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Syndrome de Di George, syndrome de Schprintzemlreyme vélo-cardio-facial...

Autant de noms différents pour décrire la microtiéfé22g11.2 et ses signes cliniques.
Cependant, malgré ces nombreuses « appellationte>fat qu’elle touche prés d’'un enfant
sur deux mille, la microdélétion demeure trés pennce et ce, tant du grand public que de
certaines professions médicales ou paramédicalesne nous avons pu en faire le constat
auprés des orthophonistes, bien que ces dernigsepti Etre amenés a travailler aupres de

patients porteurs de cette microdélétion.

En effet, le profil cognitif de ces enfants et tesubles spécifiques qu’il engendre, les
conduit vers une prise en charge orthophoniquevietant tant au niveau du langage que des
raisonnements, la capacité d’abstraction liée adsgmiers étant altérée chez les enfants

porteurs d’'une microdélétion 22q11.2.

Nous nous sommes donc plus particuliéerement irgéeea I'une de ces notions abstraites
gu'est le temps, et aux difficultés que pouvaienbima les enfants porteurs d’une
microdélétion face a celui-ci, aprés que certaiagepis ont témoigné dans ce sens. Nous
avons des lors souhaité corroborer et cibler cé@xuwiés afin de permettre une prise en

charge plus spécifique.

Aussi, dans un premier temps, nous rappelleronsldemées essentielles relatives a la
notion de temps et a son acquisition, puis nousemtérons le syndrome de microdélétion
22q11.2 ainsi que ses caractéristiques. Enfin, darsecond temps, nous présenterons I'étude
réalisée aupres d’enfants porteurs d’'une microd@lé22g11.2 et d’'un groupe controle, et

nous analyserons les résultats obtenus, au regdedtdéorie.
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Chapitre 1 :] anotionde temps et

I’acquisition de sa structure.

« /> our Com/orcna/rc Je tem/os, i Ffaut le /orcna/re. »
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I) Le temps et les hommes : essais de
définition

Nous avons toujours été sous la contrainte du tethpst partout ; invisible, impalpable.
Nous vivons suivant les rythmes des minutes, desreBe des jours, des mois, des

saisons...mais aussi, suivant des rythmes plus peetnntérieurs, vécus.

Il est difficile de trouver au temps une définitiggrécise, car comme le souligne

H.Barreau [2] : 4.e temps nous est trés familier, et cependant orah ».

Selon le dictionnaire d’orthophonie [4], le tempst ene notion fondamentale congue
comme un milieu infini, dans lequel se succédest dgénements. Celle-ci se construit
parallelement aux notions d’espace, d'objet, etcdasalité pendant la période sensori-
motrice.

Le Grand Larousse Universel complete cette dédimien considérant également le temps

dans sa durée et dans sa succession.

Si en Europe le temps est monochrone comme legsauliexpression « chaque chose en
son temps », il n’en est pas de méme pour d'autngBsations qui considérent qu’une
successivit@estemps, formde temps. Aussi, notre représentation du monde &strelte,
gue nous vivions en Europe ou en Asie, par exempulesque nous considérons le temps

comme linéaire dans le premier cas et circulairsde second.

Parler de I'écoulement du temps, c’est parler dangkments. La vie biologique,

psychologique et sociale s’organise autour de kbasgements.
Nous avons I'habitude de séparer I'horizon tempenrelrois étapes : le passé, le présent et

le futur, mais pour étre capable d’envisager les@ast I'avenir, il faut avoir saisi la

réversibilité du temps ; pouvoir définir un préspat rapport au passe et au futur.

13



Le passé et le futur ne sont posés que par la pessé le mode du souvenir ou de
'attente. Le présent s’en distingue, en ce seri$ sg rapporte a des événements qui se
situent dans la réalité physique, et non dans lmairé humaine. Ce qu'il y a de réel dans
'avenir, c’est qu’il sera présent et ce qu’il yla réel dans le passé, c’est qu'il le fut. A peine
le présent nait-il, qu’il est déja fini et se trimime en nouveau présent.

Finalement, nous pourrions décomposer le présedeer moments : ce qui vient tout juste
de se passer et ce qui va tout de suite arriver.

Le temps est donc une intuition pure, insaisissajlerend cette notion si complexe.

L’'organisation temporelle nécessite également lgaci#é de situer la succession des
actions, les unes par rapport aux autres. De l@omad’'ordre, s’élaboreront les idées

d’antériorité et de postériorite.

Enfin, cette organisation nécessite aussi la ctpadévaluer la durée et la vitesse, car
selon J. Piaget [24} Le temps est avant tout la coordination des moum&snée temps est
'espace en mouvement. On ne peut pas isoler lpsei®s relations spatiales et cinématiques
avec lesquelles il est en rapport. Le concept déalast : temps = espace / vitesse. »
L’enfant devra donc construire a partir de ce rapgbd grace a ses expériences sensori-
motrices et son intelligence opératoire, une idédéethps, un concept temporel, qu’il pourra

généraliser a toutes les situations.

Comme nous venons de le voir, il est fort difficde définir le mot « temps » car les
travaux sur celui-ci sont multiples et son expéréeen été saisie a différents niveaux et sous
différents aspects, ce qui rend sa terminologie Wariable. Deux « types » de temps s’en

dégagent cependant.

* Le temps physique gui comprend :

- Le temps objectif, métrique, externe, social odwel : il correspond au temps
conventionnel, il est arbitraire et permet de faumhes repéres temporels
communs a tous les hommes.

Il correspond a l'organisation du temps en calemwdravec les jours, les
semaines, les mois, les années, les siécles malsenggnt au temps des

horloges.
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- Le temps biologique ou physiologique : il corresp@u « temps du corps », a
I'action du temps sur le corps a long terme (Mggkment) et au nycthémere,
c'est-a-dire, une alternance d’un jour et d’'und,raorrespondant a un cycle

biologique.

* Le temps psychologique ou temps psychique ou erieorps vVécu celui-ci est un

temps interne, plus personnel. Il correspond as gee I'on attribue au temps, la
facon dont on le vit ou I'imagine. Il est la répession affective des changements
du MOI et du monde. Il est pour Piaget [24]la coordination intérieure et
représentative des actions du sujet, passees, mig&set futures »Contrairement
au temps physique, il ne s’écoule pas de facoround, il dépend du moment
vécu, de lintensité des événements. Ainsi a duéggdes, un moment agréable
nous paraitra plus court qu’'un moment pénible, cerfexdisait Einstein« Placez
votre main sur un poéle une minute et ¢a vous seohinler une heure. Asseyez-
vous aupres d'une jolie fille une heure et ¢ca veermble durer une minute. C'est

ca la relativité. »

L’enfant commence par apprécier le « temps psydimle » puis le « temps objectif ».

Le « temps biologigue », plus abstrait, est celtil gppréciera en dernier.

15



II) La genese du temps

Le temps, sa perception et son organisation sostétfaments fondamentaux dans le
développement de l'enfant. Ce dernier n'a pas |é&neas conceptions temporelles que
'adulte, sa maniére de concevoir et de vivre lage est tres différente et se construit de

facon lente et progressive.

1. Les rythmes biologiques dans la petite enfance

Déja dans le ventre de sa mere le foetus se troueeré de rythmes comme ceux de la
marche, des rythmes intrinséques de la mére (ryttardiaque, digestion...) ainsi que ceux
de la voix de la mére et du pere. Ceux-ci se trou@sre ses premiers liens avec le monde
extérieur.

Apres la naissance, s’ajoutent a ces rythmes dalaycthémere et ceux du sommeil et de
I'alimentation, qui viennent structurer la jourrde 'enfant.

Les frustrations, quant a elles, donnent lieu aap@éhension affective du temps, qui est a la
base de toute idée temporelle, puisque l'attent@@eau temps de se structurer. La notion de
durée en découlera.

Le bébé va pleurer car il ne peut satisfaire sa,faependant, ses cris cesseront a la vue
du biberon, car il commence a anticiper I'avenir fait de ses expériences passées. Ainsi, les
rythmes de la vie quotidienne du bébé vont intreduine sériation temporelle. C’est parce
gue le rythme est régulier qu’il permet I'anticijpat et donc, une réponse adaptée.

Le bébé a conscience du cours du temps, mais oa fag¢s simple. Il n’a pas encore
conscience des unités de temps. Exécuter une téebeencore qu’exécuter une suite de
mouvements volontaires organisés temporellementspettialement et impliquant, par
conséquent, la construction d’'un programme d’astetnd’enchainements logiques, devant se
dérouler dans un ordre bien précis.

A ce temps de I'action, succédera celui du langgge.amenera I'enfant a élargir et a

intellectualiser ses perspectives temporelles.
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2. La construction de la notion de temps chez |'enfant,
selon J.Piaget. [24]

Loin d’étre des données innées, les notions fondtates se construisent seulement aprés
une longue période d’élaboration, d'abord sensatrite, puis préopératoire et enfin
opératoire.

Concernant le développement du concept temporel Idd&ant, J. Piaget décrit 3 stades

principaux.

* Le stade intuitif (jusqu’a 7 ans)

A ce stade, aucune démarche opérationnelle n'essagee, tout n'est qu’impression
vécue.

L’enfant, ne pouvant se décentrer du premier aipjgt percoit, ne dissocie pas le temps
de son contenu ; c'est-a-dire, de I'espace et digdsse.
Il se centre sur les résultats de I'action et sursur I'espace parcouru. Ainsi, les successions
temporelles se confondent avec I'ordre spatial atequrs. Les durées sont confondues avec
la distance des déplacements et il 'y a pas de€mentemps » pour des mouvements
différents.

Ce stade se caractérise donc par la forme la péumseétaire du temps : I'organisation
temporelle sensori-motrice avec indifférenciatian lbrdre temporel et de I'ordre spatial ;
celle-ci s’expliquant par I'égocentrisme de I'ertfanlirréversibilité de sa pensée.

« C’est donc le travail accompli (espace, effont) @st, au début, le vrai critére du temps. »

* Le stade des intuitions articulées (entre 7 et an

L’'ordre temporel est dissocié de l'ordre spatiab Hurée quant a elle, est jugée
indépendamment des longueurs spatiales et n'estegp@mée en fonction directe de la
vitesse ; elle est en rapport inverse avec cettaéte.

Ces trois progres peuvent s’observer simultanémesuccessivement chez les enfants de
cette tranche d’age.

Ainsi, a ce stade, on peut observer 'amorce d'otgssus de décentration régulatrice et
d’'un début de réversibilité de la pensée. Cependariy a pas encore de prise de conscience
chez ces enfants, de I'unicité du temps.
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» Le stade opératoire (apres 9 ans)

Trois progres sous-tendent les concepts tempopélisatoires :
- l'ordination des événementsl’abord 1, puis 2, 3...
'emboitement des duréeé&«B et B<C donc A<B<C ...
- la coordination de ces deux derniers.
Cette coordination se réalise et donne lieu dangremier temps aux raisonnements
opératoires qualitatifs, et dans un second tempsppérations de mesure du temps par report

d’un intervalle-unité.

Ainsi, un temps unique se construit grace a ce nigce opératoire. Les intuitions
deviennent alors des notions décentrées, sortieutecontexte spatial, capables de se
combiner entre elles et de s’organiser en systé&hérent, continu.

L’enfant accede donc a ce stade, a une totalesiéude de sa pensée, qui lui permet alors de
manier les concepts et les relations temporelledeetes exprimer a travers les formes

grammaticales.

3. La théorie de J. Montangero [21]

J. Montangero a retenu plusieurs aspects des étledds Piaget, tout en essayant de les
étoffer par de nouvelles données.

En effet, il met I'accent sur le processus de diygément qui permet le passage du stade
préopératoire, a la notion opératoire du tempsnebduit les « prénotions temporelles »
(concepts encore mal différenciés qui ne sont pas-tendus par des opérations logiques ni
articulés de maniere logique avec d'autres congepts

Selon lui, I'évolution des raisonnements tempocokisz I'enfant de 5 a 9 ans, se fait selon

deux modes d’estimation rationnelle du temps.

18



Ces modes sont les suivants :

- le mode «physique », qui permet de compareringxvalles temporels, se fonde

uniquement sur les ordres de succession respettiislatifs, des événements. Il y a lien

entre l'espace, la vitesse et les ordres tempoi@ks. mode s’apparente donc a la

connaissance physique et a pour but d’expliquetrdégsformations percues.

- le mode « logique », qui est basé tout d’abordamise en relation des ordres puis sur

I'emboitement des intervalles, consiste a intraglgies liaisons plutét que d’en faire leur

constat. Ce mode fournit la seule base s(ire d’atm des durées relatives, en I'absence

de mesure.

Ces modes s’inscrivent dans chacune des quatpeseteorrespondant a différentes

tranches d’ages, décrites par J. Montangero.

Les enfants de 5 a 6 ans

Chez ces enfants, les deux modes d'estimationtdé@irdessus sont encore trés souvent

indissociés. L'enfant de 5 ans ne possédent pagenine veritable notion de la durée mais

possede des notions que J. Montangero regroupe Kapgsellation de « prénotions

temporelles » :

Le temps-quantité : cette notion repose sur delia par couple, de I'espace
et du temps et sur l'intensité des changementsipet@ durée est donc ce qui

permet d’obtenir un résultat quantifiable.

Le temps-écoulement (ou « flux temporel ») : cettgion s’appuie sur la

relation inverse vitesse/temps. Le temps est cénsidomme quelque chose
qui s’écoule et qui passe plus ou moins vite. ltasge des activités qui ont
lieu pendant chaque durée considérée, est un esgatribué directement au

temps.

Le temps-succession : le temps est considéré coétené en rapport avec les
successions et chaque ordre relatif de successimaire I'idée d'un certain
« écoulement temporel ». Comparée aux deux préteExjerette notion parait

étre dégagée d’idées physiques et spatiales. Capenelle ne releve pas
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exclusivement du mode logique, puisque ce derniestnlui-méme pas

complétement dissocié du mode physique.

- Les ordres de succession temporelle : a ce niM&adre de succession se
distingue encore mal des relations causales ebidiess spatiaux, cependant
la compréhension des ordres temporels reste meilleyue celle des

intervalles.

e Lesenfantsde 6 a7 ans

A cet age, on peut noter une considération sucaedsis divers indices ainsi qu’'une mise
en relation de ceux-ci, concernant les rapportspsemvitesse / espace ; tout du moins
lorsqu’il s’agit de situations simples a variabléque et constante.

Concernant I'évolution de ces enfants par rapportn@de logique, J. Montangero note
gue le progrés réside dans la centration surdesessions initiales, d’'une part, et dans la
capacité a faire abstraction du contenu des évémsngynchrones a contenu spatio-
cinématique pour ne baser ses jugements que ssinedtanéités initiales et finales, d’autre
part.

L’enfant &gé de six a sept ans, commence donc sid&yer une notion de temps commun

a deux événements différents. Toutefois, il compa®re des données non synchrones.

e Lesenfantsde 7 a 8 ans

A propos du mode physique, les enfants de cet @gecapables de mettre en relation a
volonté, les données d’espace, vitesse et temgg, @b fonction des situations proposées ou
des questions posées. Cependant, le caractereatiggedes événements demeure prégnant
pour ces enfants.

Quant au mode logique, ces enfants peuvent complesssuccessions initiales et finales,
pour autant que leur attention soit attiree sulesedi (par exemple, un mobile A part avant
un mobile B, mais s’arréte avant lui).

La structuration propre a « la durée opératoire met donc en place par un processus de
construction, qui semble porter alternativementlesidonnées spatio-cinématiques et sur les
données de succession. Les mises en relation tesree font souvent apres des erreurs

initiales et des tatonnements.
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e Lesenfantsde 8 a9 ans

C’est a cet age que correspond la premiére étauhélement de la notion opératoire de
durée et celle-ci se traduit par les raisonnememtiects que peuvent donner la majorité des
enfants de cette tranche d’age.

lls mettent en relation les deux modes vus précéumm (mode logique et mode
physique) qui concordent et se soutiennent mutuelte.

Du point de vue de la notion de temps construitenss@au opératoire, ces enfants
possédent un concept de durée qui correspond atervalle temporel bien dissocié des
successions et du contenu physique des événemmpitssant ces durées. Cette notion

devient donc celle d’un temps commun a différeg&néments.

4, Le rythme

Le rythme est une succession organisée d’événenegnte silences, qui se répetent
exactement a intervalles exacts dans le tempssticenstitué d’intervalles, silences et de
temps forts et faibles, imprimant ainsi un mouvenggmeéral. C’est une répétition réguliere a
laquelle s’effectue une action, une combinaisodutées différentes.

Le rythme explique donc un retour, a intervallegufiers, d’'un phénomeéne.

On parle de rythme spontané, qui est binaire ebsgose d’'un temps plein et d’'un temps
vide successifs. Il correspond par exemple au rgthoe la respiration, aux rythmes
nourriciers...

On parle également de rythme langagier ou débit, cgurespond a la distribution

temporelle des éléments verbaux de la chaine pseléa une certaine régularité.

5. La perception de la durée

La notion de durée s’acquiert dans I'expériencmjpie du temps, active et affective, et
continue d’évoluer jusqu’a I'adolescence. En efepremiere réaction a la durée se trouve
dans I'impatience et comme le souligne P. Malri] k Il n’y a de durée que s’ily a un
but. »
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La perception temporelle comporte deux aspects :
- Un aspect qualitatif, avec la perception d’unreret d’'une succession.
- Un aspect quantitatif, avec la perception d’uerivalle temporel de durée.
Percevoir le temps, c’est a la fois percevoir kecession des événements et leur durée ; au
niveau de la durée intrinseque (« durée pleinewjl® celle de l'intervalle qui sépare ces

événements (« durée vide »).

Les perceptions de ces deux types de durée sbatetifes.

La perception des « durées vides » dépend de laendes sensations limites : a durée
constante, I'intervalle est percu plus long siliegtes sont visuelles (film) plutét qu’auditives
(discours) ou tactiles (manipulation d’objets).

La perception des « durées pleines », quant a @fipend de ce qui dure: a durée
physique constante, un son parait plus long quiuméere, un son aigu plus long qu’un son
grave et une stimulation parait d’autant plus lengu’elle est plus intense. De méme, un

intervalle divisé, parait plus long gu’un intenealion ou moins divisé.

La perception de la durée est la perception d'ubutiéet d’'une fin, séparés par un
intervalle. Elle nait de la succession d’événemsaisblables ou non et c’est cette perception
du successif qui est a la base du temps. SelondissE :« La durée percue n’est qu’'un
caractére de l'organisation du successif ; sa qiéaiépend de la vitesse de succession des
stimuli. »[12]. La vitesse de ces changements créexunyghmisation subjective, ssondition
indispensable pour I'appréhension temporelle dsiglus éléments saisis globalement et qui

se trouve étre a la base de la reproduction rytheniq

La durée ne peut étre percue que si un laps destemmpmum sépare les deux stimuli et
ce, afin de la différencier de l'instant.
Enfin, on peut distinguer deux formes de perception
- La perception primaire ou la prise en compterdpsres (début et fin).

- La perception secondaire ou I'évaluation, la mesle la durée.
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L’age influe sur I'estimation que I'on peut faire demps. Les enfants estiment la durée
selon les mémes criteres que l'adulte, mais ilst $ouatefois, incapables de corriger les
indications subjectives données par la nature thclze et la motivation.

Les personnes agees, ont tendance a estimer Is tammaniére inférieure ; cela est sans
doute di au fait que tout devient quasiment « babit et les changements percus sont donc
moins nombreux.

Par ailleurs, lorsque I'on remarque qu’'une anné# pim enfant de 5 ans, représente 1/5
de son existence, alors qu’elle représente 1/6€etle d’'une personne de 60 ans, on peut en
déduire que I'une des unités qui nous sert a exgsrlemdurée, n'exprime pas la méme durée

vécue, pour I'enfant et pour I'adulte.

6. La simultanéité et la successivité

Il semble que des 3 ans, I'enfant donne des sigee®mpréhension de mots exprimant la
succession temporelle, de méme qu’il est capabléesprimer. Cependant, ses capacités

demeurent limitées a certains contextes et sa @&rapsion, a quelques mots.

Par alilleurs, il semble que l'enfant associe deénéments simultanés, de maniere
préférentielle. Il comprendrait d’abord «les rapgpoavec le temps » assimilés a la
simultanéité, avant d’accorder une significatio@gse et stable, aux termes de succession. La
simultanéité est acquise par le jeu ainsi quegaoimmunication et la vie sociale. D’aprés H.
Barreau [2J« L’ « en méme temps » s’oppose alors au suceadsitemps apparait dans son
caractére unidimensionnel, qui ne s'impose pas Hlém Cette simultanéité, qui doit étre
observée nécessairement dans I'échange et la ceamti@n, est la regle de toute vie
sociale.(...) Si la succession est apprise par l@attia simultanéité I'est par la coopération,
la compétition ou la rivalité. »

Une durée est un intervalle de temps qui embrasseptdocessus divers et dont les
extrémités sont des instants simultanés. Cepenslaloty Piaget, la simultanéité des instants
de départ et d'arrivee étant admise, I'enfant ndemclut pas pour autant a I'égalité des
durées, dans un premier temps.

La successivité impliqgue un ordre et donc la cassamice des nombres ordinaux. Cet
ordre est soit réversible, soit irréversible.
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L’enfant s’apercoit d’abord que les événements sautiples, qu’ils adviennent dans un
ordre réel, puis, I'ordre de succession peut &gadé de son contenu et I'enfant est alors prét

a se représenter le temps. Pour cela, il faut laoié d’'un passé et la prévision d’un futur.

7. La notion d'age

J. Piaget [24] distingue trois stades dans le dgpament de la notion d’age.

 Le stade |, caractérisé par l'indifférenciationatetde la taille et de 'age, sans

considération des vitesses de croissance.

Durant ce stade, les ages sont indépendants akd’'ailes naissances et les différences
d’age peuvent se modifier avec le temps (ce demiérant pas considéré comme étant
homogeéne).

Les enfants présentent, a ce stade, le méme typmisennement que celui qu'ils
présentent pour la compréhension du temps physigqueompréhension opératoire de la
succession, incompréhension opératoire de la deréagbsence de coordination entre les
intuitions préopératoires de succession et de diéer eux « I'age c’est la taille, vieillir
c’est croitre et il est donc possible d’annuler m@&me d’inverser une différence d’age en
grandissant plus vite. »

Pour ce qui est de la succession, les enfants m@&paent pas a affirmer qu'ils sont nés
apres leurs ainés et parfois méme, s’attribuentntéiorité sur la naissance de leurs parents.
Ce type de raisonnement témoigne, que du pointugedes enfants, le temps ne débute
gu’avec leur propre mémoire et qu’il ne peut exisieainés, ni parents, avant leur naissance.
Cet égocentrisme temporel est la preuve d'unefiréificiation du sujet et de I'objet, encore a
ce stade.

Ce stade se caractérise donc par l'intuition éginicpre et préopératoire de la succession

et de la durée et I'enfant ne peut déduire quetAé@svant B, puisqu’il est plus age.
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« Le stade Il, caractérisé par une différenciationissante, procédant par

intuitions articulées ou réqulations intuitives.

Durant ce stade, on distingue 2 raisonnements leslages dépendent de l'ordre des
naissances, mais les différences d’age ne se csmmsgras au cours de l'existence, ou les
différences se conservent mais elles ne dépenolentie I'ordre de naissance.

Ce stade est marqué par certaines intuitions &#susoit de succession (I'avant temporel
est dissocié de I'avant spatial) soit de durées(pite = moins de temps) mais qui demeurent
incoordonnées entre elles.

Dans le domaine de I'dge également, c’est tant@ulxession correcte qui précede la
compréhension des durées, tantét I'inverse. Dangrdenier cas, I'enfant saura sérier les
naissances mais n’en conclura pas a la permanascdiffiérences d’age et dans le second
cas, il découvrira que les différences se consérweis n'en conclura pas a l'ordre de

succession correct des naissances.

 Le stade lll, ou la coordination opératoire degsges de croissance fait son

apparition.

A ce niveau, les durées et les successions sord@urees entre elles et leurs rapports se
conservent, grace a cette coordination méme.

Cette derniere est congue comme nécessaire, Emtieelde successions des naissances et
'emboitement des ages, alors que les différencas nservées. Ces différences d’age ne
sont plus seulement affirmées mais sont déduité¢smiee méme des naissances.

La coordination opératoire des vitesses de crotgsae s'observe que dans la moitié des
cas chez les enfants agés de 6 ans 2 a 7 ansr¥:qalelle s’observe dans plus de % des cas
chez les enfants agés de 7 ans %2 a 9 ans.

Malgré leur caractére verbal et le role des comsaaises apprises, les notions relatives a

'age évoluent exactement comme le font les coscaépttemps physique.
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III) Quelques reperes et notions
supplémentaires

1. Quelques notions du « temps social »

« Ladate

Dans le sens usuel, la date est une indicatiorenipg visant a définir un jour unique,
généralement du calendrier grégorien. On l'utiiméamment pour repérer, avec I'’heure, un

evenement temporel donné.

Le calendrier, utilisé aujourd’hui par la plupaesdpays européens, se base sur une année
terrestre, c’est-a-dire une révolution de la Texueour du soleil. Il découpe I'année en 12
mois, pour un total de 365 jours. La date du jautr donc appel a trois intervalles distincts :

'année, le mois, ainsi que le jour qui change mlihnement.

* Les saisons

Dans la tradition européenne, le début des saisshsdéfini par les solstices et les
équinoxes et celles-ci constituent l'une des dimiside I'année, généralement basée sur les
changements annuels du temps météorologique. Adiasis les zones de climat tempéré,
lannée est divisée en quatre saisons: le prirdentipté, l'automne et lhiver, qui
correspondent grossierement a 4 évolutions du tlideas l'année. L’identification des
saisons est donc lié a la reconnaissance desartiés physiques liées aux saisons elles-
mémes (températures, phénomenes naturels...)

Leurs noms peuvent ainsi étre appris en associamom a un ensemble de perceptions

sensorielles liees a des facteurs environnementaux.
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« Les mois

Le mois est une période de temps arbitraire. Resichlendriers solaires occidentaux, un
mois se définit comme un douziéme de l'année, ahaes mois comptant un nombre
variable de jours. Les noms des mois sont liés aalendrier conventionnel. Cependant, si
I'on peut reconnaitre, par I'observation de sigsgisonniers, si I'on est dans un mois d’été ou

d’hiver, on ne peut en déduire le mois exact.

* Les jours de la semaine

Les jours sont liés a un calendrier conventionnelcalendrier grégorien. lls ne peuvent
étre déduits par I'observation et doivent étre igmeses.

Pour s’approprier ces concepts, I'enfant doit avotériorisé une certaine notion de
périodicité et avoir reconnu que chaque jour deelmaine a un nom. Il aura donc la capacité

de nommer le jour d’aujourd’hui, la veille et letEemain.

* Les moments de la journée : le matin et I'aprésimid

La capacité de situer le moment de la journée mpest liée au calendrier mais a

I'observation de faits récurrents, routinier teleq le lever, les repas, les activités...

« L’heure

Il est difficile de savoir a quel &ge un enfant §e@ I'heure, en comprenant ses divisions,
ses correspondances. Cependant, cet age varieaggnént entre 5 et 8 ans selon les enfants,
car de nombreux facteurs interviennent, comme lavatoon ou la nécessité (le fait d’avoir
une montre, d’en espérer une ou tout simplemebes®in de repérer I'’heure). Toutefois, un
enfant qui n’a jamais eu de raison de comprendreufe peut trés bien acquérir tout le

systeme en seulement quelques jours.
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2. Repéres chronologiques [13, 8, 24]

Ces reperes ne sont donnés qu’a titre indicaté@&sentent une moyenne, chaque enfant

se développant a son propre rythme.

* A propos du présent et de I'estimation du tempgémeral.

Vers 2 ans V2 :

Vers 3ans:
Vers 3ans % :
A4 ans:
AS5ans:

A6 ans:

A7ans:

Vers 7-8 ans :
A8ans:

Vers 8-9 ans :
A 10 ans:

L’enfant comprend « maintenant », « tout de suite

Il peut déja avoir un vocabulaire d’'une vingtaide mots,
désignant le temps.

Il comprend « tout a I'heure », « d’abord », «r@waet « apres ».
Il emploie la question « quand ».

Il reconnait un jour privilégié de la semaine, coenlle mercredi.

Il utilise correctement « hier » et « demain matin » et « soir »
et sait si I'on est le matin ou I'aprés-midi.

Il connait les jours de la semaine.

Il s'intéresse plus intensément aux ages (béle¥sppnes agées).
Le récit est possible.

Il connait les mois de I'année, s’intéresse aufkest aux emplois
du temps.

Il peut indiquer la saison.

Il indique I'année, mais cette fois en privilégide caractere
successif des années, et non la mémorisation.

Il connait la date.

L’enfant est mieux orienté concernant le tempdohigue, le
temps de la société locale, le temps cyclique deelat le temps
personnel.

Il manipule les unités de temps.
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* A propos du passeé.

A 18 mois : L’enfant est capable d’évoquer un objet absent.

A2ans: Il peut évoquer des souvenirs datant d’'un mois.

A3ans: Il peut évoquer des souvenirs datant d’'un an.

Entre 3et4 ans: Evocation verbale de ses souvenirs : il utiliseiff@alemment
« hier »,

Il est capable de récit d'un fait passé mais ces shronologie ;
simplement par la juxtaposition des événements.
A5ans: Il peut évoquer des souvenirs datant de 2 ans.

A7o0u8ans: Il présente un intérét pour le passé d’autruitgiskoire.

* A propos du futur.

Cette notion est plus difficile a acquérir car ‘iagit d’'un temps hypothétique. Elle
apparait donc plus tardivement.

A2ans: L’enfant comprend « attendre », « bientbt », etarsd un
moment ».
A3ans: Il est capable d’anticiper des séquences de coepertt.

Il est capable d’évoquer un avenir plus lointaamslle temps.
Il sait ce qu’il fera le lendemain.
A4 ans: Il fait référence a la saison prochaine et est lol@pdianticiper sur

les fétes importantes a venir.

A5ans: Il fait des prévisions tres correctes sur lessf@eenir.
A8 ans: Il élabore ses premiers projets d’avenir powisadulte.
A9ans: Il précise ses plans d’avenir.
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* A propos des marques temporelles des formes vearbale

Jusqu’a 2-3 ans: Le discours de I'enfant colle a la réalité et tiada situation
présente.
Il emploie des verbes au présent, au passé conpposexprimer
quelque chose ayant été accompli et quelques futurs
périphrastiques (ou futur proche) pour exprimer imention, un
projet immédiat.

Vers 3 ans: Le passé et le futur commencent a se dégager daryré
Le passé commence a se décomposer en sous-systeeteta

généralisation de I'imparfait et I'apparition dwptque-parfait.

La notion de temps se construit donc tres lentertlee I'enfant, toujours parallelement aux

notions d’espace, d’objet et de causalité et mjasttardivement acquise.
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Chapitre 2:] es caractéristiques du
sgnclrome de microdélétion ZZQI 1.2
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I) Présentation du syndrome

1. Introduction

La microdélétion 22911.2 est une affection due apdate d'un petit fragment du
chromosome 22. Elle se manifeste par différentesnafies dont les plus fréquentes sont des
malformations du cceur, une fente palatine ainsi deg difficultés d’apprentissage. Ce
syndrome peut également s’accompagner d’infecti@usirrentes (surtout chez le jeune
enfant) et étre reconnu grace aux traits spécifiqyuee peut avoir le visage des personnes
porteuses de cette délétion.

Plusieurs appellations historiques ont été regresipgous le terme de microdélétion
22q911.2 : syndrome de Di George, syndrome de Staprinet syndrome vélo-cardio-facial
(ce dernier étant employé de maniére préférentildies les pays anglo-saxons). L'appellation

CATCH22 (cardiac - abnormal face- thymus - cletapa— hypocalcemia) a été abandonnée.

2. Historique

C'est en 1965 que le Docteur Di George décrit paupremiere fois les symptomes
observés chez plusieurs enfants a la naissanaamadie cardiague associée a une anomalie
de thymus (glande située dans le médiastin antgrérur et jouant un role tres important
dans la mise en place du systeme immunitaire) et hwpocalcémie par anomalie des
parathyroides.

En 1978, le Docteur Shprintzen décrit des traitiqdiers du visage associés a une fente
palatine, une anomalie du larynx ainsi que desbtesude I'apprentissage, chez ces enfants.
Ce n’est que 3 ans plus tard que le Docteur De hap€lle diagnostique une délétion du bras
long du chromosome 22, chez un patient présentardyndrome de Di George, laissant

présumer d’une origine génétique.
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3. Prévalence

La microdélétion 22g11.2 touche environ une naissaur 2000 en France, soit environ

385 naissances par an ; ce qui en fait le syndraimoe délétionnel le plus fréquent.

4. Aspects génétiques et pathogenéese

La microdélétion 22g11.2 est une affection chromugoe due a la perte (délétion) d’'un

fragment localisé sur la bande (ou locus) 11 ds lmag « g », du chromosome 22.

NI

22 del(22)
Figure 1 : Chromosome 22 sain versus microdélétiae2qll.2. [6]

La plupart des cas de délétion 22q11.2 apparaisslEnnovo mais environ 20% des
patients présentent une forme familiale. Chez asiers, la transmission est autosomale
dominante, c'est-a-dire qu’il suffit d’'un seul gésr@ormal pour produire la maladie. On dit
de ce géne qu'il est dominant puisque le géne atpnv, sur le chromosome de la méme

paire, est incapable d’empécher la manifestatiofad®aladie. Le risque de récurrence est

donc de 50%.
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ﬁ\utosomal dominant

Affected Unaffected
fathar mother
B Unaffected
J Mfecied

Arrected Unaffected Unaffected Affecled
s0N daughter S0 daughter

Figure 2 : Transmission autosomale dominante. [34]

Cette délétion emporte une trentaine de génesdogsi dans la formation de nombreux
organes, au cours du développement du feetus. Biarcq jour, peu de choses concernant les
genes responsables des manifestations particuldeesa microdélétion 22qll1.2 soient
connues, il semblerait que le gefBX1 soit impliqué dans les malformations du cceur st de
vaisseaux, tandis que le gen@OMT pourrait avoir un rdle dans les troubles

comportementaux.

En ce qui concerne I'embryologie et la pathogerdseette maladie, la migration des
cellules des crétes neurales au niveau de la régimicale joue un réle important.

En effet, durant la quatrieme semaine de vie enmingwe, les cellules des crétes neurales
migrent dans les arcs branchiaux Il et IV, resjdaess de la région conotroncale du ceceur, le
thymus ainsi que les glandes parathyroides.

Les anomalies de migration des crétes neurales td®ezorteurs du syndrome de
microdélétion 22q11.2 expliquent donc les malfoioret cardiaques, les dysmorphies oro-
faciales ainsi que les troubles fonctionnels appsaat au niveau du thymus et des glandes

parathyroides.
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5. Diagnostic

Les médecins peuvent poser le diagnostic a patirndanifestations de la microdélétion
22011.2 et plus particulierement en présence d'afiemtypiques et fréquentes telles que les
malformations cardiaques, linsuffisance vélaire /hypocalcémie, les difficultés
d’apprentissages surtout si ces anomalies sontci@aesoa un faciés caractéristique du
syndrome. Cependant, si le dysmorphisme est préserd la totalité des cas, il I'est a des
degrés différents et peut parfois étre trés discret

La discrétion de ces manifestations peut parfoisdawe a un diagnostic tardif, chez
'adulte.

Actuellement, la technique optimale pour diagnastigla microdélétion 22q11.2 est la
technique ditdluorescence in situ hybridaticou FISH.

Cette technique consiste a marquer doublementhrarmosome 22 puisque le bras long
« g » est coloré (en vert, dans notre exemple)igaqee le locus 11 est hybridé a I'aide d’'une
sonde marquée (coloré en rouge, dans notre exenfgrieas de délétion, seule le marquage
vert apparaitra, la sonde rouge ne pouvant s’hgbad locus 11, absent.

Sondes du
chromosome 22

Figure 3: lllustration de la technique FISH chez unpatient non porteur d'une
microdélétion 22q11.2. [33]
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L
.

\ Chromosome 22 délété

Chromosome 22
normal

Figure 4 : lllustration de la technique FISH chez m patient porteur d’une
microdélétion 22q11.2. [33]

Ce test est spécifique de la microdélétion 22glpiisque cette derniére n’est pas
observable au cours d’'un caryotype standard.
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II) Signes cliniques

Le spectre phénotypique de la microdélétion 22g#&stares large puisque 180 anomalies
phénotypiques ont été décrites jusqu’a présent.pliesimportantes d’entre elles demeurent
les malformations cardiaques, les anomalies ORLdysmorphies faciales ainsi que le retard
au niveau du développement psychomoteur. [1, 30]

Cependant, ces mémes anomalies se manifestentdegi€s tres variables d’'un patient &

un autre.

1. Malformations cardiaques

Les malformations cardiagues sont présentes desidaance dans plus de 70% des cas et
la sévérité de ces anomalies est trés variable.

Les anomalies dites « conotroncales » sont lesommaditions cardiaques congénitales les
plus fréquentes, associées a la délétion 22qldn2entend par-la des malformations situées
au niveau de la sortie du ventricule droit ou gaugimsi que des grandes artéres.

Les Iésions conotroncales comprennent (par ordfe2deence):

la tétralogie de Fallot (association de plusieuasfonmations),

I'interruption de I'arc aortique de type B,

- la communication inter-ventriculaires ou CIV (commuation entre la partie
gauche et la partie droite du cceur, au niveau eesigules ou des oreillettes),

- le tronc artériel commun.

Ces anomalies peuvent étre associées a d'autrdermmations cardiaques, dont la

fréquence est moindre.
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2. Dysmorphies faciales

Elles sont un signe constant du syndrome de mit¥bde 22g11.2 méme si elles

demeurent parfois trés discretes en ne se limggaiaux seules particularités nasales.

Elles se traduisent par :

Elles
22g11.2.

Un nez a l'aspect pseudo-bulbaire, long et droéicayme racine proéminente,
une hypertrophie des os propres, une hypoplasieades et une pointe

bulbaire.

Des yeux marqués par des fentes palpébrales 6traite hypertélorisme

(agrandissement de la petite aile du sphénoideaieraht un agrandissement
de la racine du nez et de la distance séparadeles orbites) et un épicanthus
(repli vertical de la peau qui s'étend de la paepsipérieure au bord du nez),

ces 2 dernieres particularités se faisant plusétiss.

Des oreilles décollées, le plus souvent asymésgumplantées bas et

dysplasiques, avec un diamétre antéropostérieandgr

Une rétrognathie.

Un hypodéveloppement de I'étage moyen de la face.

. Atteintes de la sphere ORL et de la cavité orale [9]

Les anomalies palatines.

sont fréquemment rencontrées chez les psatipotteurs d’'une microdélétion

Présentes dans 70% des cas, on les retrouve $fBuerdes formes :
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- L’insuffisance vélo-pharyngée : elle peut étre @uen voile du palais trop
court ou a différentes anomalies des muscles eslair
Le voile du palais n'a donc pas une mobilité safite pour assurer
I'étanchéité entre I'oropharynx et le rhinophary@®n la retrouve dans environ

35% des cas.

- La luette bifide : concerne environ 5% des cas.

- Lafente palatine sous-muqueuse : concerne enténdes cas.

- La fente palatine ouverte : concerne environ 11%0as.

- La fente palatine associée a une fente labialedqurbilatérale) : concerne 2 a

3 % des cas.

Lorsqu’elle est présente, I'insuffisance vélo-pmgge se manifeste des les premiers mois
de vie, a travers différents troubles.

On peut constater I'incidence de cette anomalie sur

- L’alimentation et la déglutition : L'alimentationestrouve étre perturbée par
des reflux naso-pharyngiens, des reflux gastrofesgiens et demeure

marquée par une déglutition atypique.

- La phonation : La rhinolalie, conséquente a laefuiélaire, est parfois la cause
de troubles d’articulation et peut s’accompagnemdsouffle rauque ou d’'un
ronflement sur certaines consonnes. Les compensataryngées mises en
places spontanément par ces patients, peuventaétierigine de lésions

laryngées.
- L'audition: Les anomalies vélaires peuvent é&tre l'arigine d'un

dysfonctionnement tubaire. Ce dernier, en étant 'arigine d’otites

séromuqueuses, peut conduire a une surdité dertigsisn.
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- La respiration : On peut constater des apnées dunsd, chez prés de la
moitié de ces patients.

 Les anomalies du systéme auditif

En plus des oreilles implantées bas, comme nowsri&a vu précédemment, on peut
trouver une atrésie du conduit auditif externe, dasmalies des osselets, de la cavité
tympanique et méme de l'oreille interne.

Les nerfs facial et auditif sont parfois hypoplass,

Ces anomalies s’associent a des troubles de liandils que des surdités de perception,

des surdités de transmission ou des surdité mixtes.

Ces troubles de l'audition sont associés au syndrdenmicrodélétion 22g11.2 dans 20 a
40% des cas.

4. Déficit immunitaire

Les anomalies immunitaires des lymphocytes T tintlécrites tres tét par le Docteur
Di George et sont courantes puisqu’elles touchB#t des patients micro-délétés. Cependant,
elles sont la plupart du temps légéres ou modéléssiéficits séveres sont relativement rares
et peuvent amener a envisager une greffe de thymus.

Par ailleurs, un déficit de la fonction cellulaifeprésent a la naissance, peut s’améliorer
avec le temps et les infections récidivantes dpeliite enfance, tendent a disparaitre avec
'age. Toutefois, certaines de ces infections, cenhes otites a répétition ou les infections des

voies aériennes supérieures, peuvent conduirergpditantes séquelles a long terme.
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5. Anomalies endocriniennes

* L’hypocalcémie

Elle résulte, comme nous l'avons vu précédemmaent,adteinte parathyroidienne et est
présente chez prés de 60% des nouveau-nés ou uessuns. Elle se manifeste dans 40%
des cas par des convulsions.

Il s’agit généralement d’'une hypocalcémie transitaiar cette derniére ne perdure que
dans environ 5% des cas, méme si elle réapparédigpde maniére spontanée et notamment,

au cours des phases importantes de la croissance.

* Les troubles de la croissance

lls peuvent étre liés a des troubles endocrinieggendant ce diagnostic ne peut étre posé
gu’apres avoir exclu une origine géenétique de taetaille.

La courbe de croissance peut étre ralentie dutanfahce et I'adolescence, avec une
taille plus petite que la moyenne. Toutefois, gd'@dulte, la plupart des personnes porteuses

d’'une microdélétion 22q11.2 ont une taille normale.

6. Anomalies du systéme nerveux central

e Anomalies structurales

Des études comparatives en neuro-imagerie entienpaporteurs d’une microdélétion et
patients sains, montrent une réduction d’envirofio 181 volume total du cerveau chez les
patients atteints.

Si le lobe frontal est relativement préservé (oncoaestate une diminution qu'a l'age
adulte), on constate une réduction des lobes pawédroit et gauche ainsi que des lobes

temporaux. Une réduction du volume de I'hippocapme étre observée dés I'enfance. [11]

Les aires affectées sont liées aux difficultés émées ci-apres.
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 Troubles psychomoteurs et cognitifs

La majorité des patients porteurs d'une microdététi22gl11.2 ont un retard
psychomoteur, du langage, ou cognitif.

Concernant la psychomotricité, on peut constatenetard moteur, chez un peu plus de la
moitié des patients. Celui-ci est souvent la consgge d’'une hypotonie. De plus, les enfants
porteurs d’'une microdélétion 22g11.2 rencontrerg dificultés a manipuler les objets de
petite taille et présentent une certaine lentensda réalisation des actions.

Par ailleurs, ces patients ont un profil cognpiésifique mais non homogene.

La mesure du QI dans des groupes d’enfants portieunsicrodélétion, a démontré que le
QI moyen était de 75 et que le QI verbal (situéee@5 et 80) était supérieur au QI de
performance (situé entre 65 et 70).

De plus, une comparaison entre le QI moyen d’adufterteurs d’'une microdélétion
220911.2 et celui d’enfants porteurs de cette méététidn, tend & montrer qu’il existe une
diminution du QI avec I'dge. On constate une pditme partie des compétences, due a une
altération, avec le temps, de la matiére griseeststiuctures corticales.

On peut également remarquer gu’il existe une caticdl entre la symptomatologie

psychotique et les compétences intellectuelleg. [10

On peut également noter que les difficultés toutlpamticulierement les raisonnements
abstraits et les mathématiques. Ces derniereestliges fonctionnellement a I'altération des

lobes pariétaux.

Concernant le langage et son acquisition, on ctstze les difficultés d’expression sont
tres frequentes et que méme en I'absence de difieltectuel, le langage apparait souvent
tardivement (apres 3 ans). Pres de 80% des enfadégentent un retard de langage et les
progrés ultérieurs sont souvent rendus difficiles les troubles d’articulation, secondaires

aux anomalies vélaires.
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* Troubles psychiatriques

On constate des troubles de I'attention chez pi#s ehfant sur deux entre 6 et 9 ans et
chez 30% des 15-18 ans.

Ces patients ont un risque non négligeable de dgpel des pathologies psychiatriques
seveéres.

Parmi celles-ci on peut retrouver chez ces patidets cas de dépression: elle touche
environ 1/3 des enfants d'age dit « pédiatriquet»5@% des adultes porteurs d’une

microdélétion. Elle se présente sous une formerréate la plupart du temps.

20 a 30% des adultes développeraient une schizuphnais les études donnent des
résultats trés diverses et il semblerait que lagledace soit moindre [15, 19]. Cependant ce
sont des symptdmes psychotiques isolés, commealkginations ou les délires, qui sont le
plus fréquemment observés chez ces patients. ¥ &mfants d’age scolaire présentent déja

ces symptomes. [10]

7. Autres anomalies

« Anomalies osseuses

On peut retrouver chez ces patients des anomalisv@au du dos comme une scoliose

(présente dans 20% des cas) ou encore une itstalgilla colonne cervicale.

Les anomalies osseuses peuvent concerner égallEmextrémités en se manifestant au

niveau des pieds (pied-bot) ou des orteils ou dagtnuméraires (polydactylie).

« Anomalies rénales

Les plus fréquentes se présentent sous forme diorunique ou de reins multikystiques.
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 Anomalies oculaires

Elles sont fréquentes mais se limitent souventscademalies palpébrales et quelquefois a

un strabisme.

e Troubles digestifs

Les maux de ventre sont frequemment associés aamsipation récurrente et a des
ballonnements.

Une atrésie oesophagienne peut parfois étre assacige tétralogie de Fallot. [7]
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8. Tableau récapitulatif

Tableau 1 : Tableau récapitulatif des signes cliniges. [29]

Systeme atteint Signes Age Prévalence Procédure a
cliniques suivre
- Lésions
conotroncales.
- Obstruction de . Bilans
Malformation | la sortie du nouveau-nes 80-85% cardiologiques.
cardiaque | ventricule Correction
gauche. chirurgicale.
- Anomalies
vasculaires.
- Fente palatine
Fente ) Vq:r q ) Correction
palatine ?aRSét:rrd %‘ nouveau-nes chirurgicale.
Dysfonction |0 e ! > 85% Apprentissage de
du voile du | “qriae ' 2-3 ans la déglutlthn.
palais moyennes Orthophonie.
chroniques.
- Otites Examen
moyennes : )
chroniques. audlologlqye_.
- Troubles de la . Tympanometrie.
. conduction NOUTTISSons .
Fonction auditive 75% Consultation ORL.
auditive - Sténos.e de la enfarlts en bas
trompe age Antibiotiques.
d'Eustache.
- Retard de
langage.
Conseils
Retard de Tdiété_tticg)ues.,
Croissance | croissance et nourrissons 35-40% (r;?ﬂil gazrt)r/(t)(?
mauvaise prise :
pondérale oesophaglen,
anomalies
vasculaires).
- Hypotonie _ Evaluation par un
musculaire. nourrssons neurologue
- Trouble de la spécialisé dans le
Neurologie | motricite. 70-80% ~ troubles
- Retard développementauy.
psychomoteur Physiothérapie.
(langage, a tout age Stimulation
motricité). précoce

U7
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Evaluation cardio-

- Apnées du pulmonaire.
Sommeil s%mmell.ll " nourrissons 50% Consultation ORL.
] R?)rr:‘?;rerlle?]%é.e Monitoring & la
maison.
- Psychoses. adolescence Suivi
Psychologie |- Troubles du Age adulte 10-22% psychologique ou
comportement. psychiatrique.
- Scoliose, pieds Contréles
bots. A i i '3 150 orthopédiques.
Squelette Hyperlaxité age scolaire | jusqu'a 15% Mosures
ligamentaire. conservatives.
- Agénésie ou
dysplasie
rénale. Contréles uro-
Reins - Lésions nouveau-nes 30-35% radiologiques.
cystiques. nourrissons Prophylaxie par
- Reflux vésico- antibiotiques.
urétéral.
- Hypospadias.
- Hernie . 50¢
Herni ombilicale. nourrissons 0 Correction
ernies - Hernie 20-30% chirurgicale
inguinale.
- Convulsions. nourrissons 00.40% Coggoclsliiﬂgntaux
fypocalcémie | - Hyperon " | substior
calcique.
Typisation des
lymphocytes
- Infections _ (FACS).
récidivantes. nourrissons Test de
Immunologie | - Diminution de prolifération des
la formation enfance mitogénes.
d'anticorps. Polio Salk.
Consultations
immunologiques.
Fonction - Colobome. C(zlgtré)lri;slae?e Controles
: - Microphtalmie, : ; rare .
oculaire - Strabisme. ensuite 1 fois ophtalmologiques
par an
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III) Prise en charge

Il n'existe pas de traitement capable de corrigaitdfaut génétique ; cependant, une prise
en charge précoce et pluridisciplinaire est requiest le pédiatre ou le généticien qui

organisera celle-ci en fonction des manifestatamta microdeélétion, présentées par I'enfant.

* Au niveau cardiaque

Des examens cardiaques comprenant une échocaghégrsont indispensables des le
diagnostic afin de dépister toute anomalie. Selem das, une simple surveillance sera

proposée ou une intervention chirurgicale serasssire.

* Au niveau immunitaire

Un bilan immunitaire doit étre effectué au cours geemiers mois de vie. La mesure du
nombre de lymphocytes T doit étre réalisée lordguiagnostic est posé et un suivi par un
meédecin immunologiste est indispensable. En cadetiion grave, I'enfant devra étre suivi

dans un milieu spécialisé.

* Au niveau endocrinien

Le dosage du calcium sanguin doit étre réalisdaésgnostic posé. Il est recommandé
de contrdler la calcémie trés régulierement lesn@res semaines de vie puis environ une
fois par an, méme quand le taux initial de cellesti normal (surtout en cas de crampes,
douleurs musculaire ou constipation). En cas d’bgpmemie, une supplémentation est mise

en place afin de prévenir les crampes et les csions.

La fonction thyroidienne devra également étre &éérchaque année. En cas d’anomalie,

un traitement pourra étre mis en place par un prédésmdocrinologue.
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« Auniveau ORL

Un bilan ORL doit étre realisé.

Durant la petite enfance, en cas d’infections tigartes, une antibiothérapie adaptée est
indispensable. Il faut tout particulierement suifeeiles otites et proposer au patient un
traitement adapté, afin de limiter les pertes dedition.

En cas d'otites a répétitions, pourront étre emésa la pose de drains tympaniques
destinés a assécher l'oreille ainsi qu'une réédutatélo-tubo-tympanique, avec l'aide de

I'orthophoniste.

Si une fente palatine est présente, elle poureacitérée en chirurgie maxillo-faciale. Une
pharyngoplastie pourra éventuellement étre envesagecas de troubles importants lies a
linsuffisance vélaire (surtout si ceux-ci touchdémtlangage et résistent a la prise en charge

orthophonique).

* Au niveau psychomoteur et cognitif

Les troubles des apprentissages nécessitent use @ni charge rééducative associant

orthophoniste, psychomotricien et psychologue.

En cas de retard de langage, une prise en chagmoger dés un an par un/une
orthophoniste est indispensable et des exercicetsdigns permettront, dans presque tous les
cas, de combler le retard. L'orthophoniste estlarmuider les parents, pour que ces derniers
puissent mettre en évidence leur compétence a coigoer avec leur enfant. Grace a cela
I'enfant améliorera sa communication et expriméus pot ses possibilités intellectuelles.

L’orthophoniste pourra également intervenir pouteail’enfant a structurer sa pensée

abstraite et son raisonnement logico-mathématique.

* Au niveau psychiatrique

En cas de troubles du comportement ou de troulsgshfatriques, une consultation chez
un psychologue ou un psychiatre, est conseilléeslivi a long terme permettra de limiter
ces manifestations.
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L’intervention de [l'orthophoniste s’inscrit donc ra une prise en charge
multidisciplinaire et a pour but la prévention etla rééducation, et ce, concernant différentes
manifestations du syndrome comme les troubles Q&4 dysfonctions oro-faciales et les
troubles cognitifs.

Elle peut concerner les troubles de la phonatiés dux anomalies palatines, I'aération
par techniques spécifiques de l'oreille moyennesdincas d’infections récurrentes, les
troubles de la déglutition mais également les tieaildlu langage ainsi que les difficultés
d’apprentissages tres souvent liées a des diifisutl’abstraction et des troubles de la
mémoire.

Son premier rdle étant, avant toute rééducaticacadimpagner I'enfant et ses parents et

de savoir conseiller ces derniers quant a la mani@border les troubles de leur enfant.
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ETUDE DE LA NOTION DE
TEMPS CHEZ LES ENFANTS
PORTEURS D’UNE
MICRODELETION
22Q11.2
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I) Problématique

Nous avons vu dans la partie précédente que lesntsnfatteints du syndrome de
microdélétion 22q11.2 souffrent de troubles au aiveles apprentissages, particulierement
guand ceux-ci touchent des notions abstraites.

Consciente du profil cognitif de ces enfants etdgai par les témoignages et les
encouragements de la section « Grand-Est » dsot&gion « Génération 22 », nous nous
sommes donc spécialement intéressée a la notidgenges et a la maniére dont les enfants

porteurs d’'une microdélétion 22q11.2 appréhendelie-ci.

Nous nous sommes alors demandée dans un premiges,tainces difficultés étaient
propres a cet enfant ou au contraire, si ellee@étapécifiques aux enfants porteurs d’'une
microdélétion 22q11.2.

Nous nous sommes donc basée sur deux études doasldtats allaient dans ce sens.

En premier lieu, nous nous sommes appuyée suésestats de deux subtests regroupés
sous l'intitulé « situation temporelle », faisamtriie d'une étude concernant le syndrome de
microdélétion 22q11.2 et ses particularités oraoalas, réalisée dans le cadre d’'une these [3]

puis poursuivie par Madame Strazielle, professau@@ontologie, et son équipe.

Les épreuves étaient les suivantes : dans un préenigs, les patients ont d( reconstituer
I'ordre chronologique d’une histoire, a I'aide daisérie d'images. Trois séries leur ont été
proposées et un score sur trois points leur atéi®wee en fonction du nombre d’histoires
reconstituées de maniére correcte.

Par la suite, ont été posées a I'enfant différeqtesstions concernant le jour présent, le
jour précédent et suivant, ainsi que les jours sante. Ce questionnaire s’est terminé sur la
saison actuelle, la précédente et la suivante.ddressur quatre a été établi en fonction des
bonnes réponses.

L’étude s’est déroulée aupres de 41 patients agdssans a 25 ans et dont la moyenne
d’age était de 9,8 ans.

Ces patients ont été répartis en 5 catégoriegration de leur age :

- Les petits, agés de 1 an a 6 ans 6 mois.
- Les enfants, agés de 6 ans 6 mois a 9 ans 6 mois.

- Les pré-adolescents, agés de 9 ans 6 mois a X¥3ranss.
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- Les adolescents, agés de 13 ans 6 mois a 18 ans.

- Les adultes, agés de plus de 18 ans.

Les résultats obtenus font état d’'un score moyeri,8ea I'épreuve de reconstitution
d’histoires (sur un score maximal de &) d’'un score moyen de 2,6 au questionnaire
concernant la situation dans le temps (sur un sec@emal de 4). De plus, nous avons pu
constater qu'il existait des différences significas entre les résultats des « petits » et ceux
des autres catégories, mais que nous ne retroupamde telles différences en comparant les
autres catégories.

Cela signifierait donc, que ces patients éprouvast difficultés, en ce qui concerne la
successivité, c'est-a-dire des difficultés a étaldi chronologie des faits et que leurs

performances ne semblent pas s’améliorer de fsigmificative apres I'age de 7 ans.

Par ailleurs, I'étude menée par M. Debanné et sqipé, concernant la perception
temporelle chez 42 personnes agées de 6 a 32 attgintes du syndrome de microdélétion
22011.2, montre des différences entre cet échamtikét un groupe controle d’age
comparable.[5]

En effet, I'évaluation de la perception temporetalisée a I'aide de deux paradigmes
expérimentaux que sont la reproduction de rythntda discrimination de durées, a mis en
evidence des différences au niveau des trois éldmeonstitutifs de I'expérience de la
temporalité :

- L’exactitude (ou précision dans I'évaluation de la durée) e edlbt moindre
chez les personnes porteuses d’'une microdélétigil22, car ces dernieres
reproduisent un rythme plus rapide que celui qui &eété présenté.

- La regulation(ou constance de I'exactitude) : on constate deszsujets une
variabilité dans la reproduction du rythme, sigrdfive d’'une moins grande
capacité de régulation de la reproduction temparell

- L’acuité (ou seuil perceptif qui permet de différencier desees) : le seuil de
perception temporelle est plus élevé chez les matigorteurs d’une

microdélétion.

Selon cette étude, une altération du cervelet st génglions de la base —structures
associées a la fonction de perception temporekeaitsresponsable chez ces patients, de la

modification de la spécificité temporelle, concernlas durées.
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Ces deux études mettent en évidence des troublés tdenporalité, chez les personnes
porteuses d’'une microdélétion, qui se répercutamt I@ppréciation des durées et la
successivité ou chronologie.

Cependant, qu’en est-il de la situation de cesopeiess par rapport aux autres notions
relatives au temps ?

Nous avons donc émis I'hypothése que les troulbdesenlimitent pas a ceux décrits ci-
dessus et que les enfants porteurs d’une microoiélént plus de difficultés a acquérir et
comprendre les unités et autres principes qui ceemde temps, que des enfants tout-

venants, chez qui la construction de cette notiofai$ tres lentement.

Notre objectif est donc d’analyser ou se situest ddficultés de ces enfants porteurs
d’'une microdélétion 22q11.2, par rapport au tenops €n essayant de tester d’autres notions
telles que la compréhension du temps a un nivedbalvéc'est-a-dire dans le discours), la
simultanéité, I'age, ainsi que les notions appamnén au « temps social » qui constituent les
unités de temps, et qui font partie d'un appreatiss Notre objectif est également de
comparer les résultats obtenus, a ceux obtenusrpgroupe contréle, afin de nous assurer
gue les difficultés relevées sont spécifiques anfargs porteurs d’une microdélétion.

Ces résultats pourront ainsi permettre aux pamrdsix personnes intervenant aupres de
ces enfants, telles que l'orthophoniste, de mieernear leurs difficultés pour pouvoir leur

apporter toute l'aide dont ils ont besoin.
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II) Présentation

1. Population

* Description de la population.

Le recrutement des patients qui composent nos \oigams s'est effectué par
l'intermédiaire de Madame Della Vedova, déléguégoargale de I'association « Génération
22 » et responsable de la région Lorraine.

Cette association ayant permis aux Docteurs DrozSwtzielle de la Faculté
d’Odontologie de Nancy de mener une étude concereanparticularités oro-faciales du
syndrome de microdélétion 22q11.2 aupres d’enfeinte jeunes adultes, nous nous sommes
permise de profiter des coordonnées laissées adilism par I'association, afin d’établir
notre recrutement parmi ces mémes enfants.

Nous avons donc contacté les familles par téléploaneourrier pour leur exposer notre

travail.
Concernant le recrutement des enfants composarbige contréle, nous avons exposé
le projet de notre étude aux personnes de notmuege tout en leur demandant de faire

suivre I'information auprés d’autres familles.

e Critéres d'inclusion

Les patients inclus dans I'étude sont ceux agég das a 9 ans dont le diagnostic de
microdélétion 22q11.2 a été confirmé par la techaide FISH. De plus ces derniers devaient

étre scolarisés en milieu normal.

Les enfants du groupe contrdle devaient égalenmentéolarisés en milieu normal et étre

agésde 7 a9 ans.
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2. Matériel et méthodologie

* Matériel

Il se compose de :

- La planche de désignation de structures rythmigliesC.A.L.E, de A.
Girolami-Boulinier [14],

- deux histoires séquentielles empruntées au fickidiemporel » d’Ortho-
Editions,

- trois planches d’'images et de quatre images isobdepruntées au test de
compréhension orale « O-52 » de Khomsi [16],

- une planche dimages du test d’évaluation du laegapl « E.L.O » de
Khomsi [17],

- une partie du questionnaire sur 'orientation danemps de G. Dubois [8],

- deux automobiles miniatures : une rouge et uneyert

- deux petits cartons : un rouge et un vert,

- deux figurines « fantdmes »,

- une ligne du temps sur laquelle sont schématiquenmegnésentés I'enfant et
I'examinateur,

- des étiguettes en tissus sur lesquelles sont iases différents éléments de la
date,

- un cadran d’horloge en carton avec aiguilles msbile

— Se reporter aux annexes pour consulter le matdtiielaux tests. —

* Méthodologie

Les passations se sont faites de maniéere indivelughns une piece calme et toujours
dans un environnement connu de I'enfant (tel qu#olaicile ou celui de la nourrice, pour 2
d’entre eux).

Nous nous sommes présentée a chaque rencontreret expliqué a I'enfant, pourquoi
nous venions faire ce petit travail avec lui : nétiens la pour voir ce qu'’il savait ou non de
la notion de temps car nous devions réaliser sitrpour notre mémoire de fin d’études en

orthophonie.
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Nous avons fait le nécessaire pour toujours méénéant a I'aise en lui expliquant qu'il
ne serait pas noté, comme a I'école, et que naimnseseule a voir ses résultats. Il avait donc

le droit de répondre qu’il ne savait pas, celaaitéias grave.

Nous avons essayé d’alterner les épreuves selopiésentation plus ou moins ludique,
afin que les enfants ne se lassent pas trop viteoas avons proposé I|'épreuve dite
« entretien » a la fin, car son aspect plus « geotaaurait pu décourager les enfants des le
départ.

Chaque passation a été chronométree. Les résuftiaésé saisis de maniére manuscrite,

sous forme de cases cochées selon les réponsesddraieres ont parfois été annotées.

Par ailleurs, nous avons réalisé un pré-test agaateux enfants agés de 6 ans 8 mois et
de 8 ans 6 mois, avant de valider les épreuvesatagole. Il était important de s’assurer que
les épreuves étaient a leur portée et que les gesiétaient bien comprises (méme par les
plus jeunes), pour pouvoir y apporter les modifara nécessaires en cas de difficulté. Aussi,
nous avons donc d modifier deux épreuves et reanarrtaines questions qui n’étaient pas
comprises par les enfants, de la maniére dont lFeaurgons souhaite.

— Nous exposerons ces modifications dans la padimcernant la description des
épreuves. —

Ce pré-test a également été chronométré et cela aqermis d’évaluer la durée de la

passation.

3. Schéma général de I'étude

L’étude se compose de trois parties :
- La premiere partie ne sollicite pas la participatiarale du sujet. Il s’agit
principalement d’épreuves de désignation. Elle aamg 5 épreuves (de | a
V).
- La deuxiéme partie implique la participation orale I'enfant. Elle est
composée de quatre épreuves (de VI a IX).
- La derniére, appelée « entretien avec I'enfaneeuiert la participation orale

ainsi que la manipulation. Elle comporte cing épesu(de X a XIV).

— Le protocole pourra étre consulté dans son iatégdans la partie Annexes. —
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4. Analyse statistique des données

Les scores obtenus pour chaque item ont été tyzdtesn logiciel de statistiqustatview
1.4® pour Macintosh.

Etant donné le faible effectif de la populationdiée, nous avons utilisé le test non-
paramétrique de Mann-Withney avec un degré defgigtivité minimal a P<0,05.

Dans un premier temps, nous avons comparé lesatssobtenus par I'ensemble de la
population contrdle, selon deux groupes d’age :
- Les « petits », c'est-a-dire les enfants agésates@® mois a 7 ans 9 mois.

- Les « grands », c'est-a-dire les enfants agésaths  mois a 9 ans 3 mois.
Dans un second temps, nous avons comparé les situiesis par le groupe des enfants

porteurs d’'une microdélétion 22q11.2 avec ceuxrakggar les enfants du groupe contrdle du

méme age.
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III) Analyse des épreuves-tests du
protocole

Nous allons, dans cette partie, expliquer les tiigedsés a travers chacune des épreuves.
Cependant, pour la clarté de la présentation, renens procédé a un regroupement
d’épreuves, selon les notions qui étaient testées :

- Le rythme,
- La successivité et simultanéité,
- Les moyens linguistiques d’expression du temps,

- La mesure du temps.

1. Le rythme

Epreuve | : Désignation de rythme.

Cette épreuve est empruntée au C.A.L.E ( Contrée Aptitudes a la Lecture et a
I'Ecriture), d’Andrée Girolami-Boulinier. [14]
Nous avons reproduit la planche complete composéauit rythmes schématisés, de

I'épreuve 14 du C.A.L.E, sur une feuille cartonnée.

Pour introduire I'épreuve et nous assurer de lapréhension de la consigne par I'enfant,
nous lui présentons la planche en ne laissant appaique les rythmes 1 et 5 (une feuille
cachant les autres).

Nous lui expliquons que nous allons frapper unmglsous la table et que chaque coup
frappé est représenté par un rond, sur le schéma.

Nous frappons donc un des deux rythmes sous la &hllemandons a I'enfant de nous
montrer lequel des deux est celui qui correspond.

Dans le cas ou I'enfant n’a pas bien compris lssipre, nous frappons les deux rythmes,
tout en désignant chaque point, simultanément ap é@ppé€, pour bien mettre en évidence
la correspondance symbolique.

Lorsque I'enfant a compris, nous laissons appar&s rythmes 2 et 6, puis 3 et 7 et enfin

4 et 8 pour qu’il puisse désigner successivemeanyiames 6, 3 et 4.
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Pour ce qui est de la derniere désignation, noégepions I'enfant qu’il va devoir faire
trés attention car nous allons frapper un seulmmgtide la planche, alors qu’'il en aura huit

sous les yeux. Il s’agit du numéro 7.

La perception du rythme repose sur deux procestasperception dd’ordre et la

perception degitervalles temporelsinternes aux séquences rythmiques.

Cette épreuve traduit donc un ensemble d’aptitudesaisie du nombre de coups, la saisie
de la durée des intervalles et de I'agencementagldé la structure, avec ses sous-groupes,

ainsi que la mémorisation.

2. Successivité / simultanéité

» Successivité / Chronologie

Epreuve Il : Ordre chronologique et ordre d’énoncé« le pécheur ».

D. Sadek-Khalil [26] nous explique que la repréagah mentale de la successivité
préexiste a I'expression du temps. Elle est forslgd’ordre dans sa potentielle réversibilité :
« I'enfant s’apercoit d’abord que les événementsesmhent dans un ordre réel, puis I'ordre
de succession peut étre dégagé de son conterignfeint est alors prét a se représenter le
temps. »

Ce récit présente trois procés dont I'organisatienrend pas compte des rapports
d’antériorité / postériorité de la réalité, puisquaus illustrons cette histoire avec trois images
du fichier « Temporel » que nous sérions devanfdiet, selon I'ordre d’énonciation.

Nous lui demandons ensuite de désigner : ce gqpédeeur a fait en premier, ce qu’il a
fait ensuite et ce qu’il a fait en dernier, afinoldserver s’il a correctement compris la
successivité des actions de I'histoire avec segorép d’'antériorité et postériorité et s'il peut

se détacher du contexte visuel pour accéder aafusgtion temporelle des proces.
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Epreuve V : Ordre chronologique d’une histoire en mages « chez le coiffeur ».

Nous donnons les images 1-3-4 a I'enfant dans $erdée. Nous lui demandons de les
mettre dans I'ordre pour « faire une histoire ».

Lorsque l'enfant a positionné les images dans le bare, nous lui demandons de
désigner le début et la fin de I'histoire ainsi dagremiere et la derniere image. Ceci nous
permet de nous assurer de la compréhension dercessttemporels.

Enfin, nous lui présentons une quatrieme imagéndlge 2) afin qu'il I'insere dans son
histoire, au bon endroit.

Dans le cas ou I'enfant aurait mal positionné sais premiéres images, nous les placons
dans I'ordre avant de lui donner la derniere.

Le but de cette épreuve est donc de retrouver dire ate succession logique inhérent au

déroulement de I'action.

Cette épreuve permet donc d’étudier :
- la fagcon dont les enfants appréhendent la sucdgssavec ses rapports
d’antériorité et de postériorité a partir d’'une geaarbitrairement choisie
comme présent.

- l'orientation spatiale de la sériation opérée.

Remarque : Nous avions choisi au départ une série d’'imagastithnt une visite chez le
dentiste, cependant, au cours du pré-test, noussasanstaté que les enfants ne disposaient
jamais les images dans le bon ordre. En effelydiitation représentant le petit garcon ayant
mal aux dents était systématiquement positionniefia. Apparemment, pour une majeure
partie des enfants, le dentiste ne soigne pasdes e dents, mais en est responsable !

Nous avons donc changé d’histoire et choisi calleaffeur. (Voir les annexes)

Epreuve VIl : Successivité de verbes.

Nous proposons a I'enfant des séries de verbaafaitif. Nous lui demandons de nous
dire lequel nous faisons en premier, lorsqu’il y @&meux ou de les classer dans l'ordre
lorsqu’il y en a trois, et ceci toujours dans um@ade tester les notions d’antériorite, de
postériorité mais également de causalité.

Si I'enfant éprouve des difficultés, nous lui prepos de faire une phrase avec ces verbes.
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e Successivit@t simultanéité

Epreuve VI : Successivité et simultanéité d’énoncés

Nous donnons a I'enfant deux images issues du 2 ®-%e Khomsi [16] sur lesquelles
sont illustrées deux actions qui n'ont aucun rappnotre elles.

Nous lisons une phrase a I'enfant et lui demandiengien écouter. Si les deux actions se
passent en méme temps, il devra superposer leefsag la table ; si elles ne se passent pas
en méme temps, il devra les placer I'une a cétéadé&re, dans leur ordre de déroulement.

Cette épreuve teste la perception des notions deessivité et de simultanéité sous un

aspect linguistique et la mise en relation desastiselon ces rapports.

Epreuve VIl : Succession d’événements : les voitas.

Nous mettons en scene un parcours linéaire poux detomobiles miniatures. Ces
dernieres doivent se rendre dans leur garage.

Les voitures —une rouge et une verte— sont plac@tesa cote et leurs garages sont placés
de maniére décalée (le garage rouge se situantophugue le vert).

Nous expliquons a I'enfant qu’il doit observer atteement ce que nous allons faire avec
le matériel car il sera soumis, par la suite, petit questionnaire.

Nous faisons donc partir les deux voitures siméitaent et nous les conduisons jusqu’a
leur garage.

L’enfant devra nous dire si les voitures sont pargn méme temps, si elles sont arrivées

en méme temps, laquelle s’est arrétée en premanfietlaquelle est arrivée plus tard.

Cette épreuve teste donc la perception de la ssigiéset de la simultanéité, au niveau

visuel.

Remarque : Au départ, nous n’‘avions pas symbolisé le poirrriiée et les enfants
percevaient l'arrivée au point atteint par la vetuouge. La voiture désignée comme étant
celle arrivant plus tard était systématiquementvddure verte. L'imagination des enfants
semblait faire repartir celle-ci pour atteindred&me point que la voiture rouge, mais de ce
fait, plus tard. Le pré-test nous a donc permigéliéchir a une autre présentation et nous

avons opté pour celle des « garages ».
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3. Les moyens linguistiques d’expression du temps

« Compréhension du temps verbal

Selon D. Sadek-Khalil [26], k'emploi du temps des verbes est une conséquenceae
gue dans un récit le narrateur n’énonce pas les fia dans I'ordre chronologique
Toutefois, cet ordre chronologique est livré a éravune expression correcte. (.Dune
bonne représentation du temps, dépend une bonne cpnéhension de ce qui est exprimé
a l'aide du systeme verbal de la langue, et un engplfin et correct de ce systeme»

D’ou les épreuves suivantes.

Epreuve Il : Compréhension du temps verbal (plancles du O-52).

Nous avons créé sept énoncés dont deux contiemnenproposition relative tandis que
les autres sont simples.

Les planches sont tirées du O-52 de Khomsi eaiilpe planche par groupe d’énoncés.

Nous lisons donc un énoncé a l'enfant et celuigit désigner I'image a laquelle il
correspond.

Le premier teste la compréhension de la simultérdgs actions grace a I'emploi d’un
présent de l'indicatif et d’'un présent progresksd.second teste la successivité des énonceés :
le présent de l'indicatif est employé dans la ppale alors que le verbe de la proposition

relative est conjugué au passé compose, pour ené@pport d’anteriorite.

lls présentent tous deux un énoncé au futur méisticé 3 est plus difficile a identifier,

car I'action future n’est pas suggérée sur I'imagetrairement a celle de I'’énoncé 4.

Ces énoncés ne se distinguent que par le tempsrbe v présent de l'indicatif, futur

périphrastique (ou futur proche) et passé compose.

Cette épreuve est a mettre en relation avec laastgy qui teste également la
compréhension des différents temps.
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Epreuve IX : Passé, présent, futur.

Cette épreuve teste également le temps verbal.

Nous lisons une phrase a I'enfant et il doit nous di « c’est fini », si « c’est en train de
se faire », ou si «ca va se faire ». Certaingsatibnt préférentiellement les termes de
« passeé », « présent » et « futur ». Certains &sonomprennent un adverbe de temps qui

vient appuyer le temps du verbe.

» Les adverbes de temps

Epreuve IV : Repérage sur la fleche du temps.

Nous disposons sous les yeux de I'enfant le debsire fleche sur laquelle nous sommes
tous les deux représentés en train de discuter.

Nous lui expliquons que cette fleche représentertgs qui passe et que I'encadré, nous
représente. Nous lui demandons alors de situelastleche avant, pendant et aprés la

discussion, ainsi gue matin etle soir.
« Avant » et « apres » sont a la fois des termmepaecls et spatiaux. Par cette épreuve,
nous en testons la compréhension ainsi que cellepdmdant », par le biais d’une projection

symboligue du moment vécu ensemble.

Les épreuves Il et Vtestent pour leur part la compréhension de « eamiar »,

« ensuite », « en dernier », « le début », « [ fiR la premiere » et « la derniere ».

4. Les notions du temps métrique

Elles sont testées dans la partie intitulée « Betreavec I'enfant» au sein d'un
guestionnaire inspiré de celui de G. Dubois [8]t&las items ont été repris tels quels tandis

gue d’autre ont été modifiés ou rajoutes.
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Epreuve X : Localisation dans le temps.

L’enfant doit situer le jour de la semaine, la Mgill’avant-veille, le lendemain, le
surlendemain, le moment de la journée, le moisaison et enfin, 'année.
Ces notions font appel a un certain nombre de dznaBjectives et les résultats obtenus a

ces subtests sont a comparer avec les résultaenssi{ordre et succession).

Selon Piaget, la localisation dans le temps, ppport a un événement futur ou passé,
nécessite irremédiablement la réversibilité dedasge. C’est parce qu’il pourra parcourir la
ligne du temps dans deux directions opposées @méalit parviendra a se situer dans un

espace temporel.

Epreuve Xl : Ordre et succession : les séries aut@tiques.

Elles concernent les jours de la semaine, les rdeid’année et les saisons et font
évidemment appel a certaines acquisitions scolaisesun apprentissage basé sur la
mémorisation.

Les questions posées sur le jour antérieur ou mpegtéd’'un jour choisi de maniére
arbitraire par I'examinateur, concernent davantBgeganisation temporelle, I'acquisition
vraie du temps, dans sa réversibilité intelleceudllen est de méme avec les mois.

Le sujet testé doit également ordonner des étiemi@ibrtant des indications relatives a la

date. Il doit alors retrouver I'ordre habituel inggopar notre culture et t6t appris en classe.

Epreuve Xll : La notion d’age.

L’enfant doit donner son age au moment de la passate ces tests, puis a I'année
précédente et a 'année suivante. On étudie dofactan dont I'enfant apprécie I'age, d’'un
point de vue personnel proche et connu, puis daintgle vue personnel anticipé.

Nous Vvérifions également la connaissance qu'il @alelate de naissance. Cette derniére
étant assez tardivement acquise, le jour de soivexsaire est généralement plus familier &
'enfant car chargé d’affectivite.

Par la question concernant son point de vue qudi@iga auquel on est adulte, nous

prenons des renseignements sur sa consciencealdaigent de la vie.
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Epreuve Xlll : Repérage sur I'horloge.

Cette épreuve teste si I'enfant sait lire ou ntredre et s’il maitrise ses divisions et ses
correspondances (par exemple les items concemuget quinze heures).

Les questions abordant I'heure a laquelle commegicese termine I'école, nous
renseignent sur la fagcon dont I'enfant a comprisytame scolaire. L’école étant un lieu de
socialisation avec des regles et un rythme réguligrous a paru intéressant de voir si les

enfants avaient intégré cette régularité.

Epreuve XIV : Appréciation de la durée.

La question concernant la durée de la nuit faitehpp I'expérience quotidienne de
'enfant. En effet, quand ce dernier se trouve ifficdlté face a cette question, nous l'aidons
en lui demandons environ combien de temps il dort.

Les questions portant sur la durée d’un jour, diumis ou d’'une année, font appel aux
connaissances de l'enfant et nous montrent s’ilttainh la notion objective du temps,
indépendante de son expérience personnelle.

On retrouve cette notion dans les questions tragtaria durée du mardi et du dimanche.
Leur durée peut étre percue différemment en fonamla fagcon dont I'enfant vit ces jours de
la semaine et il doit donc étre capable d’abswactit d’'un détachement opératoire vis-a-vis

des impressions vécues.
Enfin, pour ce qui est de I'épreuve des fantdmessries manipulons devant I'enfant de
la méme maniere que les voitures. Les fantdmesan@tent pas en méme temps et I'enfant

doit percevoir gqu’ils n’ont pas couru le méme tengpdésigner celui qui a couru le plus

longtemps.

Nous allons maintenant observer les résultats abtpar les enfants a ces épreuves.

65



IV)Résultats

Nous souhaitions tester au départ, au moins unaindizd’enfants porteurs d'une
microdélétion 22g11.2, pour pouvoir exploiter lesndées relatives a leurs difficultés de
maniére quantitative, mais nous n’avons pu testemgéchantillon tres réduit.

De plus, nous n’ignorons pas que les enfants pesséuh parcours qui leur est propre et
gue leur développement est fonction des différentasifestations du syndrome associé a la
microdélétion. A cela nous devons également ajdetefacteurs propres a tous les enfants

tels que le milieu familial plus ou moins stimulgiat personnalité de I'enfant etc.

1. Effectif et descriptif de I’échantillon

Notre échantillon de population comprend 3 enfaotteurs d’une microdélétion 22q11.2
scolarisés en milieu normal, tous trois de sexecoiaset ages de 7, 8 et 9 ans. Il est a noter

gue deux d’entre eux ont un an de retard, d0 aannée scolaire lourde en soins médicaux.
Pour ce qui est de notre groupe contrdle, il sepos® de 14 enfants d’age similaire,

scolarisés en milieu normal. Nous y recensons a8ngafde sexe féminin pour 11 enfants de

sexe masculin. Deux d’entre eux ont un an d’avauncda scolarité « normale ».

Tableau 2 : Répartition du groupe contrdle selon &ge et le sexe.

SEXE \ AGE 7 ans 8 ans 8 ans 6 mois 9 ans
Féminin 1 0 1 1
(age exact) (6 ans 8 mois) (8 ans 6 mois) (9 ans 2 mois)
3 3 2 3
Masculin (7 ans, 7 ans 4 | (7 ans 9 mois, (8 ans 5 mois (9 ans 1 mois,
(age exact) mois et 7 ans 4 | 8 ans 2 mois et et 8 ans 6 9 ans 2 mois et
mois ) 8 ans 4 mois) mois) 9 ans 3 mois)
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Nous étudierons les résultats de tout le groupetr@en afin de nous assurer de

’lhomogénéité de ces derniers et des savoirs acgifonction de I'age.

Cependant, pour ce qui est de la comparaison destats entre ceux obtenus par le
groupe contrdle et ceux obtenus par les enfantieynsr d’'une microdélétion, nous avons
décidé de ne garder que les enfants de méme saxéreé age, pour que cette mise en
relation soit recevable.

Ainsi notre population finale se compose comme :suit

Tableau 3 : Répartition de I'échantillon final selm I'age et le groupe d’appartenance.

GROUPE \ AGE 7 ans 8 ans 9 ans
Enfants porteurs
d’une microdélétion 1 1 1
22ql1.2. (7 ans 4 mois) (8 ans 3 mois) (9 ans)
(age exact)
Enfants du groupe 3 3 3
n .| (7 ans 9 mois, 8 ans | (9 ans 1 mois, 9 ans
contréle. (7 ans, 7 ans 4 mois . .
N ) 2 mois et 8 ans 4 2 mois et 9 ans 3
(age exact) et 7 ans 4 mois) . .
mois) mois)

2. Résultats obtenus par I'ensemble du groupe contréle

Bien que certains enfants du groupe contréle ntgias été retenus dans la population
« finale », il semblait intéressant de présentersdan premier temps, les résultats de la
totalité du groupe.

Nous avons décidé de séparer ces enfants selon desses d’age afin d’étudier
l'influence du niveau scolaire sur I'appréhensi@s diverses notions du temps et de présenter
les scores moyens obtenus par chacune de cess¢lassedifférentes épreuves. —Les scores
par épreuve, des enfants non retenus pourront@uultés dans les annexes—.

Nous allons pouvoir par la suite, remarquer si Bonstate ou non une significativité des
résultats relative a I'age et si ces derniers spwadent ou non a ceux attendus, compte tenu

des références théoriques.

67



 Résultats obtenus pour chague épreuve

Tableau 4 : Scores moyens du groupe contrble selbage et I'épreuve.

Score moyen « petits » | Score moyen « grands »
EPREUVE (enfants agés de 6 ans (enfants agés de 8 ans
8 mois a 8 ans) a 9 ans 3 mois)
I 4+0 3,71
Rythme
I 2,6 £ 0,9 3+0
Pécheur
IIT x
Compréhension du temps 54 +1,1 6,9+0,3
verbal
A 4,8 £ 0,4 5+0
Fleche du temps
v 5,6 £ 0,5 5,6 £ 0,5
Histoire en images
VI
Successivité/simultanéité 1,6 £0,5 1,7£0,5
d’énoncés
VI,I 4,8 +0,4 4,7 £ 0,5
Successivité de verbes
VIII 4+0 4 +£0
Succession d’événements
X 3,8+0,8 4,6+ 0,5
Passé, présent, futur
X
Localisation dans le 9+0 89+0,3
temps
o Xr 9% 1 9,1+ 1,4
Séries automatiques
XII A 4 +0,7 5,1+0,9 *
Notion d’age
. oXmur 5,6 +2,3 8 +2,8
Repérage sur horloge
XV ] 5.4 % 2,7 73+1,7
Appréciation de la durée
* p<0,05 ** p<0,01 **¥* n<0,001
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Nous pouvons constater d’'une maniere généraleegpueekultats obtenus par I'ensemble
du groupe contrdle mettent en avant une variabilitdgroupe assez importante .

Les scores du groupe des « petits » ne montrendeaifférences par rapport a ceux du
groupe des « grands ». S’il existe un caractergrpssif de I'acquisition de la notion de
temps, celui-ci est également fonction de I'éveillé@nfant et du caractére stimulant ou non
du milieu dans lequel il évolue.

Les comparaisons statistiques entre ces deux gsaum@s montrent que deux épreuves
sont encore plus significatives du lien entre I'&d’acquisition de certaines notions: les

épreuves concernant la compréhension du tempshetraanotion d’age.

Nous allons maintenant interpréter ces résultats plmacune des épreuves.

Epreuve | -Désignation de rythmeCette épreuve qui visait a tester la perceptien d

I'ordre et des intervalles temporels, ainsi qumémoire a court terme, a été globalement bien
réussie tant par les plus jeunes du groupe corqrdepar les grands. Il est a noter que seul un
enfant sur les 14 composant ce groupe, ne nous dgrmeé les bonnes réponses. Cependant,
au vu de son empressement a répondre malgré nosimendations, il est possible gu'il
s’agisse plutdt d’erreurs d’inattention, due saaste a un désir d’en finir plus rapidement,

car sa premiére réponse était correcte.

Epreuve |l - Ordre d’énonceé ou ordre chronologifiueepécheur) Si la totalité du groupe

des « grands » a su parfaitement répondre aux itentette épreuve, cette derniére a posé
guelques difficultés a I'un des enfants du groups d petits ». Cet enfant ayant pourtant un
an d’avance par rapport a une scolarité normaleyal pas réussi a tenir compte des
connecteurs logiques de la phrase et a se décdett@rdre dans lequel étaient disposées les
images sous ses yeux. Ses réponses correspondaatéd’énoncé nous montrent que chez
lui, 'ordre temporel n'est pas encore dissocié I'dedre spatial, progrés qui s’observe

généralement entre 7 et 9 ans. [24]

Epreuve 1l — Compréhension du temps verbhes résultats de cette épreuve nous

montrent une significativité entre les résultatgdaupe des « petits » et celui des « grands ».
En effet, parmi les grands, seul un enfant n'a @atenu la totalité des points a cette
épreuve, son erreur de désignation ne portantypds s$emps énoncé dans la phrase mais sur

le sujet (nombre d’oiseaux).
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Parallelement, sur les quatre enfants ayant cordesserreurs de désignation, trois n’ont
pas tenu compte de la flexion verbale marquanutlerfdans les verbes « s’envolera » et
« lira » et ont désigné « I'oiseau vole » et «decgn lit ».

Parmi ces quatre enfants, deux ont interverti Esgthations des items 1 et 2, testant la
compréhension du présent progressif et du pass@asgnmais 'un d’entre eux a remarqué
son erreur au moment de passer a I'épreuve suivante

Cependant, ces différences de résultats marquentumure dans les apprentissages des
temps verbaux. Le présent de lindicatif est ptefaent maitrisé, tandis que les formes
composeées (ici le passé compose et le présentgsf)r auxquelles s’ajoute le futur, le sont
beaucoup moins. En effet, 'apprentissage de lgugamson n’est approfondi qu’au cours du
troisieme cycle de I'école élémentaire (CE2-CM1-GM& qui explique les bons résultats

obtenus par le groupe des « grands ».

Epreuve IV — Compréhension des termes temporeakpétrage sur un schéma (La fleche

du temps) Cette épreuve basée sur une schématisation s t@rété réussie de tous. Seul un
enfant du groupe des « petits » n’a pas su désagrezctement pendant la discussion ». I
est a noter que certains enfants ont méme devim@resentation du matériel qu’il s’agissait

d’'une représentation nous concernant.

Epreuve V — Ordre chronologique et compréhensiotedaes temporels (Le coiffeur)
Cette épreuve est une épreuve courante dans ndtEjuye orthophonique. Elle a été
parfaitement réussie s'il I'on tient compte uniquarnde I'ordre présenté et des désignations
attendues.

Cela nous prouve la capacité des enfants a digingti a reconstituer I'ordre de
succession logique propre au déroulement temperéhdtion. Nous pouvons également en
conclure lI'accés a une réversibilité de la penséegssaire a la reconstruction de la suite
irréversible des événements selon une organisatEm faits qui suivent des rapports
d’antériorité et de postériorite.

Par alilleurs, la situation utilisée était concré&te appartenait au vécu des enfants
interrogés, et ce qui devait les aider a finalenpémalisé 2 enfants appartenant au groupe des
« petits » et 2 enfants issus du groupe des « grandui n'ont pas su replacer de maniére
adéquate la quatrieme image (celle du shampoolitmgkeffet, en discutant avec les parents,
jai appris que certains d’entre eux se faisaiesuper les cheveux a la maison et que le

shampooing suivait la coupe.
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Epreuve VI — Successivité et simultanéité d’énondé®st intéressant de noter que les

erreurs relevées dans cette épreuve ne sont pasélees en fonction du groupe auquel
appartiennent les enfants. Chez les « petits s eldacernent le premier énoncé, mais il est
possible que cette erreur soit due au fait queen&mts se basent sur le perceptif, 'un d’entre
eux m’ayant fait la remarque que les deux garco@ient pas exactement les mémes, sur
les deux images.

Chez les « grands », les erreurs portent sur lenseénoncé. Dans ces cas, seules les

actions sont retenues dans leur ordre d’énoncialmsimultanéité n’est pas prise en compte.

Epreuve VII — Successivité de verbes (antériofi@stériorité, causalité) Ces notions

semblent étre acquises chez presque tous les erdante groupe. Seuls quelques uns ont
commis une erreur, sur l'itemdarriver / partir » Un seul enfant a eu pour réponse que I'on

nettoyait avant de salir.

Epreuve VIII — Succession d'événements (Les vaiur€ette épreuve est la seule pour

laquelle 'ensemble du groupe contrble a obtenscte maximal. Tous les enfants ont donc
percu la simultanéité des départs ainsi que laessodaté des arrivées. Cette épreuve

permettait également de tester leur mémoire a ¢teurte, en plus de termes temporels.

Epreuve IX — Compréhension du temps verbal dansdescés (passé, présent, futur)

Les résultats de cette épreuve sont a mettre atiorelavec ceux de I'épreuve lll. En effet,
ces deux épreuves se présentent differemment gmisotions testées demeurent similaires.
Les erreurs concernent principalement I'item Zdssé composé ayant été confondu avec du
présent chez 4 enfants du groupe des « petit®>méme chez quatre enfants du groupe des
« grands ».

Nous pouvons I'expliquer par le fait que le passégosé exprime un événement ou un
état accompli ou achevé du point de vue de celuistpxprime, donc en principe un
événement ou un état qui s'est déroulé et achew& ldgpassé. Cependant, dans certain cas,
l'action ou I'état se poursuit au moment de I'éradion (il n‘est donc pas objectivement
terminé) et est exprimé au passé composé pard¢esfuianvisagé exclusivement dans le cadre

d'un espace temporel qui a pris fin.
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Le futur du dernier itemxc Il finira son dessin tout a I'heure. & été interprété comme
étant du passé chez deux « petits » alors que delliitem 3« Il prendra I'avion. »a été
compris de maniere adéquate, y compris par lesnenfalayant pas percu le futur dans

I'épreuve lll.

Epreuve X — Localisation dans le tempses enfants du groupe contrdle se repérent plutét

bien dans le temps, seuls quelques oublis dagsolgpe des « grands » expliquent la non

atteinte du score maximal.

Epreuve XI — Séries automatiqueslles semblent étre acquises par les enfantsalipg

contrble, ce qui correspond aux données évoquées ldapartie théorique. Toutefois nous
avons pu relever quelques oublis au niveau des stpiméme si les saisons sont connues,

elles ne le sont pas toujours dans l'ordre.

Epreuve Xll — Notion d’age Cette épreuve marque une différence significaties

résultats entre les deux groupes d’age. Celle-girpd s’expliquer par le fait que les enfants
du groupe des «grands» ont acquis ou sont em tddacquérir des pratiques
logicomathématiques , auquel les plus jeunes rpastencore eu acces. De plus, les grands
possédent une plus grande expérience vis-a-viseuhpg qui passe et de ses rythmes et
peuvent se baser sur la perception gu’ils ontades de leur entourage.

Rares sont les enfants qui ont répondu correcteraelitem concernant I'age a la
naissance mais tous étaient assez proches. Nousrsoconstater la suprématie de la réponse
« un mMois pqui nous a été donnée par un enfant sur deunr d@oqui est de la définition de
'age adulte, tous les enfants ont su donner ursagérieur au leur, ce qui signifie qu’ils sont
tout a fait capables de situer cet état de la \aesdla postériorité. lls peuvent donc

relativement se projeter en tant que sujets irssdans le temps.

Epreuve Xlll - Repérage sur I'horlogeles résultats obtenus a cette épreuve nous

confirment que la lecture de I'heure et les priesigui la régissent ne sont pas acquis par tous
les enfants, au méme age. Nous pouvons retrougesaiges assez faibles chez les « petits »
comme chez «les grands ». Les meilleurs scoremnobtl’'ont été principalement chez les
enfants de 8 ans1/2 — 9 ans. De plus la recrudesadn 'utilisation de montres digitales et
non plus analogiques, ne motive plus guére a umeappsage précoce de cette lecture de

I'heure.
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Epreuve XIV — Appréciation de la duréeNous pouvons relever une différence de

moyenne entre les deux groupes d'age. Ceci esudaitaque cette épreuve traitant de la
durée d’entités définies socialement et considécéesme des reperes temporels arbitraires,
releve plus d’'un apprentissage, d’acquis scolages,ont pas toujours été abordées aupres
des plus jeunes.

Concernant I'épreuve des « fantbmes », il estaléfide dire avec le recul, si les enfants
se sont basés sur la durée de la course ou simpuiesmeles déplacements des mobiles dans

'espace (distance).

En résumé, I'ensemble des résultats semble comdspoa ceux que nous pouvons
attendre d’enfants de cet age, si nous les rapmorox références théoriques concernant
I'acquisition de la notion de temps, tant au nivdawdéveloppement de I'enfant qu’au niveau
des programmes scolaires. Les différences les garsficatives entre les résultats de ces
deux groupes d’age se trouvent justement étre gewxont intervenir ces apprentissages.

Nous retrouvons cette significativité lors du regrement des épreuves par notion testée.
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 Résultats obtenus selon la notion testée

Tableau 5 :Scores moyens du groupe contrble selon les noticestées.

Score moyen « petits » Score moyen
NOTION TESTEE =, « grands »
. (enfants agés de 6 ans A2
(épreuves) L2 (enfants agés de 8 ans
8 mois a 8 ans) N .
a 9 ans 3 mois)
Rythme 4+0 3,71
(1)
Successivité /
chronologie 7,4 +0,9 7,7+0,5
(I1, v, VII)
Successivité et
Simultanéité 5,6 £0,5 5,7%0,5
(VI, VIII)
Moyens linguistiques .
d’expression du temps 9,2+1,6 11,4 +£0,5
(111, IX)
Schématisation du temps
et repérage spatial 4,804 5+0
(1v)
Notions du temps
métrique 33£4,5 38,4+ 5,4
(X, XI, XII, XIII, XIV)
* p<0,05 ** p<0,01 *** p<0,001

Comme nous l'avons vu précédemment, nous retrouwonessignificativité au niveau des
moyens linguistiques d’expression du temps. Ceaitteon qui s’enrichit avec le temps et les
apprentissages, confirme sa dépendance vis-a-visveau scolaire car est la seule faisant

encore état d’'une significativité apres regrouperdes épreuves.
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3. Résultats de I’échantillon « final » : comparaison groupe
controle / enfants porteurs d'une microdélétion
22q11.2.

« Réponses et scores obtenus pour chague épreuve

Afin de préserver I'anonymat des enfants, nous avemplacé le prénom de chacun par

une lettre de I'alphabet.

Tableau 6 :Epreuve | -Désignation de rythme.

Désignation de rythme
ENFANT AGE N°6 N3 No4 NO7 Tg;,i\;_
A 7 ans + + + + 4/4
/ 7:?12?54 - + + + 4/4
¢ 7::2754 + + + + 4/4
b 7::2754 + + + + 4/4
E 7;2?59 + + + + 4/4
F 8;2752 + + + + 4/4
5 | o ] - - - 1/4
H Cmots + + + ¥ 4/4
1 9 ans + ¥ 2 1 3/4
! 1moe * + + + 4/4
K P mois + - - - 1/4
t "mols. * + + + 4/4

+ = Bonne réponse
- = Autre réponse
|:|= Enfant porteur d’une microdélétion 22q11.2
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Deux scores se détachent des autres dans cettev@peelui de I'enfant G et celui de
'enfant K, ce dernier ayant déja été analysé danzaragraphe concernant les résultats du
groupe contrdle a cette épreuve.

Concernant les résultats de I'enfant G, porteuné’onicrodélétion 22g11.2, il est possible
gue ce score soit la conséquence de troubles ttentian ou de troubles de la mémoire de
travail, ceux-ci étant assez fréquents chez leangsfporteurs d’une microdélétion 22q11.2

alors que le sens du rythme est caractérisé cortaneun point fort chez ces mémes enfants.
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Tableau 7 : Epreuve Il - Ordre d’énoncé ou ordre chonologique (Le pécheur).

Désignation
’ ,O rd re
ENFANT AGE ch ro(rzgljorg ique d;l;(:g Cdee= Autre m
1-2-3 présentation points
2-1-3
A 7 ans + 3/3
> ol * 0/3
¢ 7::2754 + 1/3
o  mois. + 3/3
£ mois + 3/3
F “mots + 3/3
. 8::2753 v 1/3
H “mots + 3/3
1 9 ans + 3/3
’ "mois. + 3/3
K P ote + 3/3
L i + 3/3

+ = Images montrées dans cet ordre par I’'enfant.
[ ]= Enfant porteur d’une microdélétion 22q11.2
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Cette épreuve nous permet de voir dans quelle mésmfant est capable de dissocier la
successivité des événements telle qu’on la luigmtésdans notre récit, de I'ordre réel dans
lequel se sont passés les événements (ordre exgranédes marqueurs linguistiques
temporels). Les résultats nous montrent une véitéalgintre les trois enfants porteurs d’'une
microdélétion puisque I'un d’entre eux a obtenwsdere maximal alors que parallelement,
I'enfant B est le seul ayant donné une réponsenque pourrions caractériser d’ « aberrante »
puisqu’il n'a tenu compte ni de la chronologie, méme de l'ordre d’énoncé. Enfin, la
réponse de lI'enfant G qui n'a tenu compte que 'dedre d’énoncé et de l'ordre de
disposition des images, nous montre que chez'¢ugre temporel n'est pas encore dissocié

de I'ordre spatial. Toutefois, sa réponse rejodtiecd’'un enfant du groupe contréle.
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Tableau 8 : Epreuve Ill - Compréhension du temps wbal.

Enfant porteur d’'une microdélétion 22q11.2

79

Enoncés :
1. Je mange les cerises que maman est en train de cueillir. (— image 4)
2. Je mange les cerises que maman a cueillies. (— image 3)
3. L'oiseau s’envolera. (— image 4)
4. Le gargon lira. (— image 3)
5. Le monsieur conduit. (— image 2)
6. Le monsieur va conduire.(— image 3)
7. Le monsieur a conduit. (— imagel)
Enoncés
ENFANT | AGE 1 2 3 4 7 | TOTAL
points
A 7 ans -(3) | -4 + - (1) + 4/7
7ans 4
B i + + “(2) | - (1) + 5/7
7 ans 4
(o} mois + + - (3) + + 6/7
7 ans 4
D mois -(3) | -4 + + + 5/7
Z7ans 9
E mois + + + + + 7/7
8 ans 2
F mois + + + + + 7/7
8ans 3
G e + + -3) | - (1) + 5/7
8 ans 4
H mois + + + + + 7/7
I 9 ans + + + + (2) 6/7
3 9 ans 1 + + + + + 7/7
mois
K 9 ans 2 + + + + + 7/7
mois
9ans 3
L mois + + - (1) + + 6/7
+ = bonne réponse
- (3) = autre réponse (image désignée)



Les erreurs que nous retrouvons ici corresponderdllas relevées chez les enfants du
groupe contréle. En effet, nous pouvons releverategusions entre le présent et le futur,
dont la flexion verbale n'est sans doute pas pesecompte, ainsi qu’entre le présent
progressif et le passé composé.

Il est & noter que I'image considérée comme désmmaberrante (image 2, dont le verbe
de I'’énoncé ne correspond ni en nombre, ni en tezapslle représente trois oiseaux en train
de voler) a été désignée par I'enfant B. Est-cearneur de compréhension ? D’inattention ?

Il est assez difficile d’expliquer cette erreur fubase d’un seul item.
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Tableau 9 : Epreuve IV — Compréhension des termesginporels et repérage sur un
schéma (La fleche du temps).

Désignation
ENFANT | AGE avant | pendant | apres matin Ar?ﬂrii?- T—Qg ﬁ_
A 7 ans + + + * " >/
B 7;:2754 ' + . . . =
G5 IR N N N IO N
D 7:12:24 + + + + i >/5
E 7na12’§59 + + + + i >/5
F 8:12?52 + + + + i >/5
e
H 8:12:24 + + + + i >/5
I 9 ans + + - / / .
A R EE
K 9;2752 + + + + i >/5
L 9:12?53 + + + + i >/5

+ = Bonne réponse
- = Autre réponse
= Enfant porteur d’une microdélétion 22q11.2

Cette épreuve a été bien comprise par les enfllioiss pouvons cependant relever une
petite erreur chez I'enfant B, porteur d’'une mi@étion, qui est le seul des trois a n’avoir
pas atteint le score maximal. Il n’a pas réusstsigher la positior avant la discussion sur
la fleche, mais s’est vite repéré apres avoir aésigpendant ».

Ces résultats prouvent que I'ensemble des engaeds senti relativement a l'aise face a
ce schéma et que la représentation de cette nalativement abstraite, peut étre une aide
efficace pour les enfants ayant des difficultégges le temps et la succession d’événements

qui le composent.
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Tableau 10 : Epreuve V — Ordre chronologique et copréhension de termes temporels
(Le coiffeur).

Désignation

ENFANT | AGE ordre | qapi | fn | 1% | Derniere | G5 E‘ (:D:
présenté image image image o llz

A 7 ans + + + + + -1 5/6
s el - - L
c 7 na1r;’§s4 + + " ¥ + + 6/6
o at| o T e[l e[« [
E 7 na1r;’§s9 + + " ¥ + + 6/6
e [T e [ e[ e[ [ e
G 8;’;’?53 3-1-2 + + + + _ 4/6
AR E
I 9 ans + + + + + -1 5/6
AR R EEEEE
K 9 na12’§52 + + + + + + 6/6
N R RN

1
2

Apreés la coupe de cheveux.
En premiére position.

+= Bonne réponse

- = Autre réponse

I:I = Enfant porteur d’'une microdélétion 22q11.2
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Seuls deux enfants, tous deux porteurs d’'une mététidn, n’ont pas réussi a reconstituer
I'histoire dans le bon ordre. Il est possible geeisoit dU au fait que ces enfants n’aient pas
encore eu acces au stade de réversibilité de Isépercelle-ci se concrétisant dans
I'organisation des faits, selon des rapports diaotiéé et de postériorité, entre 7 ans et 11 ans
environ. Cela ne semble pas étre di a un défaabieentration car nous avons bien insisté
sur le fait que I'enfant disposait de tout le terdpsréflexion dont il avait besoin. De ce fait,
les enfants ont pris leur temps et ne semblent gyadr réalisé cette épreuve dans la
précipitation.

Si le positionnement de I'image du shampooing, apeile de la coupe peut s’expliquer
par le vécu des enfants (comme précisé pour le pgrocontrdle), I'explication du
positionnement de cette image en premiere positeaneure un mystére. Il est donc possible

gu’il soit dG au hasard ou au désir de finir plagidement.
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Tableau 11 : Epreuve VI — Successivité et simultaité d’énoncés.

Enoncés :

1. « Avant d’aller te promener, mets ta veste. »
2. « Range tes jouets pendant que je coiffe ta sceur. »

Perception de la | Perception de la
ENFANT AGE successivité simultanéité TOTAL points
(énoncé 1) (énoncé 2)
A 7 ans + + 2/2
B 7 ans 4 mois + + 2/2
(o) 7 ans 4 mois + + 2/2
D 7 ans 4 mois - + 1/2
E 7 ans 9 mois - + 1/2
F 8 ans 2 mois + + 2/2
G 8 ans 3 mois + -1 1/2
H 8 ans 4 mois + -1 1/2
1 9 ans + 7 1/2
J 9 ans 1 mois + + 2/2
K 9 ans 2 mois + -1 1/2
L 9 ans 3 mois + + 2/2

+ = Bonne réponse
- = Autre réponse
1 = Actions considérées comme successives car prises en compte dans leur ordre
d’énoncé.
|:|= Enfant porteur d’'une microdélétion 22q11.2

Au vu de la diversité des résultats obtenus a egiteuve, nous pouvons remettre en
guestion la présentation de celle-ci. En effet, ilrages présentaient, pour l'item 1, deux
garcons aux cheveux et vétements différents, cotiunefait remarquer certains enfants. Il
est donc fort possible que ces mémes enfants b’penréussi a ce décentrer de ce qu'ils
pouvaient percevoir visuellement.

Les échecs concernant I'item 2 marquent le fait lgueimultanéité n’'a pas été prise en
compte et que seules les actions ont été retemunssieur ordre d’énonce.

Il aurait été intéressant de tester ces notionsusunombre d’items plus important et
pourquoi pas selon un ordre différent, afin de rmssurer que le premier item n’avait pas eu

d’influence sur le second.

84



Tableau 12 : Epreuve VIl — Successivité de verbear{tériorité, postériorite,

causalité)
Enoncés :
1. Pleurer / tomber.
2. Nettoyer / salir
3. Arriver / partir
4. Faire cuire / manger
5. S’habiller / se lever / sortir
Enoncés
ENFANT AGE 1 2 3 4 5 m
points
A 7 ans + + - + + 4/5
7 ans 4
? mois _ / + + _ 3/5
7 ans 4
(o) mois + + + + + 5/5
7 ans 4
D mois + + + + + 5/5
7Z7ans 9
E mois + + + + + 5/5
8 ans 2
F mois + + + + + 5/5
8ans 3
G it 1 + - + + 4/5
8 ans 4
H mois + - + + + 4/5
I 9 ans + + + + + 5/5
9ans 1
J mois + + + + + 5/5
9 ans 2
K mois + + + + + 5/5
9ans 3
L mois + + - + + 4/5

+ = Bonne réponse
-_= Autre réponse
|:|= Enfant porteur d’'une microdélétion 22q11.2

La plupart des enfants se sont basés sur leursiexpés personnelles pour répondre aux
items de cette épreuve, ce qui explique leur reudsienfant B, porteur d’'une microdélétion
présente le plus mauvais score mais n’'est pasquiant catastrophique. Il est sans doute di a

un défaut de concentration concernant I'énoncépgentait un plus grand nombre d’items.
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Tableau 13 : Epreuve VIl - Perception de la succesvité et de la simultanéité a partir de

manipulations (Les voitures)

eneant | age | Smutméte | Successie | UG | TS r S
en ler plus tard » |~

A 7 ans + + + + 4/4
B 7 n‘:’;f: + + + + 4/4
¢ o * + + v | a4
D 7;2754 + + + + 4/4
E 7;2759 + + + + 4/4
F 8;2’22 + + + + 4/4
G 8:12753 - - + + 2/4
Ho | O ot * + + v | a4
I 9 ans + 4 + + 4/4
J 9;2751 + + + + 4/4
K| s * + + v | a4
L 9;2753 + + + + 4/4

+ = Bonne réponse
- = Autre réponse
|:|= Enfant porteur d’'une microdélétion 22q11.2

Cette épreuve a été un succes aupres des enfagmblerait que son aspect ludique ait
su les motiver. Par ailleurs, on peut constaterlga enfants ont été parfaitement a l'aise par
rapport a ces déplacements dans I'espace. Le skuiteéda commettre deux petites erreurs est
un enfant porteur d'une microdélétion 22q11.2.sll eependant difficile de pouvoir juger si
ces réponses sont dues a un défaut de perceptide mé@moire a court terme, sachant que cet
enfant a obtenu de bons résultats aux autres &g daisant intervenir des déplacements et un

repérage dans l'espace.
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Tableau 14 : Epreuve IX — Compréhension du temps vieal dans des énoncés

(Passé, présent, futur).

Enoncés :
1. Hier, je suis allé a la piscine.
2. Il a cassé un verre.
3. Il prendra l'avion.
4. Le petit gargon mange un bonbon.
5. Il finira son dessin tout a I'heure.
Enoncés
_|
o O
ENFANT AGE 1 2 3 4 5 F; =
+ (>
V-
A 7 ans + présent + + + 4 /5
7 ans 4 7 ’
B i + futur présent passé + 2/5
7 ans 4 . .
(o} mois + présent + + passé 3/5
7 ans 4 . .
D mois + présent + + passé 3/5
7ans 9
E mois + + + + + 5/5
8 ans 2
F mois + + + + + 5/5
8ans 3 , , /
G e futur présent | présent + présent 1/5
8 ans 4 ,
H mois + présent + + + 4/5
I 9 ans + présent + + + 4/5
9ans 1 .
J mois + présent + + + 4/5
9 ans 2 ,
K mois + présent + + + 4/5
9ans 3
L mois + + + + + 5/5

+ = Bonne réponse

présent= Autre réponse
|:|= Enfant porteur d’'une microdélétion 22q11.2
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Ici, comme pour I'ensemble du groupe contrble, deurs récurrentes concernent la
confusion entre le passé composé et le présepustavons vu pourquoi précédemment, dans
'analyse des résultats obtenus par le groupe @enér cette méme épreuve. Cependant, les
erreurs sont plus fréquentes chez les enfants@ettnous pouvons remarquer que le présent
domine largement, chez ce dernier.

Chez I'enfant B, les réponses déviantes sembleati€tfruit du hasard, car ses réponses
m’ont paru étre émises pour combler un non sawiume lourde hésitation (a en juger par
son temps d’arrét et ses mimiques). Bien que lesescne soient pas maximaux chez les
enfants du groupe controle, les plus mauvais smurit de méme observés chez les enfants
porteurs d’'une microdélétion 22g11.2. Ce qui condirle fait que les apprentissages scolaires
soient plus difficiles chez ces derniers.
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Tableau 15 : Epreuve X — Localisation dans le temps

Matin
Jour / - i S 3
ENFANT AGE j J-1 ] J-2 | J+1 | J+2 Aprés- Mois | Saison | Annee E. 3
midi @ =
A 7 ans + + + + + + + + + 9/9
5 7 ::Zfs" o0 .~~~ + + + 7] 8/9
c 7na12’§s4 4 + + + " + + + + 9/9
D 7;2?54 + + + + + + + + + 9/9
E 7;:;?59 + + + + + + + + + 9/9
F 8;2?52 + + + + + + + + + 9/9
e relE T T
H 8na12’§s4 @ + " + + + + + + 8/9
’ o ju-in ju-in . ’ ) /. Q Q ; 2
3 9na127$1 + + " + + + + + + 9/9
K 9;2?52 + + + + + + + + + 9/9
L 9na12’§s3 + + + + + + + + + 9/9

+ = Bonne réponse
- = Autre réponse
= Ne sait pas
= Enfant porteur d’une microdélétion 22q11.2

Les résultats obtenus a cette épreuve sont unssgecd pour deux des enfants porteurs
d’'une microdélétion qui se détachent réellementicduen n’obtenant difficlement que 4
points. Le bon score du troisieme enfant peut $iguer par la variabilité du phénotype de la
microdélétion 22q11.2.

Ces enfants avaient pourtant parfaitement réuss eepérer sur la fleche du temps. |l
semblerait donc que la représentation mentale aipgeet de ses divisions soit bien plus
difficile pour ces enfants. Les notions les plulficies a aborder sont celles des mois, des

saisons et de I'année. Nous retrouverons ces uliffie dans I'épreuve suivante.

Il est important de noter que seule cette éprewnss rpermet de constater une telle
différence de score entre les deux groupes.
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Tableau 16 : Epreuve Xl — Les séries automatiques.

Items :
1. Jours de la semaine 6. Mois suivant septembre
2. Jour précédant mardi 7. Saisons
3. Jour suivant jeudi 8. Ordre
4. Mois 9. Date
5. Mois précédent avril 10. Ordre
Items
_|
o O
ENFANT AGE 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 5
=
A 7 ans + + + + mai | + + + ) + 8/10
B 7ans 41 4 + + | 10/12 | juin | nov | + + @ | JRAMY] 5/10
mois
C 7ans 4| 4 + + + + + + - + + 9/10
mois
D 7ans 4| 4 + + + + + + + + + |10/10
mois
E 7ans9 | + + | 11/12 ] + + + - + + | 8/10
mois
F 8ans2| + + + + + + + + + |10/10
mois
G 8ans31 . | mer | + (%) %) %) @ %) @ | WMARY 2/10
mois
H 8ans4| + + | 11/12 ] + + + - + + | 8/10
mois
1 9 ans + IZ_E + %) %) %) %) %) %] + 3/10
3 9ans1| 4+ | + | + + + + | o+ |+ |+ + ]10/10
mois
K 9ans 2| . + + + | mai| + + + + + | 9/10
mois
L 9ans 3| . + + + + + + + + + |10/10
mois
+ = Bonne réponse J= jour, R= rang, M= mois, A= année
- = Autre réponse 11/12 = nombre de mois connu sur 12
= Ne sait pas

= Enfant porteur d’une microdélétion 22q11.2

Parmi les résultats de cette épreuve nous pouwainsuver les mémes difficultés que
celles constatées au cours de I'épreuve précédemteffet, le score des trois enfants porteurs
d’'une microdélétion 22q11.2, est bien inférieureaux obtenus par les enfants du groupe
contrble. Les difficultés portent toujours prindgraent sur les mois et les saisons, concernant
leur énumeération et I'ordre de cette derniere.
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Tableau 17 : Epreuve XlI — La notion d’age.

encant | ace | nge | Mg | hor | Daie | dgeiis | oe | TOTAL
A 7ans | + + + + 1 mois (14-ans) 4/6
’ 47;';?5 / / / ’ - (34 -ans) 4/6
(o} 47na1’¢;:§s + 6 ansl/2 + + 1 mois (18-;ns) 4/6
D 47na1’¢;:§s + 5 ans 9 ans + 1 mois (Zogns) 3/6
E 97";';5 + + + + 1 mois (ZOJ;ns) 5/6
F 28’:';5 + + + + 1 mois (ZOJ;ns) 5/6
G 38;:;?5 + 1 an + @ 1 an (39 _ans) 2/6
H 48’:';5 + + + + 4 mois (18J;ns) 5/6
I 9 ans + + + + 1 an (18;ns) 5/6
J 19na1’¢:l§s + + + + 1 jour (18-;ns) 5/6
K 29na1’¢:l§s + + + + + (18-;ns) 6/6
L 39;:;75 + + + + + (18-;ns) 6/6
+ = Bonne réponse
- ou age = Autre réponse

)

= Ne sait pas
= Enfant porteur d’une microdélétion 22q11.
(age) = age donné par l'enfant

Nous pouvons remarquer que les trois enfants psrtune microdélétion 22q11.2 nous

ont apporté la méme réponse a la question condelmanage a la naissance: 1 an. Celle-ci

prouve que les enfants situent tout de méme ceteévént de maniére bien antérieure a leur

vécu actuel. De la méme maniere, 'dge adulte gouos été placé dans un rapport de

postériorité par rapport au moment présent.

Seuls les enfants les plus agés du groupe coranblsu se rapprocher au plus pres de la

réalité en apportant des réponses telles que &@squelques secondes » ou « z€ro ». En

ayant répondu « 1 jour », I'enfant J se rapproa@&adonne réponse et confirme ce que nous

venons de remarquer, bien qu’il n’ait obtenu lenpoi
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Tableau 18 : Epreuve XIlII - Repérage sur I'’horloge

—
—~

ems :

1. Midi 6. Heure d’entrée a I'école le matin ?
2. Trois heures 7. Manipulation sur I’'horloge
3. Onze heures 1/4 8. Heure de sortie I’'école |'aprés-midi ?
4. Cing heures trente 9. Manipulation sur I'horloge
5. Quinze heures 10. Lecture de I'heure sur horloge
Items
ENFAN 3 8
AGE | 1 2 3 4 5 6 71 8 |9 10 s
T O|'5
|_
A 7ans | + | 3n15 | 11h00 | 4h30 | 15h15 |  + + + |+ (134hh15°0) 5/10
7 ans o
B 4. ¥ + 11h00 | 5hi5s 0} 1h00 - + " | (14has) 3/10
mois
7 ans
(o} 4 + + 10h45 + + + + + + 4] 8/10
mois
7 ans 6h55
D 4. + + 11h10 | 5h20 0] 3h00 | + | 11030 | + | (T 4/10
mois
7 ans 12h50
E 9' + 3h15 + + + + + + *+ | (11hs0) 8/10
mois
8 ans
F 2 + 3h15 | 11h20 @ 15h15 + - | ehoo | - @ 2/10
mois
i 1h00
G 3 + | 12h15 | 11h05 | 11h25 2 ¥ / ¥ - | (16h30) 3/10
mois
8 ans
H 4' + + + + + 11h00 | + + + (ﬁ:ég) 8/10
mois
8h02
1 9ans | + | 12h15 | 11h00 | 5hi5 | 16h50 | 7h00 | - | 2h00 | - | 1720, 1/10
9 ans
J 1 + + + + + + + + + + 10/10
mois
9 ans
K 2' + + 10h50 + + + + + + (190hh5500) 8/10
mois
9 ans
L 3 + + + + + + + + + + 10/10
mois

+ = Bonne réponse
- ou 0h00 = Autre réponse
@ = Ne sait pas

(0h00)= heure qu'il fallait lire
|:|= Enfant porteur d’'une microdélétion 22q11.
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Les résultats obtenus a cette épreuve nous comfirouee la lecture de I'heure et les
principes qui la régissent ne sont pas acquis @& les enfants, au méme a@ependant
nous pouvons relever les mémes types d’erreurs,queesoit le groupe d’appartenance de
'enfant. Par exemple, les enfants ont souvent ateisdifférencier les deux aiguilles de
I'horloge pour les placer toutes deux sur un chifiu les ont inversées. Ce qui explique les
réponses du type 3h15 ou encore 12h15, pour 3h.

La lecture de I'heure, correspondant a I'item Iihftme ces erreurs.
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Tableau 19 : Epreuve XIV — Appréciation de la durée

Evaluation Total
ENFANT | AGE | jour | nuit | dimanche mardi | année | mois | fantémes Durée .
passation points
A Zans | + @ + + @ + + + 30 min 7/9
(36 min)
7 ans
7 3h
B 4 %) sh @ @ ) ) + + (35 i) 3/9
mois
7 ans .
+ 58 min
C 4. + 9h + + + + + + (36 min) 8/9
mois
7 ans
I ; 2h
b 4 l1ion|10n| 13n 2 2 -+t Gomn | %/°
mois
7 ans - 15 min
E 9 + 4h + + + + + + (29 min) 7/9
mois
8 ans - - - 30 min
F 2 | * |24n| 23n P 303150 @ | |t | @smin) | O
mois
8 ans
+ 4 3h
2 217 4 2 2 ., . _ _ .. 1
mois
8 ans .
+ 30 min
H 4 1 * | 7n 2 2 2 Lt 2smin | /9
mois
+ - 1h
I 9ans| O 19k ) @ 305 @ + + (17 min)* 3/9
9 ans .
+ 20 min
J 1. + 1 40n + + + + + + (16 min) 9/9
mois
9 ans + 1/4
K 2 + + + + + + | + d’heure 9/9
. 10h .
mois (23 min)
9 ans + 5 min
L 3' + sh [0) + + + + + (29 min) 7/9
mois

+ = Bonne réponse

- = Autre réponse

@ = Ne sait pas
(0Oh00)= temps chronométré

|:| = Enfant porteur d’une microdélétion 22q11.2
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Les six premiers items faisant appel a des cormates d’ordre scolaire ou de culture
générale, il est normal de constater de tellegwdiffces entre les enfants des deux groupes.
Toutefois, on peut noter que les résultats desenfaorteurs d’'une microdélétion 22q11.2 sont
homogenes et assez faibles.

On peut remarquer que certaines informations samiwes mais confondues avec d’autres
notions (par exemple la réponse « 30 ou 31 jourss deme année », nous fait remarquer la
confusion faite avec le nombre de jours composamhais).

L’épreuve des fantbmes a par ailleurs beaucoupeplinstar de celle des voitures et a été

parfaitement réussie par les trois enfants, carsellbase également sur le visuel.

Concernant I'évaluation du temps de passation, m&niiévaluation des durées est une
notion acquise relativement tard, nous pouvons tatersde grosses différences entre les
résultats des enfants appartenant au groupe cenétdlceux des enfants porteurs d’une
microdélétion 22g11.2.

Ces derniers ont tous les 3 surévalué le tempsadesafion, et ce, de maniére assez
importante. C’est pourquoi nous avons pensé quélt éntéressant d’isoler cet item et de
comparer les réponses de chacun des deux groupes.

Nous avons donc établi de nouveaux scores en aalcld différence entre le temps
« évalué » et le temps « réellement écoulé », Euwvabsolue, pour chacun des enfants :
| temps évalué — temps passe |.

Ces nouveaux calculs nous ont permis d’obtenirdssltats suivants :

Enfants porteurs d'une

Groupe controle microdélétion 22q11.2

Temps surévalué 27 min (5 enfants) 108 min (3 enfants)

Temps sous-évalué 13 min (4 enfants) — (aucun enfant)

Chez les enfants du groupe contréle, le temps ackig-évalué en moyenne de 13 minutes
alors qu'il ne I'a été chez aucun enfant porteumé’ microdélétion.

Par contre, chez ces derniers, le temps a été auéen moyenne de 108 minutes par
rapport au temps réel écoulé, alors qu’il ne & gie de 24,6 minutes en moyenne, chez les

enfants du groupe contréle.

Cette surévaluation traduirait un trouble de laception temporelle allant dans le sens

d’'une acquisition plus lente, des taches cognitives
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 Résultats moyens selon le groupe et I'épreuve

Tableau 20 : Scores moyens selon le groupe et I'épive.

Score moyen enfants du

Score moyen enfants

EPREUVE N porteurs d’une
(4 egl;;)gpgncc;ngig 9) microdélétion 22q11.2
9 Y ! (3ge moyen = 8 £ 1)
I 3,7+ 1 2,7+1,5
Rythme
) II 2,8 +£0,7 1,3+1,5
Pécheur
III
Compréhension du temps 62+1,1 53+0,6
verbal
. Iv 4,9 +0,3 4,7 £ 0,6
Fleche du temps
v 5,7 +0,5 4,3+0,6 *
Histoire en images
VI
Successivité/simultanéité 1,6 £0,5 1,3+£0,6
d’énoncés
vir 4,7 0,5 4%1
Successivité de verbes
) VIIII i 4+0 3,3+£1,2
Succession d’événements
, X 4,1+ 0,8 2,3%1,5
Passé, présent, futur
X Xk
Localisation dans le 89+0,3 53%2,3
temps
. XI 9,1%0,9 3,3%1,5 x
Séries automatiques
XII ) 4,8=+1 3,7+ 1,5
Notion d’age
. oXir 7 +2,7 2,3+1,2 *
Repérage sur horloge
L XV ) 6,6 % 2,3 3+0 «
Appréciation de la durée
* p<0,05 ** p<0,01 *** n<0,001
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La comparaison entre les moyennes obtenues paolgeg contrdle et celles obtenues par
les enfants porteurs d’'une microdélétion 22qll&semte une significativité pour cing des
guatorze épreuves.

En effet, nous retrouvons cette derniere pourréape de l'histoire en images, tout
d’abord, puisque les deux enfants n'ayant pas glacer les éléments dans le bon ordre font
partie tous deux des enfants porteurs d’'une mibdétidéd. De plus, aucun des enfants de ce
groupe n'a pu replacer la quatrieme image a lagpdai lui était réservée.

Cette épreuve semble soulever chez eux un pobiefai

Les différences significatives se situent au nivelas dernieres épreuves dont tous les
items testent les notions appartenant au tempsoueétr

Celles-ci mettent en évidence les difficultés defamts porteurs d’'une microdélétion,
conséquences de leurs difficultés d’apprentissaighstraction et de leurs troubles de
I'attention.

L'épreuve d'appréciation des durées qui fait indeiv les connaissances scolaires et la
perception des durées, fait apparaitre des dift@®ede moyennes significatives entre les deux
groupes. Les différences les plus remarquables ecoent I'appréciation de la durée de

passation, comme nous avons pu le voir précédemment

97



« Résultats obtenus selon la notion testée

Tableau 21 :Scores moyens selon les notions testées.

NOTION TESTEE
(épreuves)

Score moyen enfants du
groupe contréle
(age moyen = 8 +£0,9)

Score moyen enfants
porteurs d'une
microdélétion 22q11.2
(dge moyen = 8 £ 1)

Rythme
(1)

3,7+ 1

2,7+1,5

Successivité /
chronologie
(II, V, VII)

7,4 £0,7

53+2,5

Successivité et
Simultanéité
(VI, VIII)

56 +0,5

4,7 1,5

Moyens linguistiques
d’expression du temps
(111, IX)

10,3 £ 1,6

7,7 £2,1

Schématisation du
temps et repérage
spatial
(1v)

49 +£0,3

4,7 £ 0,6

Notions du temps
métrique
(X, XI, XII, XIII, XIV)

36,3 £5,3

17,7 4,7

* p<0,05  ** p<0,01

Si nous regroupons les épreuves selon les notiesges, nous retrouvons une
significativité pour les épreuves testant les mgylmguistiques d’expression du temps, tout
comme nous pouvions le constater précédemment’pogemble du groupe contrdle.

Par ailleurs, la quasi-totalité des épreuves coamoes notions du temps métrique ayant

démontré une différence significative entre lesiltéss des deux groupes, il parait logique que

nous la retrouvions ici.

¥¥¥ p<0,001
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V) Synthése et proposition de prise en
charge

Il apparait a la fin de cette étude que ces enfarésentent des difficultés concernant la
successivité / chronologie, le temps verbal ainse ¢gs notions du temps métrique. Ces
dernieres sont celles qui font état des differeteeplus marquées entre les résultats des deux

groupes.

En effet, 'organisation ordinale qui régit la chodogie des événements pose un probleme,
certainement dU a une altération de la mémoireuét terme et a des troubles de I'attention.

Par ailleurs, concernant les temps verbaux, leeptésst majoritairement compris et usité ;
le passé et le futur viennent ensuite, conforménagnschéma classique d’acquisition des

temps conjugues.

Ce qui a posé le plus de problémes a ces enfanks f8t de se situer dans le temps, par
rapport au jour, au mois mais également a la saidons avons également observé que ces
difficultés étaient présentes pour I'énumération cks séries automatiques, l'ordre et
l'intégralité de celles-ci n’étant pas rapportésfil, il est a noter que I'estimation du temps de
passation de ce test, souligne une constante suaéoa de la durée et ce, de maniere quelque
peu exagérée comparé aux temps évalués par legdfaméme age, appartenant au groupe

contrble.

Toutefois, ces enfants ayant eu d’excellents résuttoncernant I'épreuve de repérage sur
une schématisation du temps, il parait intéressargensibiliser les thérapeutes ainsi que les
parents d’enfants présentant des difficultés, ati dae ces enfants semblent mieux
comprendre le temps et la successivité des événeitisequi le composent, lorsqu’il est
imageé.

En effet, il n’est pas toujours évident de saisires notions relativement abstraites et le
fait de les symboliser peut-étre une aide efficace.

Pour cela, il pourrait étre intéressant de s’appsye du matériel déja existant ou sur du

matériel créé a cet effet.
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Aujourd’hui, de nombreux supports existent et @it intéressant comme les calendriers
en tissu par exemple, sur lesquels I'enfant paun&me écrire la date, placer le symbole de la
saison adéquat, le temps qu'il fait, a I'aide dé#its velcro. Ainsi, il s'investit chaque jour et
peut se repérer plus facilement par rapport augoérédent et au jour suivant.

De nombreux jeux tels que des tableaux ou puzalgségalement apparaitre les différents
événements d’'une journée ou d'une année, et pemett’enfant de planifier son temps et de
s’y repérer. La successivité et la chronologie petiégalement étre travaillées a partir de jeux
de cartes tels que « avant / aprés », « causeségoance » ou encore a partir d’histoires en
images ou de livres.

Enfin, il est possible également de créer avecesdant, I'équivalent d’un carnet de bord
sur lequel on peut répertorier les différentesvéés de la journée, de la semaine et de I'année,
afin de lui offrir de meilleurs reperes.

D’autres supports tels que de petites horloges-tevii®s peuvent aussi aider I'enfant a
visualiser les durées, et le temps qui passe mhrkatissage de I'’heure peut se faire a I'aide de

montres congues a cet effet.

La participation desleux parentsa ces activitégst nécessaire pour que I'enfant se sente
pleinement soutenu et ce, le plus tét possibl&aut sensibiliser I'enfant pour qu’il ancre son
vécu dans le temps. Ces interventions sont aussiguses pour les apprentissages et le
développement de I'enfant que le sont celles duapeute. Elles sont a mettre en place, en
parfaite complémentarité avec celles de la persgmeeant en charge la rééducation de

I'enfant.
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CONCLUSION
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Il était légitime d'espérer trouver la clé ouvraes portes des grands principes du
fonctionnement cognitif et plus particulieremenieceeoncernant I'acquisition de la notion de
temps, chez les enfants porteurs d’'une microdél&inl1.2. Cependant, le nombre trés réduit
d’enfants testés ne nous permet pas de générksselifficultés observées a tous les enfants
porteurs d’'une microdélétion 22g11.2, bien queaiees de ces difficultés soient constatées

chez I'ensemble des enfants constituant ce groupe.

Cette étude nous a toutefois permis de validerrégopole établi et constitue la phase
initiale d’'une étude menée sur une population plysortante. Les premiers résultats ont déja
corroboré et précisé les faiblesses de ces endisuvent aider a une prise en charge plus
spécifique.

Il ressort de cette étude que l'association de déon d’espace a toute dimension
temporelle, qu’il s’agisse de la successivité, alsimultanéité ou encore de la durée, rend la
notion de temps plus abordable pour ces enfants.

Nous parlons en général d’organisation spatio-tesilgy et cette étude confirme le fait

gue ces deux notions sont intimement lieées etaiérit mutuellement.

De plus, plus on s’éloigne de I'expérience congrptas ces notions deviennent floues,
instables. Ces enfants ont donc besoin d’enrademes apprentissages dans leur vécu pour
parvenir a la généralisation. lls ont donc besoiaddtes tenant le réle de médiateur,
organisant leur vécu pour parvenir a I'appropriaais au dépassement de ce vécu.

L’éducation précoce doit permettre la précision ldeperception du monde et son
ajustement car celle-ci retentit sur I'organisatilenla pensée de I'enfant et ses apprentissages.

Son enjeu est primordial car maitriser le cours teimps, c’est gagner en liberté

d’expression et d’esprit face a la réalité, quipzstla méme, mieux comprise.

La prise en charge orthophonique s’inscrit doncsdantemps, afin que I'enfant puisse a

son tour s’y inscrire du mieux qu’il peut.
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Armexe [

Frotocole d’expérimentation.
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Evaluation de la notion de temps.

Epreuves sans participation orale

I) Reconnaissance de rythme.

« Je vais taper un rythme sous la table. Tu écduescar tu devras ensuite me montrer
lequel j'ai tapé. »

Gless ses  3[s ees] afos wedl7oes oo

(Un point est accordé pour chaque rythme correctendésigné. Les scores varient donc
de 0 a 4 points.)

II) Ordre chronologique et ordre d’énoncé : Le pécheur.

On place les images de I'histoire du pécheur dekamfant, mais dans cet ordre : 2-1-3.
« Je vais te raconter la petite histoire du péch&urdois bien écouter car apres, je te
poserai des petites questions et tu devras me enra#rque je te demande. »

« Le pécheur tire sur sa canne a péche apres avaittendu, puis attrape le poisson. »
« Montre moi ce que le pécheur a fait en premiare§-ce qu’il a fait ensuite ? Et en
dernier ? »

(Un point est accordé pour chaque image correctérdénignée. Les scores varient donc
de 0 a 3 points.)

III) Compréhension du temps verbal (images du 0-52).

On place la premiéere planche d’images sous les gleu¥enfant.
« Tu vais, sur cette feuille tu as quatre imagdesvais te lire une phrase et tu devras me
montrer a quelle image elle correspond. Ecoute &ienontre moi. »

Je mange les cerises que maman est en train dircuei
Je mange les cerises que maman a cueillies.
L’'oiseau s’envolera.

Le garcon lira.

Le monsieur conduit.

Le monsieur va conduire.

Le monsieur a conduit.

Nogok,rwhE

(Un point est accordé pour chaque image correctérdésignée. Les scores varient donc de 0
a7 points.)
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IV) Repérage avant/ apreés endant : La fleche du temps.

« Tu vois, ¢a c’est la fleche du temps qui passe dait la fleche avec son doigt pour
symboliser le temps qui passe) ».

X

f

« Ici, c’est nous deux, maintenant, en tohrdiscuter. »

« Est-ce que tu peux me montrer sur la fleche :
Avant la discussion.

Pendantla discussion.

Apres la discussion.

Le matin.

L’apres-midi / Le soir (si on est I'aprés-midi). »

agrwbdrE

(Un point est accordé pour chaque item correcterdéstgné. Les scores varient donc de 0
a5 points.)

V) Ordre chronologique d’'une histoire en images: “Chez le
coiffeur.”

On donne a I'enfant les images 1 (I'arrivée chezoiéeur), 3 (la coupe) et 4 (le paiement).

« Je te donne trois images. Est-ce que tu peuwmilettre dans l'ordre pour faire une
histoire ? » On demande également a I'enfant dedesr sur la table afin que I'on puisse les
Voir.

« Peux-tu me montrer :

1. Ledébutde I'histoire.

2. Lafin de I'histoire.

3. Lapremiére image.

4. Laderniere image. »

Si I'ordre des images n’est pas correct, on plaserhages dans le bon ordre avant de lui
donner I'image 2 (le shampooing).
« Maintenant, je te donne une quatriéme imagex{fela mettre au bon endroit ? »

(Un point est accordé pour chaque item correctendgsigne, un autre pour I'ordre et un
dernier pour le placement de la derniére image. ¢awes varient donc de 0 a 6 points.)
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Epreuves avec participation orale

VI) Successivité et simultanéité d’énoncés.

On donne a I'enfant deux images : « Regarde bisnnsages. Tu vois sur une image, il se
passe quelque chose, et sur l'autre, il se padse elbose. Maintenant, je vais te lire une
phrase. Ecoute-la bien.

Si les deux choses se passent en méme temps, rasmser les deux images l'une sur
l'autre (Montrer a I'enfant avec les deux autres imagesugatées)

Si elles ne se passent pas en méme temps, tu desmasser I'une a coté de 'autre, mais
dans l'ordre. »

1. «Avant d’aller te promener, mets ta veste. »
2. « Range tes jouefgendant que je coiffe ta sceur. »

(Un point est accordé pour chaque item. Les scoagignt donc de 0 a 2 points.)

VII) Successivité de verbes.

Avant de commencer I'épreuve, on demande a I'erdfdrgait ce qu’est un verbe et on lui
explique s’il a oublié.

« Je vais te donner deux verbes. Tu devras méedjoel on fait en premier. Tu as le droit
de faire une phrase pour t'aider, a haute voixansda téte. »

Pleurer / tomber.

Nettoyer / salir.

Arriver / partir.

Faire cuire / manger.

« Attention, je t'en donne trois. Tu dois les metiians I'ordre.» S’habiller / se lever /
sortir.

arwnE

(Un point est accordé pour chaque item. Les sceagent donc de 0 a 5 points.)

VIII)Succession d’événements.

« Regarde bien. Il y a une voiture rouge et unéuweiverte. Ca (carton rouge), c'est le
garage de la voiture rouge. Et celui-1a, le gadg& voiture verte (carton vert).
Tu vas bien regarder ce que je vais faire avewaigres, parce qu'apres je te poserai des

petites questions. »
On manipule le matériel devant I'enfant et on lanthnde s'’il veut que I'on recommence

une fois. Puis on regroupe le matériel face a lui.
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To T B

Enfin, on demande a I'enfant :

1. Est-ce que les voitures sont parties en méme témps
2. Sont-elles arrivées en méme temps ?

3. Quelle voiture s’est arrétée en premier ?

4. Laquelle est arrivée plus tard ?

(Un point est accordé pour chaque bonne réponsesteres varient donc de 0 a 4 points.)

IX) Passé, présent, futur.

« Je vais te lire des phrases, tu devras me direc®st fini », si « c’'est en train de se
faire » ou si « ¢a va se faire ».
Hier, je suis allée a la piscine.
Il a casseé un verre.
Il prendra I'avion.
Le petit garcon mange un bonbon.
Il finira son dessin tout a I'heure.

agrwnE

(Un point est accordé pour chaqgue bonne réponsesteres varient donc de 0 a 5 points.)
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X)

CoNoO~WNE

Entretien avec I'enfant

Localisation dans le temps.

Quel jour de la semaine sommes-nous aujourd’hui ?
Quel jour était-on hier ?

Quel jour était-on avant-hier ?

Demain, ¢a sera quel jour ?

Aprées-demain, ¢a sera quel jour ?

Maintenant, on est le matin ou I'apres-midi ?

En quel mois sommes-nous ?

En quelle saison ?

En quelle année ?

(Un point est accordé pour chague bonne réponsesteres varient donc de 0 a 9 points.)

XI) Ordre et succession : les séries automatiques.

=

Nogokwh

o

Est-ce que tu peux me réciter les jours de la s@rai(in point si 7 jours dans l'ordre)

Quel jour il y a avant mardi ?

Et aprés jeudi ?

Est-ce que tu peux me réciter les mois de I'année ?

Quel mois il y a avant avril ?

Quel mois il y a apres septembre ?

Est-ce que tu connais les 4 saisons de I'anr(@a point pour les saisons et un point
pour I'ordre)

Qu’est-ce que tu peux faire avec ces étiquett@sr?point pour la réponse « la date »
et un point pour l'ordre.)

(Un point est accordé pour chaque bonne réponss. doares varient donc de 0 a 10
points.)

XII) Notion d’age.

agrwnE

o

Est-ce que tu connais ton age ?

Quel age avais-tu, ilyaunan ?

Quel age auras-tu dans un an ?

Quelle est ta date de naissance ?

Quel age avais-tu quand tu es rf@rPpoint pour une réponse de type « pas d’agé » ;
mois peut étre accepte)

Selon toi, a quel age est-on une grande persdfurepoint si réponse entre 18 et 25
ans)

(Un point est accordé pour chaque bonne réponsesteres varient donc de 0 a 6 points.)
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XIII)Repérage sur I'horloge

On présente a I'enfant une horloge en carton destdiguilles sont mobiles. On lui
demande :
« Montre-moi sur I'horloge midi »
« Montre-moitrois heures»
« Montre-moionze heures ¥»
« Montre-moicing heures trente»
« Montre-moiquinze heures»
« A quelle heure commence I'école le matin Pun point pour une réponse entre 8h et
8h30)
« Montre-moi. »(un point si I'hneure désignée est celle énoncéegmfémment)
« A quelle heure se finit I'école I'aprés-midi Tun point accordé pour 16h ou 16h30)
« Montre-moi. »(un point si I'heure désignée est celle énoncéegmfémment)
O « Peux-tu me dire quelle heure il est ? »

QA WNE

(Un point est accordé pour chaque bonne réponsesteres varient donc de 0 a 10
points.)

XIV) Appréciation de la durée.

1. Combien de temps dure un joufr@ponse attendue : 24h)

2. Combien de temps dure la nuifuh point pour une réponse entre 7 et 17h)

3. Combien de temps dure le dimanche ?

4. Combien de temps dure le mardi ?

5. Combien de temps dure une ann@e ois — 52 semaines — 365 jours)

6. Combien de temps dure un mo(g 3emaines — 30 jours — ou précisions comme 31 ou
28 jourg

7. Epreuve des fantdmes : (on manipule devantdi@ntieux figurines « fantémes », de la

méme maniéere que les voitures)
« Regarde bien ce que je vais faire avec les ffiaesd car apres je te poserai des petites
guestions. »

e
f
1T 2l

- Ont-ils couru le méme temps ?
- Lequel a couru le plus longtemps ?

v

—>v

8. D’aprés toi, combien de temps a duré notrevexsation / travail ? (+/- 10 min)

(Un point est accordé pour chaque bonne réponsesteres varient donc de 0 a 9 points.)
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Armexc 2:
Matéricl utilisé.
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Epreuve II
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Epreuve III, énoncés 1 et 2.
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Epreuve III, énonceé 3.
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Epreuve III, énonceé 4.
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Epreuve III, énoncés 5, 6 et 7.
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Epreuve IV
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Epreuve V « Chez le coiffeur ».
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« Chez le dentiste »
(histoire choisie pour le pré-test puis remplacée
par celle du coiffeur)
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Epreuve VI, énoncé 1.

126



Epreuve VI, énoncé 2.
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Epreuve XI, item 10.
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Epreuve XIII
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Annexe 3 . Frésentation des résultats
cies emcants non retenus dans la

Population definitive.
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Epreuves sans participation orale

Enfant: M
Age : 6 ans 8 mois

Réponse
attendue Autre
I) Reconnaissance de rythme

1. Rythme n°6 X L]
2. Rythme n°3 X L]
3. Rythme n°4 X L]
4. Rythme n°7 X L]
IT1) Le pécheur (désignation)
1. Cequ'ilafaiten Ter X [
2. Ce qu'il afait ensuite X L]
3. Etce qu'il a fait en dernier. X L]
IIT) Compréhension du temps verbal O-52
1. Je mange les cerises que maman est en train de cueillir. [X] []
2. Je mange les cerises que maman a cueillies. X []
3. L'oiseau s’envolera. L] X I'oiseau vole
4. Le garcon lira. L] X le garcon lit
5. Le monsieur conduit. X L]
6. Le monsieur va conduire. X ]
7. Le monsieur a conduit. X ]
IV) Fleche du temps
1. Avant la discussion X L]
2. Pendant la discussion X L]
3. Aprés la discussion X L]
4. Le matin X L]
5. I'apres-midi X L]
V) Histoire en images (le coiffeur)
1. Ordre présenté L] X
2. Désignation début X L]
3. Désignation fin X L]
4. Désignation premiére image X L]
5. Désignation derniére image X L]
6. Ajout 4éme image X L]
Total : 22 / 25|
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\Epreuves avec participation orale

VI) Successivité/ Simultanéité d’énoncés

1. « Avant d'aller te promener, mefts ta veste. » X []

2. « Range tes jouets pendant que je coiffe ta sceur. » X L]
VII) Successivité de verbes

1. Pleurer / tomber X L]

2. nettoyer / salir X L]

3. arriver/ partir X []

4. faire cuire / manger X L]

5. s’habiller/ se lever / sortir X L]
VIII) Succession d’événements

1. Les voitures sont-elles parties en méme temps 2 X L]

2. Sont-elles arrivées en méme temps 2 X L]

3. Quelle voiture s'est arrétée en premier 2 X L]

4. Laguelle est arrivée plus tard 2 X L]
IX) Présent / passé / futur

1. Hier, je suis allé a la piscine. X L]

2. llacassé un verre. ] X

« maintenant »

3. llprendra 'avion. X L]

4. Le petit garcon mange un bonbon. X L]

5. Il finira son dessin tout & I'heure. X ]

Total: 15/ 16|
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Entretien avec I'enfant

X) Localisation dans le temps

10. Quel jour de la semaine sommes-nous aujourd’hui 2

11

.Quel jour était-on hier 2

12.Quel jour était-on avant-hier 2

13.Demain, ca sera quel jour 2

14. Aprés-demain, ca sera quel jour 2

15. Maintenant, on est le matin ou I'aprés-midi 2
16.En quel mois sommes-nous 2

17.En quelle saison 2

18.En quelle année 2

XI) Ordre et succession, les séries automatigues

10.
1.
12.
13.
14.
15.
16.
17.
18.

Est-ce que tu peux me réciter les jours de la semaine 2
Quel jourily a avant mardi ¢

Queljourily a apres jeudi 2

Est-ce que tu peux me réciter les mois de I'année 2
Quel mois il y a avant avril 2

Quel mois il y a aprés septembre 2

Est-ce que tu connais les 4 saisons de I'année 2
(sont-elles dans I'ordre 2)

Qu'est-ce que tu peux faire avec ces étiquettes 2
Place les dans I'ordre pour faire une date (ordre 2)

XII) Notion d’age

LN -

o

Est-ce que tu connais ton &ge 2

Quel dge avais-tu, ilyaunan ¢

Quel dge auras-tu dans un an 2

Quelle est ta date de naissance ¢

Quel &ge avais-tu quand tu es né 2

(pas d’'age ; 9 mois peut étre accepté)

Selon toi, & quel dge est-on une grande personne 2
(réponse entre 18 et 25 ans)
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Réponse
Attendue Autre

MK KK XXX XX
HiEnEnEnEN

= |

oftal: 9/ 9

DAXIXIKIXIXIXIXIXIS

[]
[]
[]
[]
[]
[]
[
[]
[]
[

Total : 10 / 10

[16ans1/2

X7 ans
[]
L 10 mois

[ XXOXX

X 16 ans

Total:4/ 6



XIII) Repérage sur I'horloge

1.
12.
13.
14.
15.
16.
17.
18.
19.
10.

Montre-moi sur I’'horloge : « midi»
Montre-moi « trois heures »
Montre-moi « onze heures Ya»
Montre-moi « cing heures trente »
Montre-moi « quinze heures »

A quelle heure commence I'école le matin 2

Montre-moi.

A quelle heure se finit I'école I'aprés-midi 2

Montre-moi.
Peux-tu me dires I'heure qu'il est 2

XIV) Appréciation de la durée

—Z oo~

—_ O

12.

Combien de temyps dure un jour 2 (24h)
Combien de temps dure la nuit 2 (enfre 7 et 17h)

Combien de temps dure le dimanche

. Combien de temps dure le mardi 2
. Combien de temps dure une année 2

(12 mois — 52 sem — 365 j)

Combien de temps dure un mois 2

(4 sem — 30j — ou précisions comme 31
Epreuve des fantémes :

- Ont-ils couru le méme temps ¢

- Lequel a couru le plus longtemps 2

2

ou 28))

D'aprés toi, combien de temps a duré notre

conversation / travail ¢ (+/- 10 min)
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Epreuves sans participation orale

Enfant : N
Age : 8 ans 5 mois

Réponse
attendue Autre
I) Reconnaissance de rythme

5. Rythme n°6 X L]
6. Rythme n°3 X L]
7. Rythme n°4 X L]
8. Rythme n°7 X L]
IT1) Le pécheur (désignation)
4. Cequ'ilafaiten ler X []
5. Ce qu'il afait ensuite X L]
6. Efce qu'il a fait en dernier. X L]
IIT) Compréhension du temps verbal O-52
8. Je mange les cerises que maman est en train de cueillir. X L]
9. Je mange les cerises que maman a cueillies. X []
10. L'oiseau s'envolera. X L]
11. Le garcon lira. X L]
12. Le monsieur conduit. X L]
13. Le monsieur va conduire. X ]
14. Le monsieur a conduit. X ]
IV) Fleche du temps
Avant la discussion X L]
6. Pendant la discussion X []
7. Aprés la discussion X L]
8. Le matin X L]
9. I'apres-midi X L]
V) Histoire en images (le coiffeur)
7. Ordre présenté X L]
8. Désignation début X L]
9. Désignation fin X L]
10. Désignation premiere image X L]
11. Désignation derniére image X L]
12. Ajout 4éme image L] X
Total: 24/ 25
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\Epreuves avec participation orale

VI) Successivité/ Simultanéité d’énoncés

1. « Avant d'aller te promener, mets ta veste. » X ]
2. « Range tes jouets pendant que je coiffe ta sceur. » L] X
VII) Successivité de verbes
6. Pleurer / tomber X L]
7. nettoyer / salir X L]
8. arriver/ partir X []
9. faire cuire / manger X ]
10. s’habiller/ se lever / sortir X ]
VIII) Succession d’événements
5. Les voitures sont-elles parties en méme temps 2 X L]
6. Sont-elles arrivées en méme temps 2 X ]
7. Quelle voiture s'est arrétée en premier 2 X L]
8. Laquelle est arrivée plus tard 2 X ]
IX) Présent / passé / futur
6. Hier, je suis allé & la piscine. X L]
7. llacassé un verre. X L]
8. Il prendra l'avion. X L]
9. Le petit garcon mange un bonbon. X L]
10. 1l finira son dessin tout & I'heure. X ]
Total: 15/ 16|
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Entretien avec I'enfant

X) Localisation dans le temps

19.Quel jour de la semaine sommes-nous aujourd’hui 2
20.
21.
22.
23.
24.
25.
26.
27.

XI) Ordre et succession, les séries automatigues

Quel jour était-on hier 2

Quel jour était-on avant-hier 2

Demain, ¢ca sera quel jour 2

Apres-demain, ca sera quel jour 2
Maintenant, on est le matin ou I'apres-midi 2
En quel mois sommes-nous 2

En quelle saison 2

En quelle année 2

19.
20.
21
22.
23.
24.
25.
26.
27.
28.

Est-ce que tu peux me réciter les jours de la semaine 2

Quel jouril y a avant mardi 2

. Queljourily a apres jeudi 2

Est-ce que tu peux me réciter les mois de I'année 2
Quel mois il y a avant avril 2

Quel mois il y a aprés septembre 2

Est-ce que tu connais les 4 saisons de I'année 2
(sont-elles dans I'ordre 2)

Qu'est-ce que tu peux faire avec ces étiquettes 2
Place les dans I'ordre pour faire une date (ordre 2)

XII) Notion d’age

LN -

o

Est-ce que tu connais ton &ge 2

Quel dge avais-tu, ilyaunan ¢

Quel &ge auras-tu dans un an 2

Quelle est ta date de naissance 2

Quel &ge avais-tu quand tu es né 2

(pas d'age ; 9 mois peut étre accepté)

Selon toi, & quel dge est-on une grande personne 2
(réponse entre 18 et 25 ans)
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Réponse

Attendue Autre

X L]
X L]
X L]
X L]
X L]
X L]
X L]
X L]
X L]
X L]
X L]
X L]
X L]
X L]
X L]
X L]
X L]
L] X @
X L]
Total: 9/ 10
X L]
X L]
X L]
X L]
] X1 1 mois
X [118ans
Total: 5/ 6



XIII) Repérage sur I'horloge

20.
21.
22.
23.
24.
25.
26.
27.
28.
10.

Montre-moi sur I’'horloge : « midi»
Montre-moi « trois heures »

Montre-moi « onze heures Ya»

Montre-moi « cing heures trente »
Montre-moi « quinze heures »

A quelle heure commence I'école le matin 2
Montre-moi.

A quelle heure se finit I'école I'aprés-midi 2
Montre-moi.

Peux-tu me dires I'heure qu'il est 2

Total : 10 / 10|

XIV) Appréciation de la durée

13.
14.
15.
16.
17.

18.

7.

Combien de temyps dure un jour 2 (24h)
Combien de temps dure la nuit 2 (enfre 7 et 17h)
Combien de temps dure le dimanche 2
Combien de temyps dure le mardi 2
Combien de temps dure une année 2

(12 mois — 52 sem — 365 j)

Combien de temps dure un mois 2

(4 sem — 30j — ou précisions comme 31 ou 28j)
Epreuve des fantémes :

- Ont-ils couru le méme temps ¢

- Lequel a couru le plus longtemps 2

D'aprés toi, combien de temps a duré notre
conversation / travail ¢ (+/- 10 min)
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Epreuves sans participation orale

Enfant : O
Age : 8 ans 6 mois.

Réponse
attendue Autre
I) Reconnaissance de rythme

9. Rythme n°6 X L]
10. Rythme n°3 X L]
11. Rythme n°4 X L]
12. Rythme n°7 X []
IT1) Le pécheur (désignation)
7. Cequ'ilafaiten Ter X []
8. Ce gu'il a fait ensuite X L]
9. Efce gu'il afait en demier. X L]
IIT) Compréhension du temps verbal O-52
15. Je mange les cerises que maman est en train de cueillir. [X] []
16. Je mange les cerises que maman a cueillies. X []
17. L'oiseau s’envolera. X L]
18. Le garcon lira. X L]
19. Le monsieur conduit. X L]
20. Le monsieur va conduire. X ]
21. Le monsieur a conduit. Y L]
IV) Fleche du temps
10. Avant la discussion X L]
11. Pendant la discussion X L]
12. Aprés la discussion X L]
13. Le matin X L]
14. I'apres-midi X L]
V) Histoire en images (le coiffeur)
13. Ordre présenté X L]
14. Désignation début X L]
15. Désignation fin X L]
16. Désignation premiere image X L]
17. Désignation derniére image X L]
18. Ajout 4éme image X L]
Total : 25 / 25|
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\Epreuves avec participation orale

VI) Successivité/ Simultanéité d’énoncés

1. « Avant d'aller te promener, mets ta veste. » X ]
2. « Range tes jouets pendant que je coiffe ta sceur. » X L]
VII) Successivité de verbes
11. Pleurer / tomber X L]
12. nettoyer / salir X L]
13. arriver/ partir [] X
14. faire cuire / manger X ]
15. s'habiller/ se lever / sortir X ]
VIII) Succession d’événements
9. Les voitures sont-elles parties en méme temps 2 X L]
10. Sont-elles arrivées en méme temps 2 X ]
11. Quelle voiture s'est arrétée en premier 2 X L]
12. Laquelle est arrivée plus tard 2 X ]
IX) Présent / passé / futur
11. Hier, je suis allé & la piscine. X L]
12. Il a cassé un verre. X L]
13. Il prendra I'avion. X L]
14. Le petit garcon mange un bonbon. X L]
15. 1l finira son dessin tout & I'heure. X ]
Total : 15/ 14
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Entretien avec I'enfant

X) Localisation dans le temps

28.Quel jour de la semaine sommes-nous aujourd’hui 2

29.Quel jour était-on hier 2
30. Quel jour était-on avant-hier 2

31

.Demain, ¢ca sera quel jour 2

32. Aprés-demain, ca sera quel jour 2
33.Maintenant, on est le matin ou I'aprés-midi 2
34.En quel mois sommes-nous 2

35.En quelle saison 2

36.En quelle année 2

XI) Ordre et succession, les séries automatigues

29.
30.
31.
32.
33.
34.
35.
36.
37.
38.

Est-ce que tu peux me réciter les jours de la semaine 2

Quel jourily a avant mardi ¢

Quel jourily a apres jeudi 2

Est-ce que tu peux me réciter les mois de I'année 2
Quel mois il y a avant avril 2

Quel mois il y a aprés septembre 2

Est-ce que tu connais les 4 saisons de I'année 2
(sont-elles dans I'ordre 2)

Qu'est-ce que tu peux faire avec ces étiquettes 2
Place les dans I'ordre pour faire une date (ordre 2)

XII) Notion d’age

LN -

o

Est-ce que tu connais ton &ge 2

Quel dge avais-tu, ilyaunan ¢

Quel &ge auras-tu dans un an 2

Quelle est ta date de naissance 2

Quel &ge avais-tu quand tu es né 2

(pas d’'age ; 9 mois peut étre accepté)

Selon toi, & quel dge est-on une grande personne 2
(réponse entre 18 et 25 ans)
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Réponse

attendue Autre

Total : 9 / 9
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XIII) Repérage sur I'horloge

29. Montre-moi sur I'horloge : « midi» X []
30. Montre-moi « trois heures » X L]
31. Montre-moi « onze heures Vs » L] X 10n45
32. Montre-moi « cing heures trente » L] X 5h20
33. Montre-moi « quinze heures » = []
34. A quelle heure commence I'école le matin 2 X ]
35. Montre-moi. Y L]
36. A quelle heure se finit I'école I'aprés-midi 2 L] X @
37. Montre-moi. L] X @
10. Peux-tu me dires I'heure qu'il est 2 L] X1 4h09 ou 9h04
(— 15n45)
XIV) Appréciation de la durée
19. Combien de temps dure un jour 2 (24h) X ]
20. Combien de temps dure la nuit 2 (entre 7 et 17h) L] X1 24h
21. Combien de temps dure le dimanche 2 X ]
22. Combien de temps dure le mardi 2 X ]
23. Combien de temps dure une année 2 L] X @
(12 mois — 52 sem — 365 j)
24. Combien de temps dure un mois 2 X 130 jours
(4 sem — 30j — ou précisions comme 31 ou 28j)
7. Epreuve des fantébmes :
- Ont-ils couru le méme temps ¢ X []
- Lequel a couru le plus longtemps 2 X ]
8. D'aprés toi, combien de temps a duré notre
conversation / travail 2 (+/- 10 min) X (135 min
(— 39 min)
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Epreuves sans participation orale

Enfant : P
Age : 8 ans 6 mois.

Réponse
attendue Autre
I) Reconnaissance de rythme

13. Rythme n°6 X L]
14. Rythme n°3 X L]
15. Rythme n°4 X L]
16. Rythme n°7 X []
IT1) Le pécheur (désignation)
10. Ce qu'il a fait en Ter X []
11. Ce qu'il a fait ensuite X L]
12. Ef ce gu'il a fait en dermnier. X L]
IIT) Compréhension du temps verbal O-52
22. Je mange les cerises que maman est en train de cueillir. [X] []
23. Je mange les cerises que maman a cueillies. X []
24. L'oiseau s'envolera. X L]
25. Le garcon lira. X L]
26. Le monsieur conduit. X L]
27. Le monsieur va conduire. X ]
28. Le monsieur a conduit. Y L]
IV) Fleche du temps
15. Avant la discussion X L]
16. Pendant la discussion X L]
17. Aprés la discussion X L]
18. Le matin X L]
19. I'apres-midi X L]
V) Histoire en images (le coiffeur)
19. Ordre présenté X L]
20. Désignation début X L]
21. Désignation fin X L]
22. Désignation premiere image X L]
23. Désignation derniére image X L]
24. Ajout 4éme image X L]
Total : 25 / 25|
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Epreuves avec participation orale

VI) Successivité/ Simultanéité d’énoncés

1. « Avant d'aller te promener, mets ta veste. » X []
2. « Range tes jouets pendant que je coiffe ta sceur. » X L]
VII) Successivité de verbes
16. Pleurer / tomber X L]
17. nettoyer / salir X L]
18. arriver/ partir X []
19. faire cuire / manger X L]
20. s’habiller/ se lever / sortir Y L]
VIII) Succession d’événements
13. Les voitures sont-elles parties en méme temps ¢ X L]
14. Sont-elles arrivées en méme temps 2 X L]
15. Quelle voiture s'est arrétée en premier 2 X L]
16. Laqguelle est arrivée plus tard 2 X L]
IX) Présent / passé / futur
16. Hier, je suis allé a la piscine. X L]
17. I a cassé un verre. X L]
18. Il prendra I'avion. X L]
19. Le petit garcon mange un bonbon. X []
20. Il finira son dessin tfout a I'heure. X L]
Total : 16 / 14
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Entretien avec I'enfant

X) Localisation dans le temps

37.Quel jour de la semaine sommes-nous aujourd’hui 2

38. Quel jour était-on hier 2
39.Quel jour était-on avant-hier 2
40.Demain, ca sera quel jour 2

41

.Aprés-demain, ca sera quel jour 2

42.Maintenant, on est le matin ou I'aprés-midi 2
43.En quel mois sommes-nous 2

44 En quelle saison 2

45.En quelle année 2

XI) Ordre et succession, les séries automatigues

39.
40.
. Queljourily a apres jeudi 2
42,
43,
44,
45,
46.
47.
48,

4]

Est-ce que tu peux me réciter les jours de la semaine 2

Quel jouril y a avant mardi 2

Est-ce que tu peux me réciter les mois de I'année 2
Quel mois il y a avant avril 2

Quel mois il y a aprés septembre 2

Est-ce que tu connais les 4 saisons de I'année 2
(sont-elles dans I'ordre 2)

Qu'est-ce que tu peux faire avec ces étiquettes 2
Place les dans I'ordre pour faire une date (ordre 2)

XII) Notion d’age

LN -

o

Est-ce que tu connais ton &ge 2

Quel dge avais-tu, ilyaunan ¢

Quel &ge auras-tu dans un an 2

Quelle est ta date de naissance 2

Quel &ge avais-tu quand tu es né 2

(pas d'age ; 9 mois peut étre accepté)

Selon toi, & quel dge est-on une grande personne 2
(réponse entre 18 et 25 ans)

145

Réponse

Attendue Autre

X []
X ]
X []
X ]
X []
X []
X ]
X []
X ]
X []
X []
X []
X []
X []
X []
X []
X []
X []
X ]
Total : 10 / 10
X []
X []
X []
X []
] X
X []
Total:5/ 6
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XIII) Repérage sur I'horloge

38. Montre-moi sur I'horloge : « midi» X []
39. Montre-moi « trois heures » X L]
40. Montre-moi « onze heures Vi » X L]
41. Montre-moi « cing heures frente » X L]
42. Montre-moi « quinze heures » X L]
43. A quelle heure commence I'école le matin 2 X ]
44. Montre-moi. Y L]
45. A quelle heure se finit I'école I'aprés-midi 2 X ]
46. Montre-moi. Y L]
10. Peux-tu me dires I'heure qu'il est 2 X ]
Total : 10 / 10|
XIV) Appréciation de la durée
25. Combien de temps dure un jour 2 (24h) X ]
26. Combien de temps dure la nuit 2 (entre 7 et 17h) X [17n30
27. Combien de temps dure le dimanche 2 X ]
28. Combien de temps dure le mardi 2 X ]
29. Combien de temps dure une année 2 X [ 152 semaines
(12 mois — 52 sem — 365 j)
30. Combien de temps dure un mois 2 X [ 131 jours
(4 sem — 30j — ou précisions comme 31 ou 28j)
7. Epreuve des fantébmes :
- Ont-ils couru le méme temps ¢ X []
- Lequel a couru le plus longtemps 2 X ]
8. D'aprés toi, combien de temps a duré notre
conversation / travail 2 (+/- 10 min) X [ 1% heure
(— 23 min)

84 /85
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Epreuves sans participation orale

Enfant : Q
Age : 9 ans 2 mois

Réponse
attendue Autre
I) Reconnaissance de rythme

17. Rythme n°6 X L]
18. Rythme n°3 X L]
19. Rythme n°4 X L]
20. Rythme n°7 X L]
IT1) Le pécheur (désignation)
13. Ce qu'il a fait en Ter X []
14. Ce qu'il a fait ensuite X L]
15. Et ce qu'il a fait en dernier. X []
IIT) Compréhension du temps verbal O-52
29. Je mange les cerises que maman est en train de cueillir. [X] []
30. Je mange les cerises que maman a cueillies. X L]
31. L'oiseau s'envolera. X L]
32. Le garcon lira. X L]
33. Le monsieur conduit. X L]
34. Le monsieur va conduire. X L]
35. Le monsieur a conduit. X ]
IV) Fleche du temps
20. Avant la discussion X L]
21. Pendant la discussion X L]
22. Aprés la discussion X L]
23. Le matin X ]
24. |'apres-midi X L]
V) Histoire en images (le coiffeur)
25. Ordre présenté X L]
26. Désignation début X L]
27. Désignation fin X L]
28. Désignation premiere image X L]
29. Désignation derniére image X L]
30. Ajout 4éme image ] X
Total: 24/ 25
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\Epreuves avec participation orale

VI) Successivité/ Simultanéité d’énoncés

1. « Avant d'aller te promener, mets ta veste. » X ]
2. « Range tes jouets pendant que je coiffe ta sceur. » X L]
VII) Successivité de verbes
21. Pleurer / tomber X L]
22. nettoyer / salir X L]
23. arriver/ partir X []
24. faire cuire / manger X ]
25. s'habiller/ se lever / sortir X ]
VIII) Succession d’événements
17. Les voitures sont-elles parties en méme temps 2 X L]
18. Sont-elles arrivées en méme temps 2 X ]
19. Quelle voiture s'est arrétée en premier 2 X L]
20. Laquelle est arrivée plus tard 2 X ]
IX) Présent / passé / futur
21. Hier, je suis allé & la piscine. X L]
22. 1l a cassé un verre. [] X présent
23. Il prendra I'avion. X L]
24. Le petit garcon mange un bonbon. X L]
25. Il finira son dessin tout & I'heure. X ]
Total: 15/ 14
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Entretien avec I'enfant

X) Localisation dans le temps

46.Quel jour de la semaine sommes-nous aujourd’hui 2
47 .Quel jour était-on hier 2

48. Quel jour était-on avant-hier 2

49 .Demain, ca sera quel jour 2

50. Aprés-demain, ca sera quel jour 2

51

.Maintenant, on est le matin ou I'apres-midi 2

52.En quel mois sommes-nous 2
53.En quelle saison 2
54.En quelle année 2

XI) Ordre et succession, les séries automatigues

49.
50.
51.
52.
53.
54.
55.
56.
57.
58.

Est-ce que tu peux me réciter les jours de la semaine 2
Quel jourily a avant mardi ¢

Queljourily a apres jeudi 2

Est-ce que tu peux me réciter les mois de I'année 2
Quel mois il y a avant avril 2

Quel mois il y a aprés septembre 2

Est-ce que tu connais les 4 saisons de I'année 2
(sont-elles dans I'ordre 2)

Qu'est-ce que tu peux faire avec ces étiquettes 2
Place les dans I'ordre pour faire une date (ordre 2)

XII) Notion d’age

LN -

o

Est-ce que tu connais ton &ge 2

Quel dge avais-tu, ilyaunan ¢

Quel dge auras-tu dans un an 2

Quelle est ta date de naissance ¢

Quel &ge avais-tu quand tu es né 2

(pas d’'age ; 9 mois peut étre accepté)

Selon toi, & quel dge est-on une grande personne 2
(réponse entre 18 et 25 ans)

149

Réponse
attendue Autre
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XIII) Repérage sur I'horloge

47. Montre-moi sur I’horloge : « midi» X []

48. Montre-moi « trois heures » X L]

49. Montre-moi « onze heures V4 » L] X 10n55

50. Montre-moi « cing heures trente » X L]

51. Montre-moi « quinze heures » = []

52. A quelle heure commence I'école le matin 2 X L]

53. Montre-moi. Y L]

54. A quelle heure se finit I'école I'aprés-midi 2 X ]

55. Montre-moi. Y L]

10. Peux-tu me dires I'heure qu'il est 2 X ]

XIV) Appréciation de la durée

31. Combien de temps dure un jour 2 (24h) L] X 12h

32. Combien de temps dure la nuit 2 (entre 7 et 17h) X [112n

33. Combien de temps dure le dimanche 2 X ]

34. Combien de temps dure le mardi 2 X ]

35. Combien de temps dure une année 2 X [ 112 mois
(12 mois — 52 sem — 365 j)

36. Combien de temps dure un mois 2 X 130 jours
(4 sem — 30j — ou précisions comme 31 ou 28j)

7. Epreuve des fantébmes :
- Ont-ils couru le méme temps ¢ X []
- Lequel a couru le plus longtemps 2 X ]

8. D'aprés toi, combien de temps a duré notre
conversation / travail 2 (+/- 10 min) X []125-30 min

(— 20min)

81 /85
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GRANDCLAUDE Elodie
La notion de temps chez les enfants porteurs dhineodélétion 22q11.2.
Mémoire d’orthophonie. Nancy 2007.

Résumé

Le syndrome de microdélétion 22g11.2 est une aneng@nétique qui touche

environ une naissance sur 2000.

Consciente du profil cognitif des enfants portedescette microdélétion et de

leurs difficultés spécifiques qui touchent les oaisements abstraits et leurs

aptitudes a planifier et a organiser, nous nousnsesnintéressée a la notion
temps et avons souhaité observer comment les srdpptéciaient cette notion
S’y repéraient.

Comment ces enfants appréhendent-ils le tempsutstées notions qui lui so
relatives, en dépit de leurs troubles d’apprengisss d’abstraction ?

Nous avons donc cherché a cibler les difficulténtiints agés de 7 a 9 ans,

moyen d’un protocole élaboré a partir de diversstes évaluant la notion de

temps, tant au niveau linguistique que métrique.

La comparaison des résultats obtenus par trois nenfgorteurs d’ung
microdélétion 22g11.2 avec ceux obtenus par unpgra@ontréle nous a permis

de pointer les notions qui posaient probléme aecéants. Il est apparu que |

principales difficultés concernaient les notions awonologie, temps verbal,

situation temporelle ainsi que la notion de durée.

Cette évaluation ne constitue que la phase initlalae étude plus approfondie,

mais ces résultats permettent déja d’établir urse @n charge plus spécifique.
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