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Résumeé :

Les capacités de reconnaissance des expressions faciales émotionnelles (EFE) et de résolution
de problémes sociaux sont des éléments majeurs du développement de la communication chez
I'enfant. Des troubles de la communication et de la cognition sociale sont présents dans les
troubles envahissants du développement sans déficience intellectuelle (TED SDI) comme
dans le syndrome de délétion 22q11. L’objectif de cette étude est de décrire et de comparer les
compétences sociocognitives des sujets présentant ces deux pathologies et de mesurer
I’impact potentiel sur leur qualité de vie. L'étude porte sur 15 sujets avec un TED SDI (1 fille,
ICV (Indice de Compréhension Verbale) M=81,13+7,96, 4ge M=166 mois+18,59) ; et 11
sujets avec une délétion 22q11 (6 filles, ICV M=70,73+15,88, age M=148 mois+33,07). Des
troubles de reconnaissance des expressions faciales émotionnelles et de résolution de
problemes sociaux ont été mis en évidence dans les deux groupes. La qualité de vie apparait
diminuée et les domaines de relation avec les pairs et de bien-étre psychologique présentent
des différences significatives. Il serait intéressant de poursuivre cette étude exploratoire sur un
échantillonnage plus important en se fondant sur la recherche de corrélations entre
environnement et performances sociales. La prise en charge des difficultés sociocognitives
observées semble de ce fait indispensable par le biais d'une rééducation orthophonique
specifique.

Mots clés : autisme, syndrome génétique, communication, qualit¢ de vie, enfants et
adolescents, troubles envahissants du développement (TED), déletion 22q11.

Saocial cognitive skills : comparison between children and adolescents with
22911.2 deletion syndrome (DS) or pervasive developmental disorder
without intellectual disabilities (PDD)

Summary:

Facial emotional expression recognition and social problem solving skills are main elements
in social interactions. Communication and social cognition alteration occurs in pervasive
developmental disorder without intellectual disabilities (PDD) and 22g11 Deletion Syndrome
(DS). This study's objective is to describe and compare social cognitive skills in those
pathologies, and to measure potential impact on quality of life. The study implies 15
participants with PDD (1 girl, IVQ M=81,13+7,96, age M=166 months+18,59) ; and 11
participants with 22q11 DS (6 girls, IVQ M=70,73+15,88, age M=148 months%33,07).

Facial emotional expression recognition and social problem solving troubles appear in both
groups. Quality of life seemed lower and significative differences are present in peers
relationship and psychological well-being areas.

It may be interesting to continue this study with a larger sample researching correlations
between environment and social skills. Social cognitive skills therapy seems necessary with
specific language therapy rehabilitation.

Key words : autism, genetic syndrome, communication, quality of life, children and
adolescents, pervasive developmental disorder (PDD), 22911 deletion syndrome.
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Les compétences sociocognitives sont codifiées de fagon spécifique, dans les sociétés
humaines et permettent d'agir en autonomie d'une maniére jugée socialement adaptée
(Baghdadli, Brisot-Dubois, 2011). Elles correspondent a un ensemble de comportements qui
permettent "la réalisation d’objectifs socialement pertinents dans des contextes sociaux
specifiques" (Ford, 1982). Il s'agit de processus impliquant tous les aspects de la
communication pragmatique verbale et non verbale.

D'une part, les expressions faciales émotionnelles (EFE) sont considérées comme un pivot de
la communication non verbale entre les hommes, car elles délivrent un signal social (Ekman,
1980 ; lzard, 1977 ; Clément, 2009). En effet, les EFE fournissent des informations
pertinentes sur 1’état émotionnel des individus, nécessaires aux interactions sociales (Keltner
et al., 2003). Six EFE dites de base, innées et universelles, sont définies : la joie, la peur, la
colere, la tristesse, la surprise et le dégolt (Ekman, Friesen, 2003 ; Russell et al., 2003), une
variabilité dans la reconnaissance des différentes EFE étant présente (Tottenham et al, 2011).
Leur reconnaissance, parallelement a I’attention conjointe, I’imitation et la catégorisation, va
permettre la mise en ceuvre de processus cognitifs comme la théorie de I'esprit et I'empathie
(Nadel, Muir, 2005). Sur le plan fonctionnel, la reconnaissance des EFE implique a la fois des
structures cérébrales nécessaires a la reconnaissance des visages telles que le gyrus fusiforme,
ainsi que celles recrutées dans le traitement des émotions comme I’amygdale (Herba, Phillips,
2004). Certes, la capacité de reconnaissance des EFE apparaitrait trés tot au cours du
développement mais elle s’affine progressivement au cours de I’enfance (Gao, Maurer, 2009 ;
Thommen, 2010).

Dautre part, la résolution de problemes sociaux est une compétence essentielle dans les
interactions sociales. Elle s'apparente a la capacité a identifier une situation-probleme, ses
causes, ses alternatives de résolution et leurs conséquences, pour choisir et appliquer la
solution la mieux adaptée (Clément, 2009 ; Poinsot, Antoine, 2007). Des lors, les processus
des fonctions exécutives et de la cognition sociale (anticipation, planification, inhibition,
déduction, cohérence centrale, flexibilité) sont fondamentaux (Bowers et al., 2005 ; Mottron,
2005). L'utilisation de scripts d'actions et de scripts sociaux entre également en jeu (Fiske,
Leyens, 2008). Cette compétence se developpe lentement jusqu'a lI'adolescence, au cours de la
maturation cognitive de lI'enfant (Thommen, 2010).

Les capacités de reconnaissance des expressions faciales émotionnelles (EFE) et de résolution
de problémes sociaux sont donc des éléments majeurs du développement de la
communication chez l'enfant ; certains mécanismes centraux des fonctions exécutives y
participent.

Une perturbation des interactions sociales peut avoir un impact sur la qualité de vie (QDV)
des sujets qui correspond a la perception qu’un individu a de sa place dans I’existence, dans le
contexte de la culture et du systeme de valeurs dans lequel il vit, en relation avec ses objectifs,
ses attentes, ses normes et ses inquiétudes (WHOqol group, 1993). Il s’agit donc d’une notion
complexe qui concerne les conditions de vie et le ressenti personnel, dans le cadre d'une
pathologie ou non (Ravens-Sieberer et al., 2006). La mesure de la QDV permet de repérer,
d’objectiver et de définir I'impact d'une pathologie sur la vie quotidienne, en analysant ce que
peuvent étre, notamment, le bien-étre physique, psychologique, I'autonomie et la relation avec
les parents, les amis, I'environnement scolaire (The Kidscreen Group Europ, 2006).

Une perturbation des compétences sociocognitives est classiquement décrite chez les enfants
porteurs d’une délétion 22q11 (Cutler-Landsman, 2007) ou chez ceux présentant un Trouble
Envahissant du Développement Sans Déficience Intellectuelle (TED SDI) (HAS, 2010).
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La delétion 22g11, ou syndrome vélo-cardio-facial (VCFS) est une anomalie génétique rare
résultant d'une délétion chromosomique sur le bras long (q) du chromosome 22 en position
11.2. Ce syndrome est classé dans les maladies rares avec une prévalence relativement
élevée : 1 pour 3000/4000 (Cutler-Landsman, 2007 ; Shprintzen, 2007). Le phénotype des
sujets porteurs de délétion est trés large : pres de 200 caractéristiques recensées, d'expression
fort hétérogene (Shprintzen, 2007).

Le profil cognitif est variable, avec la présence ou non d’un retard mental et, dans la plupart
des cas, des troubles des apprentissages scolaires (Swillen et al., 1997 ; De Smedt et al.,
2007). Des dysfonctionnements de certaines aires cérébrales, notamment du gyrus fusiforme
et de l'amygdale, ont été rapportées (Andersson et al., 2008 ; Schneider, Eliez, 2010).
Certaines études font état d’un trouble des interactions sociales (Golding-Kushner, 2007) et de
la théorie de I'esprit (Campbell et al., 2011), d’un trouble du traitement de I’information
faciale (Campbell et al., 2010 ; Glaser et al., 2010) et de la résolution de problemes sociaux
(Gothelf, Burg, 2007). Dans ce tableau, un trouble plus global des fonctions exécutives est
repéré (Lajiness-O’Neill et al., 2005 ; Kiley-Brabeck, Sobin, 2006).

Les troubles envahissants du développement sans déficience intellectuelle (TED SDI) sont des
troubles neuro-développementaux avec une prévalence estimée a 6 pour 1000 (HAS, 2010).
Ils se caractérisent par une triade de symptdmes : perturbation des interactions sociales, de la
communication verbale et non verbale et, enfin, présence de comportements et intéréts
restreints, en I’absence de retard mental et malgré de bonnes compétences verbales (DSM 1V ;
CIM 10 ; CFTMEA ; Aussilloux et al., 2004 ; HAS, 2010). Les etudes en IRMf (Imagerie par
Résonance Magnétique fonctionnelle) ont mis en évidence des activations atypiques lors du
traitement des informations sociales chez les sujets avec TED SDI, notamment dans le
traitement des visages, ainsi que dans la reconnaissance des émotions, avec une
hypoactivation du gyrus fusiforme et de I'amygdale (Zilbovicius, 2005 ; Schultz, 2005).
Plusieurs études font état de troubles des apprentissages scolaires, des fonctions exécutives
(Baron-Cohen, 1988 ; Kenworthy, 2005), du traitement des informations faciales (Pelphrey,
2002), de la reconnaissance des EFE et de la résolution de probléemes sociaux (Baghdadli et
al., 2010 ; Brisot-Dubois, 2011).

Bien que des troubles du spectre de I’autisme puissent étre présents chez des sujets porteurs
d’une délétion 22911 (Bruining et al., 2010), les TED SDI et la délétion 22q11 sont deux
pathologies dont les tableaux cliniques de la communication sont variables et complexes.
Cependant, il semble que ’altération des capacités de reconnaissance des EFE et de résolution
de problémes sociaux soient deux altérations de la communication qui leur soient communes,
avec un impact non négligeable sur la qualité de vie.

L’hypothese émise est qu’il existe des similitudes entre les deux groupes de sujets décrits
(TED SDlet délétion 22qgll), specifiquement en ce qui concerne les capacités
sociocognitives. Les troubles sociocognitifs des enfants avec TED SDI sont largement décrits
alors que ceux observés chez les enfants porteurs d’une délétion 22ql1 restent peu
documentés. L’objectif premier est de décrire les compétences sociocognitives pour les deux
populations, d’analyser des variables cliniques, développementales et environnementales, puis
de discuter ’existence de liens éventuels avec les performances sociocognitives, afin
d’étudier lI'impact des troubles sur la qualité de vie, pour enfin comparer les deux groupes.
L’intérét de cette approche permettra de proposer des pistes thérapeutiques adaptées au profil
de ces enfants.
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Cette etude s'appuie sur les données recueillies dans le cadre de deux études, coordonnées par
le Pr Baghdadli et le Pr Sarda, et ayant obtenu I'accord du Comité de Protection des Personnes
(CPP). Les normes éthiques en vigueur ont éte respectees. Le consentement éclairé de tous les
participants et de leur famille a été recueilli. Les resultats aux diverses épreuves ont été
inscrits dans un cahier de recueil personnalisé, respectant les régles de l'anonymat. Les
données ont été collectées a partir des dossiers médicaux des sujets d’étude et les informations
manquantes complétées par les familles, lors de I'entretien des passations. Ces données ont été
centralisées au CRA-LR (service du Pr Baghdadli) sur un masque de saisie réalisé sur le
logiciel ACCESS. Par la suite, les participants et leur famille ont été informés par un courrier
personnalisé : un compte rendu de bilan orthophonique expliquant les épreuves et les résultats
individualisés a été transmis, afin de contribuer a I'amélioration de la prise en charge.

Sujets participants

Vingt-cing sujets, ages de 7 a 17 ans, présentant un TED SDI ou une délétion 22911 ont
participé a cette ¢étude. Les criteres d’inclusion étaient les suivants : un niveau de
raisonnement verbal (ICV supérieur & 70 a la WISC 1V) ou un niveau de compréhension
lexicale (score normalisé supérieur a 70 a PEVIP) dans la norme. Ainsi, un premier groupe
comprenait 11 sujets (dont 6 filles) porteurs d’une délétion 22q11, agés de 7 ans 9 mois a 16
ans 3 mois (M=148 mois+33,07). Leur ICV était compris entre 45 et 90 (M=70,73+15,88).
Toutefois, le score normalisé obtenu a ’EVIP était pour tous supérieur a 70 (M=87x12,03).
Par ailleurs, un deuxieme groupe présentant un TED SDI (F84.0, F84.5, F84.9 ; CIM
10) comptait 15 participants (dont 1 fille), &gés de 11 ans 3 mois a 16 ans 8 mois (M=166
mois£18,59). Les ICV étaient pour tous supérieurs a 70 (M=81,13+7,96).

Des données cliniques médicales ont été recueillies afin d’affiner la caractérisation de nos
populations. Ainsi, les informations concernant les antécédents périnataux (prématurité,
pathologies périnatales) et familiaux (cas cliniques pathologiques chez les parents et les
fratries), les probléemes meédicaux actuels métaboliques (anémie, asthme...), somatiques
(trouble de I’attention...) ou neurologiques (épilepsie...), ou encore la variable génétique
(anomalie génétique presente ou non) ont été recensées. Les sujets porteurs de délétion 22g11
présentent davantage d’antécédents périnataux que ceux avec TED SDI, et ce de fagon
significative (p=.01) (tableaux 1 et 1 bis).
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Variable Groupe | NTEDSDI | % | N22q11 | % | Valeurp

Antécédents périnataux 0 14 93 1 91 0,01

1 1 6,7 10 91 .

Antécédents familiaux 0 15 100 10 91 0,42

1 : : 1 9,1 .
Génétique 0 15 100 : . <0,01
1 : : 11 100 .
Meétabolique 0 13 87 7 64 0,35
1 2 13 4 36 :
Somatique 0 10 67 6 55 0,69
1 5 33 5 45 :
Neurologique 0 14 93 9 82 0,56
1 1 6,7 2 18
O=oui;1=non;N=nombre
Tableau 1 : Description clinique (médicale) des groupes de participants.

Variable Groupe de participants | Nombre | Moyenne | Ecart-type | Valeur p
Age (en mois) TED SDI 15 166,40 18,59 0,09
Age (en mois) 22q11 11 148,27 33,07 :

Variable Groupe N TED N 22911 Valeur p

SDI
Sexe Gargon 14 5 0,02
Fille 1 6

Tableau 1bis : Description clinique (démographique) des groupes de participants.

De méme, les antécédents génétiques sont plus fréquents dans cette méme pathologie
(delétion 22qg11), du fait méme de son origine génétique (p<.01). Le sex-ratio est également
différent selon le groupe, les garcons étant plus représentés dans le groupe TED SDI (p=.02).
En revanche, I’dge, ainsi que les antécédents familiaux et les problémes médicaux actuels ne
se différencient pas dans les deux groupes (tous les p>.05), traduisant une homogénéité des
groupes sur ces points.

Concernant les variables environnementales (tableaux 2 et 2 bis), il n’existe pas de différence
significative entre les deux groupes pour la variable "fratrie”, comme pour la "scolarité" (tous
les p>.05). En effet, une majorité des sujets suit une scolarité en milieu ordinaire, quelle que
soit la pathologie. Cependant, pour les deux groupes, la présence d'une auxiliaire de vie
scolaire (AVS) est nécessaire dans la moitié des cas (TED SDI =60 % et 22911 = 45,5 %).
Les deux groupes ne se différencient pas selon le nombre ou le type de PEC (p>.05) et le
schéma observé est sensiblement identique avec une majorité voire la totalité des participants
suivis (TED SDI =93,3 % et 22g11 = 100 %). La pédopsychiatrie est tres présente pour les
sujets atteints d’un TED SDI (57,1 %). Enfin, dans les deux cas, la place de I'orthophonie en
cabinet libéral est centrale (TED SDI = 71,4 % et 22q11 = 81,8 %).
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Variable N TED  Moyenne Ecart- N Moyenne  Ecart- | valeur p
SDI type 22011 type
N fratrie 15 2,33 0,90 11 2,36 0,81 0,9
Durée AVS 15 5,40 4,56 11 2,18 3,06 0,09
N = nombre
Variable Groupe N TED % N 22q11 % | Valeur de p
SDI
Prise en charge spécialisée 0 1 6,7 : : 1
1 14 93,3 11 100 :
Pédopsychiatrie 0 6 42,9 9 81,8 0,09
1 8 57,1 2 18,2 .
CMPP 0 14 100 7 63,6 0,02
1 4 36,4
Cabinet liberal 0 4 28,6 2 18,2 0,6
orthophonie 1 10 71,4 9 81,8
SESSAD 0 11 78,6 10 90,9 0,6
1 3 21,4 1 9,1 :
ITEP 0 14 100 10 90,9 0,4
1 : : 1 9,1 :
Scolarité ordinaire 0 5 3,3 5 45,5 0,68
1 10 66,7 6 54,5 :
Scolarité spécialisée 0 10 66,7 6 54,5 0,67
1 5 33,3 5 36,4 :
AVS 0 6 40 6 54,5 0,46
1 9 60 5 45,5
N = nombre

Tableaux 2 et 2bis : Description des variables environnementales des groupes de participants.

Outils et tests utilisés

DANVA 2 (Diagnostic Analysis of Non Verbal Accuracy, Nowicki, Duke, 1994) : le
DANVA 2F (short form)

Le test se fonde sur quatre expressions faciales émotionnelles (joie, peur, colere, tristesse),
avec deux intensités, élevée et basse, également réparties (deux fois 12 items), dans 1’objectif
d’évaluer ces quatre EFE de base. Cet outil anglo-saxon est étalonné sur une population de 3 a
99 ans, mais les résultats ne sont ni validés ni standardisés auprés d'une population francaise.
Le DANVA 2F comporte 24 photographies de visages d'adultes (sous-test Adult Faces) et 24
photographies de visages d'enfants (sous-test Child Faces). La passation dure une quinzaine
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de minutes, les photographies défilent sur un écran d'ordinateur et la tache consiste a
dénommer I’expression faciale correspondante. Les EFE présentées varient aléatoirement a la
fois par la nature de I’émotion et par I'intensité. Les EFE en basse intensité sont moins
marquées sur les visages présentés tandis qu'une haute intensité montre une expression plus
forte.

La cotation du test compte un point par erreur de reconnaissance.

TOPS 2 et 3 (Test of Problem Solving, Bowers, Huising, LoGiudice, 2005)

Cet outil anglo-saxon permet I'évaluation standardisée des fonctions exécutives, notamment
des capacités de résolution de problemes sociaux. Il n'est ni validé ni standardisé en France,
toutefois la traduction francaise est actuellement en cours de validation.

Le TOPS 2, destiné aux adolescents de 10 ans a 18 ans 6 mois, évalue les domaines suivants :
capacités d'inférences, détermination de solutions, résolution de problémes, interprétation de
perspectives, analogie et liens logiques.

Le TOPS 3 s'adresse aux enfants de 6 ans a 12 ans 11 mois et évalue les domaines suivants :
inférences, séquencage, questions négatives, résolution de probléemes, prédiction,
détermination de causes.

Pour la présente étude, seuls les items "résolution de probléeme™ (problem solving) sont
retenus. Ainsi, pour le TOPS 2, la catégorie C est proposée avec treize courts textes et
quatorze questions. Pour le TOPS 3, la catégorie D est proposée, avec quinze saynetes
photographiées et dix-huit questions. Pour chacun des deux tests, la passation dure une
vingtaine de minutes. La cotation est d’un point par bonne réponse pour le TOPS 2 et un ou
deux points par bonne réponse pour le TOPS 3, selon la pertinence de la réponse.

EVIP (Echelle de Vocabulaire en Images Peabody, Dunn, Theriault-Whalen, 1993)

Cet outil est un test standardisé auprés d'une population francophone ; il évalue les
compétences lexicales en compréhension, sur designation d'images. Il est étalonné a partir de
2 ans 6 mois jusqu’a l'dge adulte et comporte deux versions (A et B), toutes deux composées
de 5 items d'entrainement, suivis de 170 items rangés par ordre croissant de complexité.

L’ ¢étude présentée ici s’appuie sur la version A. Sur des planches de quatre images, I'enfant
doit pointer celle correspondant au mot prononcé oralement par lI'examinateur.

La passation est arrétée apres six erreurs sur huit items consécutifs. La cotation du score brut
est obtenue a partir du numéro du dernier item, duquel est soustrait le nombre total d'erreurs.
Ce score brut est corrélé a un score standard et a un age de développement.

Ce test a été proposé seulement aux sujets porteurs d’une délétion 22q11, afin d’évaluer leur
comprehension lexicale.

Kidscreen (Ravens-Sieberer, The Kidscreen Group Europ, 2006)

Cet outil se compose de questionnaires d'évaluation de la qualité de vie, pour une population
de 8 a 18 ans ; sa validation et sa traduction ont été realisées dans treize pays européens, dont
la France. L’expérimentation est menée a partir de la version abrégée, le questionnaire
Kidscreen 27, et dure une dizaine de minutes. Cing domaines sont abordés : le bien-étre
physique (cing questions sur 25 points), le bien-étre psychologique (7 questions sur 35
points), l'autonomie et la relation avec les parents (7 questions sur 35 points), les pairs et le
soutien social (5 questions sur 20 points) et I'environnement scolaire (5 questions sur 20
points). Les points sont attribués en fonction de la réponse sélectionnée, avec une gradation de
1 a5, selon les fréquences de "jamais/pas du tout" a "toujours/extrémement".
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Analyse statistique

Le traitement statistique a été réalisé par le laboratoire biostatistique du CRA-LR et le
laboratoire de statistiques médicales Epsylon a Montpellier, & partir d'un masque de saisie
(logiciel ACCESS). L’analyse respecte les reégles de 1'anonymat. Le seuil de significativité est
fixé conventionnellement a 5 % pour tous les tests utilisés. L'analyse statistique a été réalisée
sur le logiciel SAS version 9.1 (SAS Institute, Cary, NC).

Des analyses descriptives, univariées et comparatives ont été effectuées, a l'aide du test de
normalité Shapiro-Wilk, de tests paramétriqgues et non paramétriques (coefficient de
Spearman, test de Kruskal-Wallis, test de Mann-Whitney, correction de Bonferroni),
respectivement.

Concernant I'lndice de Compréhension Verbale et la compréhension lexicale (tableau 3), il
existe une différence significative au niveau de I’efficience intellectuelle verbale au profit des
sujets avec TED SDI (p=.04). Ceux-ci présentent effectivement un ICV dans la norme (M
TED SDI=81,13+7,96), alors que I'ICV moyen des sujets porteurs d’une délétion 22ql1
apparait limite (M 22q11=70,73£15,88). Toutefois, le niveau de compréhension lexicale
obtenu a ’EVIP est, pour ces derniers, dans la norme (M 22911=87+12,03).

Variables Groupe 22911 Groupe TED SDI Valeur p
ICV 1 1 0.03

Moyenne 70,73 81,13

Ecart-type 15,88 7,96
EVIP 1 non évalué

Moyenne score 87
standard
Ecart-type 12,03

Tableau 3 : Description de I’efficience intellectuelle verbale et de la compréhension lexicale.

Concernant la reconnaissance des expressions faciales émotionnelles (tableaux 4 et 5), les
résultats montrent une majorité de performances similaires entre les deux groupes sans
différence significative, excepté pour les items "tristesse basse intensité, visages d’enfants"
(p=.02), "joie, total visages adultes” (p=.02) et "joie haute intensité, visages d’adultes"
(p=.03). Pour les deux groupes et pour les deux types de visages présentés, les scores en
nombre total d'erreurs sont pathologiques, inférieurs aux moyennes pour des enfants ages
entre 7 et 17 ans. L’analyse des erreurs montre que les performances pour les items "visages
d’adultes" sont trés comparables dans les deux groupes (M TED SDI=9,20+5,88 et M
22011=7+2,19). Celles des items "visages d'enfants" sont plus hétérogénes (M TED
SDI=7,8045,66 et M 22q11=4,64+2,2), bien que cette différence reste non significative. 1l
semblerait que les performances soient plus élevées chez les participants porteurs de la
délétion 22q11 que chez les sujets avec un TED SDI. Par ailleurs, la hiérarchisation des
erreurs est semblable dans les deux groupes, pour les visages d'enfants et d'adultes : la joie est
la mieux reconnue, puis la tristesse ; la peur et la colére sont moins bien reconnues.
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Variables Groupe Nombre Moyenne Ecart- valeur p
type
Total DANVA TED SDI 15 9,20 5,88 0.63
Visages adultes 22q11 11 7,00 2,19 .
COLERE TED SDI 15 2,87 1,81 0.93
Total 220911 11 2,82 0,75 .
COLERE TED SDI 15 1,07 1,10 0.31
Haute intensité 22911 11 0,64 0,92 :
COLERE TED SDI 15 1,80 1,01 0.37
Basse intensité 22q11 11 2,18 0,75 .
TRISTESSE TED SDI 15 2,20 1,66 0.15
Total 22911 11 1,27 1,42 :
TRISTESSE TED SDI 15 0,93 0,88 0.13
Haute intensité 22911 11 0,45 0,69 :
TRISTESSE TED SDI 15 1,27 0,96 0.21
Basse intensitée 22q11 11 0,82 1,08 :
PEUR TED SDI 15 2,87 2,10 0.7
Total 22011 11 2,64 1,69 .
PEUR TED SDI 15 1,07 1,39 0.81
Haute intensité 22q11 11 1,00 1,00 :
PEUR TED SDI 15 1,80 0,94 0.47
Basse intensité 22q11 11 1,64 0,81 :
JOIE TED SDI 15 1,27 1,58 0.02
Total 22911 11 0,27 0,65 :
JOIE TED SDI 15 0,53 0,92 0.03
Haute intensité 22q11 11 0,00 0,00 :
JOIE TED SDI 15 0,73 0,88 0.10
Basse intensité 22q11 11 0,27 0,65 :

Scores totaux pathologiques (inférieurs a la moyenne) notés en gras (valeur p significative)

Tableau 4 : Capacité de reconnaissance des EFE au DANVA 2 AF des groupes de
participants.
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Variables Groupe Nombre Moyenne Ecart-type  Valeur
P
Total DANVA TED SDI 15 7,80 5,66 0.09
Visages enfants 22q11 11 4,64 2,20 .
COLERE TED SDI 15 3,47 2,23 0.09
Total 220911 11 2,18 1,17 :
COLERE TED SDI 15 1,60 1,18 0.05
Haute intensité 22911 11 0,73 0,79 :
COLERE TED SDI 15 1,87 1,25 0.26
Basse intensité 22q11 11 1,45 0,69 :
TRISTESSE TED SDI 15 1,67 1,88 0.09
Total 22911 11 0,45 0,69 :
TRISTESSE TED SDI 15 0,73 1,10 0.36
Haute intensité 22q11 11 0,27 0,47 :
TRISTESSE TED SDI 15 0,93 0,96 0.02
Basse intensité 22911 11 0,18 0,40 :
PEUR TED SDI 15 2,07 1,83 0.85
Total 22911 11 1,64 1,12 :
PEUR TED SDI 15 0,73 1,10 0.23
Haute intensité 22q11 11 0,27 0,65 :
PEUR TED SDI 15 1,33 0,90 0.87
Basse intensite 22q11 11 1,36 0,81 :
JOIE TED SDI 15 0,60 1,35 0.63
Total 22911 11 0,36 0,92 :
JOIE TED SDI 15 0,20 0,56 0.81
Haute intensité 22011 11 0,18 0,40 :
JOIE TED SDI 15 0,40 0,83 0.32
Basse intensité 22q11 11 0,18 0,60 :

Scores totaux pathologiques (inférieurs a la moyenne) notés en gras (valeur p significative)

Tableau 5: Capacité de reconnaissance des EFE au DANVA 2 CF des groupes de
participants.

L’analyse des résultats des scores standardisés traduit des compétences en résolution de
problémes sociaux dans les deux groupes a la limite de la norme (tableau 6). Les
performances obtenues par les deux groupes a la résolution de probléemes sociaux (M TED
SDI=79,07+14,2 et M 22911=73,64+9,00) sont déviées similairement par rapport a la norme
puisqu'il n’existe pas de différence significative entre les deux groupes (p>.05).

Variable Groupe Nombre Moyenne Ecart-type  Valeur p
Score brut TED SDI 15 14,07 8,40 0.01
TOPS 2et3 22911 11 6,64 3,61 :

Score standard TED SDI 15 79,07 14,20 0.28
TOPS 2et3 22911 11 73,64 9,00

Tableau 6 : Capacité de résolution de problémes sociaux aux TOPS des groupes de
participants.
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Les liens de corrélation établis entre les résultats au DANVA 2F et ceux aux TOPS 2 et 3
apparaissent négatifs mais non significatifs (tableaux 7 et 7bis).

Variables Score standard TOPS 2&3
Groupe TED Groupe 22q11
SDI
Total DANVA Visages Adultes -0,50 0,25
0,05 0,44
COLERE Total -0,45 0,044
0,09 0,89
COLERE Haute intensité -0,36 0,00
0,17 1,00
COLERE Basse intensité 0,33 0,31
0,21 0,34
TRISTESSE Total -0,29 0,33
0,27 0,31
TRISTESSE Haute intensité -0,38 0,07
0,16 0,82
TRISTESSE Basse intensité -0,24 0,36
0,37 0,26
PEUR Total -0,57 0,06
0,02 0,85
PEUR Haute intensité -0,43 0,10
0,10 0,76
PEUR Basse intensité -0,67 -0,02
0,01 0,94
JOIE Total -0,34 0,33
0,21 0,30
JOIE Haute intensité -0,24
0,37 .
JOIE Basse intensité -0,34 0,33
0,21 0,30

Tableau 7 : Liens de corrélation entre les variables "TOPS" et "DANVA".



Glossa n® 112 (18-39), 2013

Variables Score standard TOPS 2&3
Groupe TED Groupe 22q11
SDI
Total DANVA Visages Enfants -0,60 0,04
0,02 0,89
COLERE Total 0,62 0,04
0,01 0,90
COLERE Haute intensité -0,65 0,05
0,01 0,88
COLERE Basse intensité -0,45 -0,05
0,09 0,88
TRISTESSE Total -0,18 -0,13
0,52 0,69
TRISTESSE Haute intensité -0,34 -0,03
0,21 0,92
TRISTESSE Basse intensité 0,07 0,04
0,81 0,91
PEUR Total -0,63 0,11
0,01 0,75
PEUR Haute intensité -0,48 0,07
0,07 0,84
PEUR Basse intensité -0,68 0,18
0,01 0,58
JOIE Total 0,01 -0,34
0,98 0,31
JOIE Haute intensité -0,09 -0,37
0,72 0,26
JOIE Basse intensité -0,01 0,00
0,98 1,00

Tableau 7bis : Liens de corrélation entre les variables "TOPS" et "DANVA".

Les scores standardisés observés mettent en évidence une diminution globale de la qualité de
vie pour les deux groupes (tableau 8). Une comparaison intergroupe traduit une similarité de
la diminution de la qualité de vie pour les domaines "bien-étre physique”, "autonomie et
relation avec les parents”, et "environnement scolaire”, les différences n'étant pas
significatives (p>.05). Cependant, des différences significatives apparaissent entre les deux
groupes pour la variable "soutien de I’entourage et des pairs" au profit des enfants avec une
délétion 22q11 (p=.002) et pour la variable "bien-étre psychologique” au profit des enfants
avec un TED SDI (p=.001). Une comparaison intragroupe montre que, pour cet
échantillonnage, les scores pathologiques concernent les domaines "relation avec les pairs™ et
"bien-étre physique" pour les participants atteints d’'un TED SDI, et les domaines "bien-étre
physique™ et "autonomie et relation avec les parents" pour les sujets porteurs d’une délétion
22q11.
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Variable Groupe Nombre Moyenne Ecart-type Valeur p
Bien étre physique TED 14 40,45 9,11 0.39
SDI
22011 11 37,66 6,18 .
Bien étre psychologique TED 13 45,77 7,69 0.001
SDI
22q11 11 35,04 6,54 :
Autonomie et relation avec les TED 12 37,93 12,53 0.32
parents SDI
22911 11 42,57 9,12 .
Soutien de I’entourage et des TED 13 32,80 17,09 0.002
pairs SDI
22911 11 53,12 7,91 :
Environnement scolaire TED 15 47,43 12,63 0.71
SDI
22g11 11 49,49 15,59

Scores totaux pathologiques (inférieurs a la moyenne) notés en gras (valeur p significative)

Tableau 8 : Qualité de vie a la Kidscreen 27 des groupes de participants.

L’objectif de cette étude était de caractériser les capacités sociocognitives chez des enfants et
adolescents porteurs d’une délétion 22ql1 et chez des enfants et adolescents atteints d’un
TED SDI. A cet escient, les performances dans les domaines de la reconnaissance des EFE et
de la résolution de problemes sociaux - deux competences indispensables au fonctionnement
sociocognitif - ont été évaluées chez 25 sujets agés de 7 a 17 ans présentant I'une des
pathologies. Les répercussions de cette pathologie sur la Qualité de Vie (QDV) des sujets ont
¢été étudiées. L’analyse intergroupe a permis de mettre en évidence des profils sociocognitifs
distincts a savoir une plus grande difficulté dans la reconnaissance de la tristesse chez les
sujets avec TED SDI et, a I’inverse, une plus grande difficulté dans la résolution de problemes
sociaux chez les sujets avec délétion 22g11. Nous avons obtenu des similitudes concernant la
qualité de vie. Par ailleurs, il existait une répercussion de ces difficultés sur la qualité de vie
des sujets dans les deux groupes.

L’age a un impact sur la reconnaissance des EFE, cette compétence s’améliore en effet a
I’adolescence (Johnston et al., 2011) et méme a 1’age adulte (Nowicki, Duke, 1994). Or, 1’age
moyen ne différait pas significativement dans les deux groupes, ne permettant pas la
comparaison.

Le groupe présentant un TED SDI, composé essentiellement de garcons comme dans
plusieurs études (Baghdadli, et al., 2010 ; Monk et al., 2010 ; Tracy et al., 2011), obtient des
performances a la reconnaissance des EFE plus faibles que celui porteur de la délétion 22911,
au nombre équivalent de filles et garcons, tendance illustrée dans d'autres études (Gerdes et
al., 1999 ; Glaser et al., 2010 ; Nicklasson et al., 2009). Or, de précédents travaux ont montré
que les filles avec TED SDI étaient plus performantes dans ce domaine que les garcons
(Nowicki, Duke, 1994), pouvant ainsi expliquer notre résultat.

De méme, I'Indice de Compréhension Verbale était significativement plus faible chez les
sujets avec une délétion 22q11 comparativement a ceux présentant un TED SDI. La méme
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tendance s'observe dans des études évaluant a la fois le QIV et la compréhension de
participants porteurs d’une délétion 22q11 (Moss et al., 1999 ; Swillen et al., 1997,
Andersson et al., 2008). Un déficit intellectuel est en effet largement décrit chez les sujets
présentant une délétion 22q11 (Nicklasson et al., 2009 ; De Smedt et al., 2007) alors que les
sujets avec TED SDI ne présentent pas, par définition, de limitation intellectuelle (Faja et al.,
2008 ; Wright et al., 2008). Cette différence observée pourrait en partic permettre d’expliquer
’altération des compétences sociocognitives dont le développement est interdépendant de
I'efficience intellectuelle globale et verbale (Herba, Phillips, 2004).

D'une part, la reconnaissance des EFE, en basse intensité, requiert un traitement des mimiques
faciales dans la partie supérieure du visage, or dans les deux pathologies, le traitement de la
partie inférieure est privilégié (Pelphrey et al., 2002 ; Glaser et al., 2010). D'autre part, le fait
que le nombre d'erreurs soit plus important a ’observation de visages d'adultes et sur les items
en basse intensité (moins explicites) pour les deux groupes rejoint les données de la littérature
(Nowicki, Duke, 1994). La gradation observée dans la difficulté de reconnaissance des EFE
est conforme a celle retrouvée par d’autres auteurs (Nowicki, Duke, 1994 ; Campbell et al.,
2010) avec des difficultés plus prononcées pour le traitement de la peur et la colere. Par
ailleurs, le role de I'amygdale est considéré comme prépondérant dans la reconnaissance de la
peur et de la colére (Fusar-Poli et al., 2009), or un dysfonctionnement de I'amygdale dans les
deux pathologies est établi (Zilbovicius, 2005 ; Andersson et al., 2008). La difficulté de
reconnaissance des visages exprimant la peur et la colere chez les sujets de notre étude
pourrait ainsi étre le reflet du dysfonctionnement de cette structure. Nous savons également
que les enfants catégorisent difféeremment de l'adulte : ils classent d'abord les EFE selon leur
valence positive ou negative avec deux références, joie et tristesse (Durand et al., 2007 ;
Widen, Russell, 2010). Deés lors, si les deux groupes étudiés ont un trouble dans la
reconnaissance des EFE, il est possible qu'ils catégorisent sur un mode "plaisant/désagréable”
(joie/tristesse), ce qui expliquerait que la joie et la tristesse soient les EFE les mieux
reconnues contrairement a la peur et la coléere. Parallelement, la meilleure reconnaissance de
la tristesse, en basse intensité, par les participants porteurs d’une délétion 22q11 pourrait étre
en lien avec la forte proportion de symptomes dépressifs observés chez les meres d'enfants
porteurs de ce syndrome génétique et mentionnée dans certaines études. L’enfant aurait en
effet été confronté au visage triste de sa mere des son plus jeune age et serait ainsi plus a
méme de reconnaitre cette émotion. (D'Angelo et al., 2007 ; Fernandez et al., 2009 ; Bales et
al., 2010).

En outre, les corrélations entre les performances obtenues au TOPS et celles obtenues au
DANVA sont négatives, bien que non significatives (tableaux 7 et 7bis) : plus le nombre
d’erreurs a la reconnaissance d’EFE augmente, plus les performances a la résolution de
problemes sont faibles. La performance en reconnaissance des EFE est un des éléments de
compréhension d’une situation de communication sociale et pourrait, de ce fait, étre
impliguée dans la résolution de problémes sociaux.

Parallelement pour la résolution de problémes sociaux, les résultats montrent une altération de
cette capacité plus importante chez les sujets porteurs d'une délétion 22g11. L'hypothese d'un
lien éventuel entre ces résultats et un deéficit plus global des fonctions exécutives pourrait étre
avancée (Schultz, 2005 ; Kenworthy et al., 2005 ; Cutler-Landsman, 2007 ; Campbell et al.,
2010). Les performances limites obtenues au TOPS pour les deux groupes peuvent étre le
reflet de difficultés concernant directement la cognition sociale et plus spécifiquement la
résolution de problemes sociaux. Toutefois, il est possible que les difficultés langagiéres et
pragmatiques, largement décrites chez ces sujets (Golding-Kushner, 2007 ; HAS, 2010),
interférent avec leurs performances.

Enfin, les résultats concernant la qualité de vie, a partir de la Kidscreen 27, sont concordants
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avec la littérature qui reléve chez les sujets atteints d’un TED SDI des difficultés avec leurs
pairs (Rogé, 2008, cité par HAS, 2010) et chez les sujets porteurs d’une délétion 22q11 d’une
tendance a une faible confiance en soi et une mauvaise estime de soi (Gothelf, Burg, 2007 ;
Schneider, Eliez, 2010). Nous savons également que chez les sujets porteurs d'une délétion
22q11, la forte fréquence d'incompétence vélo-pharyngée et d'hypoacousie peut avoir des
répercussions tardives sur les patterns comportementaux (Montoya y Martinez, Baylon-
Campillon, 1996), ce qui pourrait expliquer des interactions sociales déficitaires, bien que cet
aspect nait pas été évalué dans la présente étude. La perturbation des compétences
sociocognitives pourrait avoir un impact négatif sur la qualité de vie des participants des deux
groupes.

L’hétérogénéité du niveau intellectuel verbal de nos deux groupes peut constituer une limite
puisque les ICV présentent une différence significative, ce qui pourrait nuancer
I’interprétation des comparaisons effectuées.

De plus, dans le choix des outils utilisés, il apparait que les DANVA 2F et TOPS 2 et 3 ne
sont ni valides ni standardisés en France. 1l semble important de procéder a leur validation en
France, afin d'obtenir des scores standardisés et adaptés a la population francaise. Certes, il est
complexe d'utiliser des outils d'évaluation des compétences sociocognitives, puisqu'aucun
outil ne peut reproduire a I'identique des situations reelles d'interaction sociale. Néanmoins, il
est nécessaire d'isoler des éléments pour mieux controler les variables étudiées et rendre la
situation plus écologique.

La poursuite de cette étude, avec un échantillon plus important et en se fondant sur la
recherche de corrélations entre environnement et performances sociales en termes de facteurs
prédictifs, serait pertinente.

Enfin, il s'avére qu’une médiation/remédiation des troubles des compétences sociocognitives
est essentielle chez des sujets atteints de TED SDI notamment a travers des "entrainements
aux habiletés sociales” (Baghdadli et al., 2010 ; Baghdadli, Brisot-Dubois, 2011 ; HAS,
2010). Il semble primordial d'objectiver la place prépondérante de ce type de rééducation chez
des sujets porteurs d'une délétion 22g11 pour genéraliser ces approches (Gothelf, Burg, 2007 ;
Cutler-Landsman, 2007 ; Schneider, Eliez, 2010).

Cette recherche est une étude exploratoire de la cognition sociale, dans le domaine de la
pathologie, a partir de la comparaison d'une population atteinte d’'un TED SDI avec une
population porteuse d’une délétion 22ql1. La comparaison des divers résultats montre une
similitude des troubles dans les compétences sociocognitives (altération de la reconnaissance
des EFE, perturbation de la résolution de problemes sociaux, impact sur la qualité de vie). Il
existe également certains points de ressemblance sur les variables cliniques et sur les variables
environnementales, en particulier concernant la scolarité et la prise en charge orthophonique.
Cette étude démontre I’importance d’une évaluation détaillée des compétences nécessaires
aux interactions sociales, par le biais d’outils pertinents, afin de mettre en évidence des
fragilités spécifiques et ainsi de programmer une prise en charge adaptée, notamment en
orthophonie.
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