entre To et T2 pour

= NEC 1 (communication totale)

= NEC 2 (communication extra-verbale)
= NEC 3 (regles de communication)

= NEC 4 (début du symbolisme)

Ils n'évoluent pas de maniere significative pour

= NEC 5 (langage signifiant)

= NEC 6 (langage verbal)

= NEC 7 (début de syntaxe)

= NEC 8 (explosion du langage)

= NEC g (langage constitue)

= NEC 10 (acces aux symboles écrits)

Sur le versant expressif : lesNEC 1, 2,3, 4 et lesNEC 5,6, 7, 8,9 et 10
n'évoluent pas de maniere significative entre To et T2.

Résultats aux

es progres en vie quotidienne sont trés significatifs
depuis la mise en place du classeur mais ralentissent

questionnaires parentaux
depuis 2017. Ce résultat peut étre expliqué par une

utilisation depuis une période supérieure a 1 an du

classeur. En effet, nous pouvons supposer qu'apres un certain
temps d'utilisation, limpact du classeur est moindre.

Concernant la gestion des comportements, il n'y a pas d'évolu-
tion significative chez Laly depuis la mise en place du classeur.
Toutefois, les progres remarqués par la mére sont durables pour
laugmentation de la concentration et la gestion de la frustration.

Durant les différents entretiens semi-directifs, la meére signale
qu'avec lutilisation du classeur pragmatique, elle trouve sa fille plus
autonome durant les activités, plus dans léchange, plus attentive,
plus patiente et moins passive. Elle remarque aussi que le classeur
pragmatique offre un panel plus important de fonctions de com-
munication : elle peut raconter un évenement, un souvenir.et pas
seulement lutiliser dans un but de demande, ce qui est l'objectif




recherche dans la mise en place de ce type de classeur
(Porter et Cafiero, 2009). Elle évoque egalement qu'avec
L'utilisation du classeur, l'entourage se rend compte des
réelles capacites de sa fille.

Ainsi, par ce témoignage, nous remarquons que le
classeur pragmatique permettrait a la fois d'améliorer
les capacités de communication de l'enfant mais aurait
aussi un impact sur les démarches de communication
de l'entourage.

Validation des hypotheses

oncernant la premiére hypothése : « L'enfant aug-
mente ses capacités de communication de ma-
niére significative sur le versant expressif et récep-
tif en utilisant un classeur pragmatique », nous
constatons que lutilisation du classeur permet des progres si-
gnificatifs entre To et T2 dans différents domaines de la commu-
nication pour trois des cing enfants.
Sur le versant réceptif, nous observons des progres significatifs
pour 2 enfants.

Sur le versant expressif, les progres sont significatifs pour un
enfant et proches de la significativite pour un autre.

Ainsi la validation de cette hypothese pour trois des enfants
va dans le sens de l'étude de Light et Drager (2007) qui admet
qu'en adaptant le dispositif de CAA, l'enfant améliore ses capa-
cités de communication.

Concernant notre deuxiéme hypothése : « Les parents
remarquent des améliorations depuis la mise en place du
classeur dans la vie quotidienne et dans les comportements
de leur enfant », tous les parents remarquent des améliorations
depuis la mise en place du classeur pragmatique pour les items
de la vie quotidienne et ces progres sont présents aux deux
évaluations. Par contre, les parents ne remarquent pas d'impact
significatif du classeur sur les comportements.
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A travers cette étude novatrice et préliminaire sur le théme des
classeurs pragmatiques chez lenfant porteur du SA, nous consta-
tons que les capacités de communication des enfants utilisant le
classeur progressent. Cet outil aide eégalement les familles dans
leur quotidien. Enfin, nous remarquons que le classeur pragmatique
modifie les démarches de communication de lentourage. Il est
donc important d'adapter la CAA a la fois a lenfant mais aussi au
quotidien des familles.

Dans ce travall, il faut tenir compte de certaines limites pour inter-
preter les résultats. En effet, letude ne comprend que cing patients,
avec des profils hetérogenes (différentes origines geneétiques, diffé-
rents niveaux de communication, differents temps d'utilisation du
classeur) et ne compare pas avec une population controle, limitant
ainsi la validite scientifique.

De plus, méme si l'évaluation par les parents est nécessaire pour ce
type de handicap, elle reste une observation subjective qu'il serait
interessant de confronter avec les évaluations et observations des
differentes personnes gravitant autour de lenfant (professionnels
de sante, éducateurs, famille..).

Une étude de plus grande envergure serait donc nécessaire afin
de confirmer ces résultats et d'orienter les orthophonistes et les
familles dans la mise en place précoce de moyens de communi-
cation alternatifs.
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