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INTRODUCTION 

 

L’orthophoniste est un professionnel paramédical dont les compétences concernent, entre 

autres le développement de l’oralité, des fonctions cognitives, de la communication et du 

langage. Ces connaissances lui permettent de prendre en charge diverses pathologies dont 

le syndrome périsylvien bilatéral congénital. En effet, sa symptomatologie constituée d’une 

diplégie faciale, d’une dysarthrie, d’une dysphagie et éventuellement d’une épilepsie et/ou 

d’un retard mental relève, de par ses conséquences, du champ de compétences de ce 

professionnel. 

 

 Nous avons remarqué que les connaissances théoriques étaient un préalable 

essentiel pour une prise en charge spécialisée et efficace de chaque pathologie. Nous 

proposons donc de faciliter l’accès à l’information de toutes les personnes qui peuvent 

s’intéresser à ce syndrome, des professionnels mais aussi des parents après l’annonce du 

diagnostic. L’élaboration d’un site internet, média populaire, pourrait participer à la 

diffusion des connaissances actuelles sur le syndrome périsylvien bilatéral congénital.  

 

 Dans ce travail, nous allons d’abord traiter le développement normal de l’enfant 

dans les domaines de la motricité, de la cognition et du langage puis nous intéresser aux 

théories explicatives des retards chez les enfants atteints de handicap. Ensuite, nous allons 

établir une revue de la littérature sur le syndrome périsylvien bilatéral congénital. Nous 

exposerons les analyses des résultats des évaluations des interactions précoces et des 

premières acquisitions de deux enfants atteints de ce syndrome. Enfin, la présentation du 

site internet à destination des professionnels et de l’entourage des patients atteints de cette 

encéphalopathie rare sera faite. Ce site répondrait aux besoins de données sur ce syndrome 

et permettrait une meilleure qualité de prise en charge.  
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PARTIE 1.  BASES THÉORIQUES 
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I. LES THÉORIES DU DÉVELOPPEMENT DE 

L’ENFANT ORDINAIRE 

 Les étapes de développement de l’enfant de 0 à 6 ans sont « caractérisées par des 

progrès prodigieux de la sensorialité et de la motricité » (Piaget, Inhelder, 1966) qui 

peuvent être mis en lien avec l’émergence de l’intelligence. Nous développerons trois 

domaines d’acquisitions fondamentales au cours du développement du jeune enfant : la 

motricité, la cognition et le langage. Nous exposerons dans cet ordre les conclusions des 

observations scientifiques dans chaque domaine.  

 Les théories réfutées ne seront pas traitées ici car elles ont montré des failles de 

raisonnement trop importantes.  

1. LA MOTRICITÉ 

 Le développement de la motricité participe à la construction du réel au cours de 

l’évolution de l’enfant. Trois composantes motrices sont à considérer : le contrôle postural, 

la locomotion et la préhension.  

 

1.1 Le contrôle postural 

 Les trois acquisitions posturales qui jalonnent le développement de l’enfant sont le 

maintien de la tête, la station assise et la station debout.  

 

 Le tonus musculaire est à l’origine du développement postural. Il permet à l’enfant 

de résister à la gravité et, progressivement, de retenir sa tête en position verticale. 

L’hypertonicité initiale, focalisée aux muscles supérieurs, va petit à petit renforcer la 

tonicité axiale indispensable à la verticalité du tronc et ainsi permettre le relèvement de la 

tête, solidaire de celui-ci. 

 L’ordre chronologique d’apparition des postures s’explique par deux lois qui 

régissent le développement musculaire. La loi céphalo-caudale (de la tête vers la queue) et 

la loi proximodistale (des parties proches du tronc vers les parties les plus éloignées) 
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permettent de comprendre pourquoi l’enfant contrôle d’abord la tenue de sa tête puis celle 

de son tronc pour être assis et enfin les membres inférieurs pour acquérir la station debout.  

 Le test de Brunet-Lézine (1948) nous indique que l’enfant tient sa tête bien droite 

vers 3 mois et se tient assis, le dos droit, vers 6 mois sans appui. Vers 8-9 mois, on observe 

chez l’enfant la position assise définitive. C’est aussi à cet âge que l’enfant tient debout 

avec un appui. A 11-12 mois, l’enfant peut être debout sans aucune aide. 

 La station debout précède de peu l’acquisition de la marche.  

 

1.2 La locomotion 

 Cette composante motrice se construit également en trois sous-étapes étroitement 

liées avec le développement du tonus musculaire décrit précédemment. L’enfant se déplace 

d’abord en rampant, parfois à « quatre pattes » pour aboutir à la marche bipède. 

 

 La reptation apparaît vers 6 mois. Les membres supérieurs au tonus développé 

permettent ce premier type de déplacement.  

 C’est à l’âge de 8 mois en moyenne que certains enfants découvrent la propulsion 

quadripédique autrement dit « la marche à quatre pattes ». La loi céphalo-caudale en œuvre 

ici explique que les membres inférieurs se musclent plus tardivement et sont mis en action 

deux mois après les membres supérieurs.  

 Tenu par les 2 mains, l’enfant de 10 mois commence à marcher. Peu à peu, les 

aides ne sont plus nécessaires si bien qu’à 1 an l’enfant se déplace seul sur ses deux pieds. 

Quelques temps plus tard, l’équilibre va stabiliser sa démarche. Ce premier pas vers 

l’autonomie marque un virage dans le développement psychologique de l’individu. Cela 

marque les prémices de la découverte de l’espace et de la représentation du corps. 

(Bideaud et al, 2004)  

 

 La verticalité permet la préhension.  
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1.3 La préhension  

 Le développement de la préhension marque le début de la motricité fine. La loi 

proximodistale fait autorité ici. La capacité de préhension se décompose en deux étapes : la 

projection du bras pour atteindre l’objet et l’ajustement terminal pour l’attraper.  

 

 L’enfant met en œuvre plusieurs approches pour attraper un objet. D’abord, 

l’approche par balayage est observée jusqu’à 6-7 mois. Elle correspond à une mise en 

action de l’épaule, de l’avant-bras et de la main. L’approche parabolique apparaît ensuite et 

permet un mouvement horizontal du bras. L’approche définitive est dite directe avec une 

préhension de plus en plus habile de la main sur l’objet.  

 

 La saisie de l’objet s’affine au fur et à mesure des expériences de l’enfant. Les 

étapes cubito-palmaire (6-7 mois), digito-palmaire et radio-palmaire (8-9 mois) se 

succèdent. L’utilisation du pouce en opposition aux autres doigts est indispensable pour 

prendre des objets de plus en plus petits. La pince fine est obtenue vers 9-12 mois. 

(Koupernic et al, 1976) 

 Le schéma ci-dessous illustre les étapes du développement de la saisie de l’objet. 

(Hurtig, Rondal, 1981) 

 

Figure 1 : Les étapes de développement de la préhension 
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 Il faut ajouter que le geste de préhension est possible uniquement si la coordination 

visuo-manuelle est présente.  

 

 Il est important de relativiser les âges estimés du fait de grandes variations 

individuelles dans le développement moteur du nourrisson. En effet, si l’examen du tonus 

est un élément diagnostique d’un retard neurologique, il faut être prudent car « les lésions 

cérébrales ante ou péri-natales (du nouveau-né) peuvent rester sans expression jusqu’à 

l’âge de 4 ou 6 mois» (Chabrol et al, 2010). 

 

 De plus, la maturation neurologique joue un rôle déterminant dans ce processus 

mais il est clair que « les facteurs exogènes règlent la précision de l’ajustement de l’enfant 

dans les activités motrices » (Bideaud et al, 2004). 

 

 Il a été démontré que le développement moteur est lié au développement cognitif et 

psychique de l’enfant. Par exemple, il existe une corrélation entre le déplacement 

autonome et la recherche d’objets cachés ; la locomotion permet donc une élaboration de la 

cognition spatiale (Rivière, 2007). 

 Après 2 ans, l’enfant continue ses progrès concernant les motricités globale et fine. 

L’enfant apprend à courir, à monter et à descendre les escaliers. Le développement de la 

motricité fine va conduire l’enfant à maîtriser le graphisme ; la copie d’un rond vers 3 ans, 

d’un carré vers 4 ans et des formes complexes vers 6-7ans ; puis l’écriture.  

 

 Le contrôle sphinctérien est mature vers 2 ans en moyenne pour les enfants 

ordinaires.  

 

 

 L’enfant acquiert donc progressivement les compétences motrices universelles en 

développant plusieurs domaines simultanément : la posture, la marche et la motricité fine 

via la coordination oculo-manuelle. Ce développement moteur conditionne les acquisitions 

cognitives.  
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2. LA COGNITION 

 Nous avons décidé de nous référer à l’auteur Jean Piaget qui a étudié toute la 

période qui nous intéresse en donnant des âges moyens d’acquisition précis. Sa théorie 

nous a paru la plus adaptée. 

 

 Jean Piaget publie, en 1936, une théorie sur le développement cognitif de l’enfant. 

Elle s’appuie sur des ancrages biologiques, épistémologiques et structuralistes logico-

mathématiques. Elle a pour fondements la notion de stades universels et chronologiques. 

Un stade est une période pendant laquelle l’enfant acquiert une propriété qui régit toutes 

les acquisitions aux environs d’un âge précis. Ils correspondent aux fondements de 

l’intelligence selon Piaget. « Le système des schèmes d’assimilation sensori-moteurs(…) 

constituent la substructure des opérations futures de la pensée » (Piaget, Inhelder, 1966) 

Le bébé auquel s’intéresse Piaget est un « bébé cognitif ». Les composantes affectives et 

sociales du développement de l’enfant sont traitées par d’autres auteurs. 

 

Selon Piaget, le développement de l’enfant est divisé en 4 périodes : 

- le période sensori-motrice (0-2 ans) 

- la période de la pensée représentative et pré-opératoire (2-7 ans) 

- le stade des opérations concrètes (7-11 ans) 

- le stade des opérations formelles (11 ans et plus) 

 

 Dans le cadre de ce mémoire, seules la période sensori-motrice et la période de la 

pensée représentative et préopératoire nous semblent intéressantes à développer.   
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2.1 La période sensori-motrice de la théorie 

piagétienne (0-24 mois) 

 La période sensori-motrice précède l’apparition du langage vers l’âge de 24 mois 

chez les enfants ordinaires. Elle se caractérise par l’absence de « fonction symbolique, par 

conséquent, le nourrisson ne présente encore ni pensée ni affectivité liée à des 

représentations permettant d’évoquer les personnes ou les objets en leur 

absence » (Piaget, Inhelder, 1966)  

 Malgré ces lacunes, le développement de l’enfant dans les 18 premiers mois est 

rapide et important car il permet la construction de structures cognitives indispensables à 

l’acquisition de fonctions perceptives et intellectuelles plus élaborées et à des réactions 

affectives élémentaires.  

 

 La période sensorimotrice est divisée en 6 sous-stades et caractérisée par plusieurs 

acquis participant à la construction du réel de l’enfant.  

 

2.1.1 Les 6 sous-stades 

 Stade I : le stade réflexe (0 à 1 mois)  

 C’est un stade d’expression des réflexes innés du nourrisson. Ces réflexes se 

développent au gré des expériences du bébé. Ils s’adaptent et se façonnent donc au même 

rythme que l’enfant les met en action.  

 L’intégration des schèmes sensori-moteurs est à l’œuvre ici par le biais de trois 

types d’assimilation : fonctionnelle, généralisatrice et recognitive.  

 L’assimilation fonctionnelle permet à l’enfant de répéter une action. L’assimilation 

généralisatrice est, comme son nom l’indique, la capacité à généraliser une action. Enfin, le 

nourrisson va être capable de reconnaître les différents objets via une action grâce à 

l’assimilation recognitive.  

 

« Les réflexes constituent ainsi le matériau moteur sur la base duquel va s’édifier 

l’intelligence humaine » (Bideaud et al, 2004) 
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 Stade II : les réactions circulaires primaires (1 à 4 mois) 

 Cette période se caractérise par des réactions circulaires primaires. L’enfant va 

répéter (circulaire) des actions pour prolonger des sensations agréables ou des activités 

sources de plaisir. Le nourrisson étant autocentré, chaque action sera dirigée vers son corps 

propre (primaire). 

 A ce stade, on observe également les premières habitudes acquises qui sont plus 

précisément « un exercice fonctionnel acquis, prolongeant l’exercice réflexe et ayant pour 

effet de fortifier ou d’entretenir non plus seulement un mécanisme tout monté mais un 

ensemble sensori-moteur à résultats nouveaux poursuivis pour eux-mêmes ». (Piaget, 

1936). En d’autres termes, l’enfant cherche à reproduire un résultat et non une action. 

L’intention ou le choix préalable d’un but n’est pas encore acquis. 

 

 Stade III : les réactions circulaires secondaires (4 à 9 mois)  

 L’apparition des réactions circulaires secondaires est typique de l’entrée dans le 

stade III. La différence majeure par rapport au stade précédent est la décentration des 

actions sur les objets. L’enfant commence à comprendre que son action propre entraîne le 

résultat observé.  

 La diversification des schèmes sensorimoteurs naît sous l’impulsion de la 

coordination de la vision-préhension. Progressivement, le nourrisson va établir un lien 

entre les moyens et les buts grâce à l’assimilation généralisatrice des schèmes connus. En 

effet, l’enfant va utiliser une action non plus comme un réflexe mais comme un moyen. Le 

geste, utilisé sur différents objets, provoque divers résultats. Ceci permet la distinction des 

moyens et des buts. L’enfant découvre de nouvelles possibilités via la préhension et la 

manipulation des objets acquise vers 6 mois en moyenne comme vu précédemment.  

 

 Stade IV : l’émergence de l’intentionnalité (9 à 11 mois) 

 Selon Piaget, c’est le stade de l’émergence de l’intentionnalité et par conséquent du 

« bébé intelligent ».  

 À cet âge, l’enfant devient conscient de la direction qu’il donne à l’action. La 

définition d’un but préalable est l’aboutissement de ce stade. De plus, les moyens utilisés 

par l’enfant sont reproductibles dans différentes situations. Ceci est un signe d’une capacité 

de représentation. Le changement de comportement est décisif à ce stade : l’enfant passe 

de l’intérêt pour l’action à l’intérêt pour l’effet de l’action.   



17 

 

 Cela dit les moyens ne sont qu’habitudes c’est-à-dire que l’enfant ne choisit pas 

encore le moyen en fonction du but. 

 

 Stade V : les réactions circulaires tertiaires (11 à 18 mois)  

 Ce stade est le double prolongement du précédent car Piaget constate « un 

affinement de l’activité intentionnelle d’exploration des objets, sous la forme de réactions 

circulaires plus flexibles, et de la recherche de moyens nouveaux pour agir sur 

eux ». (Bideaud et al, 2004) Les réactions circulaires tertiaires sont en fait le reflet de la 

graduation et de la variation des moyens afin de diversifier les résultats. L’apprentissage 

par essais-erreurs est à l’œuvre. L’enfant devient capable de montrer ou de donner des 

objets. C’est le stade de l’apogée de l’intelligence sans représentation.  

 

 Stade VI : le début des représentations (18 à 24 mois) 

 L’intériorisation des conduites apprises par tâtonnements se construit au fur et à 

mesure des expérimentations de l’enfant. C’est le passage du fonctionnement sensori-

moteur au fonctionnement mental. L’enfant va prévoir une stratégie d’action en fonction 

de ses différentes expériences passées. L’intervention de « l’insight » évite à l’enfant de 

tâtonner par essais-erreurs, il est capable d’arrêter une action pour trouver une solution 

adaptée au problème. Il va pouvoir anticiper les effets des actions grâce à un début de 

représentation mentale : le symbolisme. Cette compétence explique l’apparition de mots 

isolés autour de 18 mois. (Nader-Grosbois, 2006) 
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2.1.2 Les étapes de construction du réel 

 Piaget décrit 3 piliers de la construction du réel au cours de la période 

sensorimotrice : la permanence de l’objet, l’espace-temps et la causalité.  

 

 La permanence de l’objet 

Piaget note 6 étapes au cours desquelles l’enfant élabore la permanence de l’objet : 

- De 0 à 2 mois : L’enfant ne réagit pas à la disparition de l‘objet. 

- De 2 à 4 mois : Lorsque l’objet quitte son espace visuel, on peut observer des 

mimiques de désappointement, des cris, des pleurs mais pas de recherche de la part 

de l’enfant. 

- Vers 6-7 mois : C’est la naissance de la permanence pratique c’est-à-dire que 

l’enfant est capable d’anticiper une chute, un déplacement régulier mais il ne 

cherche pas l’objet caché. 

- À 8-10 mois : âge correspondant au stade IV, le nourrisson recherche 

systématiquement l’objet même en dehors de son champ de perception et derrière 

des obstacles, « il coordonne la permanence visuelle et tactile » (Piaget, 1989) 

Toutefois, il ne prend pas en compte les déplacements, il fait le postulat d’une 

position absolue de l’objet. 

- À l’âge de 11 mois : les déplacements sont perçus et l’enfant cherche au dernier 

endroit où l’objet a été vu. 

- Au-delà de 12 mois : le bébé est capable de retrouver l’objet dans sa position finale 

même dans le cas de déplacements invisibles. 

 

 Pour Piaget, l’acquisition de la permanence de l’objet est la première conservation 

intelligente. Pour les psychologues, c’est la première étape de la construction affective de 

l’enfant c'est-à-dire de la conscience d’un moi et d’un autrui ce qui explique son 

importance dans le développement de l’enfant.  
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 L’espace et le temps 

 Selon Piaget, le jeune bébé vit dans de multiples espaces cloisonnés, limités à une 

modalité sensorielle, à une région du corps ou à une zone de l‘environnement. Ces espaces 

sont associés à quelques notions temporelles telles que l’attente.  

 La construction des différents espaces s’élabore avec la coordination vision-

préhension c’est-à-dire avec les premières constances perceptives entre 1 et 9 mois. 

Cependant, c’est vers 18 mois que l’enfant structure réellement son espace. La perception 

du temps et de l’espace est à l’origine de structures logico-mathématiques plus complexes 

que l’enfant acquiert ultérieurement. 

 

 La causalité 

 Chez le bébé la première causalité est magico-phénoméniste. La notion de 

phénomène renvoie à l’aléatoire des conséquences selon les objets : « n’importe quoi peut 

produire n’importe quoi » (Bideaud et al, 2004). Le versant magique s’explique par le 

comportement du bébé. Il croit qu’il est la source de toute action sans condition de contact 

spatial. Peu à peu, la causalité devient objective et spatialisée au stade V, entre 11 et 18 

mois, grâce à la construction de la permanence de l’objet et des expériences motrices. 

 

 

 Pour conclure, le stade sensori-moteur, comprenant les sous-stades et les étapes de 

construction du réel, décrit les compétences acquises par l’enfant ordinaire dans les 24 

premiers mois de sa vie. Cette évolution continue au stade supérieur, celui de la pensée 

représentative et pré-opératoire.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 



20 

 

2.2 La période de la pensée pré-opératoire  

(2-7 ans) 

 Au cours du stade précédent, l’enfant est capable de représentations mais toujours 

en présence des objets puisqu’elles sont en réponse à des stimuli perceptifs. De ce fait, 

parler de fonction sémiotique avant le stade des opérations concrètes est impossible. La 

fonction sémiotique c’est la capacité à scinder le « signifiant » (le mot) et le « signifié » (la 

représentation mentale de l’objet). À ce stade, « apparaît (…) un ensemble de conduites 

qui implique l’évocation d’un objet absent ou d’un événement absent et qui suppose par 

conséquent la construction ou l’emploi de signifiants différenciés, puisqu’ils doivent 

pouvoir se rapporter à des éléments non actuellement perceptibles aussi bien qu’à ceux 

présents » (Piaget, Inhelder, 1966). 

 La période pré-opératoire se décompose en 5 conduites mettant en jeu l’évocation 

et la représentation mentale : l’imitation différée, le jeu symbolique, le dessin, l’image 

mentale et l’évocation verbale qui sont interdépendantes. Nous traiterons ici l’imitation 

différée et le jeu symbolique qui revêtent une importance dans notre travail. Le langage 

sera traité ultérieurement. 

 

2.2.1 L’imitation différée 

 C’est la capacité à imiter une action ou un geste en l’absence de celui-ci. Les 

actions se détachent de la contrainte du contexte perceptif pour devenir des signifiants 

différenciés. Cela nécessite une représentation mentale. L’action est reproductible dans un 

autre contexte, elle est généralisable. Par la suite, l’imitation va être intériorisée pour entrer 

dans le domaine de la pensée.  

 

 L’imitation différée est liée au jeu symbolique. 
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2.2.2 Le jeu symbolique 

 Le jeu symbolique tient un rôle fondamental dans la construction psychique et 

affective de l’enfant. Les contraintes que lui imposent les règles sociales et la réalité sont 

difficiles à assimiler par l’enfant étant donné ses envies inconscientes. Le jeu symbolique 

est l’espace où il joue ses envies sans se soucier de la réalité.  

 De plus, le jeu symbolique a pour fonction d’utiliser le langage comme un outil de 

création qui correspond aux vécus du « moi ». L’enfant s’approprie le langage à des fins de 

construction psychique mais aussi cognitive. « Le symbolisme ludique peut en arriver à 

remplir la fonction de ce que serait pour un adulte le langage intérieur » (Piaget, Inhelder, 

1966). L’enfant étant limité dans ses représentations mentales, il doit mimer la scène pour 

la revivre et la comprendre.  

 

 Le jeu symbolique correspond, comme son nom l’indique, à l’émergence de la 

manipulation de la symbolisation par l’enfant. Il favorise la pensée abstraite, la résolution 

de problèmes, la maîtrise de soi et la créativité. Il apparait entre 12 et 18 mois et s’étoffe en 

complexité avec l’âge jusqu’à atteindre, à 3 ans, l’étape du jeu socio-dramatique où seul le 

langage construit l’espace imaginaire.  
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3. LE LANGAGE 

Jacques Souriau (1999), psychologue, écrit : « la communication est première, le 

langage secondaire ». C’est pourquoi nous allons traiter d’abord les capacités de 

communication non verbale du bébé puis ses compétences langagières.  

 

3.1 La communication non verbale des bébés 

 Le bébé est capable d’utiliser une multitude de canaux d’expression. Il est acteur 

dans les interactions. Plusieurs observations scientifiques permettent d’établir une 

chronologie des étapes d’acquisition de la communication Nous en exposons quelques-

unes ici.  

 

3.1.1 Le dialogue tonique 

 Le « dialogue tonique », nommé ainsi par le neuropsychiatre et psychanalyste 

Ajuriaguerra (1970) après la découverte de cette compétence par H. Wallon, est observable 

dès la naissance. Il se définit par l’ajustement du tonus musculaire entre la mère et le bébé. 

Il fait partie des premières interactions mère-enfant. 

 

3.1.2 Le regard 

 Le regard est une composante essentielle de la communication non verbale. La 

recherche du contact oculaire engage et maintient un lien de communication très fort, qui 

non seulement suscite des relations affectives mais organise la temporalité des échanges. 

(Boysson-Bardies, 1996) 

 L’attention conjointe dépend de la mise en place de ce regard. Elle est acquise vers 

4 mois dans le développement de l’enfant tout-venant. C’est la capacité à poser les yeux 

sur un même objet qu’autrui. Souvent la parole est simultanée au regard (Antheunis et al, 

2005). Cette compétence est indispensable pour l’instauration d’une interaction de qualité 

et pour l’apparition d’un langage. La qualité de l’attention conjointe a un impact sur le 

développement du vocabulaire et de la durée des interactions. (Tomasello, Farrar, 1986) 
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 Ensuite, il est important de souligner l’importance de ce qu’Agnès Florin (1999) 

appelle « la danse motrice synchronique du nourrisson ». Lors d’échanges avec 

l’entourage, le bébé agite ses doigts (mouvement de retrait et d’approche) au rythme de la 

parole de l’adulte. Dans le même temps, l’adulte intervient et accentue ses mimiques 

lorsque le bébé le regarde. Au contraire, l’interlocuteur s’arrête quand le bébé détourne 

l’attention. Cette synchronisation permet l’instauration de prémices des tours de parole. 

 

3.1.3 Le pointage  

 Le pointage est la capacité « d’orienter son regard dans la direction indiquée par le 

doigt de l’autre » (Boysson-Bardies, 1996) puis de comprendre que l’autre peut suivre des 

yeux ce que l’on pointe. Ce geste de désignation apparaît en moyenne entre 8 et 12 mois 

mais ce n’est qu’entre 11 et 15 mois que les enfants l’utilisent pour des objets hors de vue. 

 Pointer est fondamentalement un geste de communication. C’est le début d’une 

activité référentielle qui va conduire ensuite à la dénomination des objets. Toutefois, on ne 

trouve pas de relation entre le développement du langage et la précocité du pointage. 

 

3.1.4 La compréhension 

 Très précocement, l’enfant réagit de façon adaptée aux mimiques et aux intonations 

des adultes qui l’entourent.  

 A 5 mois l’enfant reconnait son prénom. Vers 7 mois, tous les nourrissons 

manifestent une préférence pour le « parler bébé » aussi appelé le Langage Adressé aux 

Enfants (LAE). Il est caractérisé par un ralentissement du rythme de la parole, des 

modifications des intonations vocales ainsi que d’un vocabulaire et d’une syntaxe simples. 

Ce « parler bébé », est un des fondements d’une bonne réception du message chez le 

nourrisson. C’est l’intonation de la voix qui fait passer le message plus que les mots 

utilisés. 

 Entre 7 et 10 mois les enfants commencent à comprendre des mots en contexte. Par 

exemple, ils agitent les mains pour dire « au revoir », applaudissent lors d’un « bravo » et 

diminuent leur activité motrice lorsqu’ils entendent « chut ». (Florin, 1999) 

 À la fin de la première année, les enfants détectent les frontières des mots et 

possèdent un lexique passif de 30 éléments en contexte. Ils commencent à reconnaître les 

mots connus en dehors du contexte (par exemple « biberon » en dehors des repas).  
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 Des difficultés de compréhension doivent alerter les parents comme les éducateurs 

ou les professionnels de santé. Elles signent un dysfonctionnement du développement du 

langage oral d’origine sensorielle ou cognitive.  

 

3.1.5 La voix 

 De sa naissance à ses 2 mois, le nourrisson exprime ses besoins physiologiques par 

des cris, des pleurs ou des mimiques.  

 Ensuite, les premières vocalises, tels que « areu » ou « ageu », apparaissent mais 

seulement en position couchée. Dès l’âge de 2 mois, le bébé a reconnu l’adulte comme un 

partenaire privilégié. C’est pourquoi il vocalise davantage en sa présence qu’en son 

absence. Le tour de parole est observable dès 3 mois ce qui permet l’enrichissement des 

interventions de l’adulte. 

 Aux alentours de la 16ème semaine, les parents ont le plaisir d’entendre le rire de 

leur enfant. Ce dernier s’étonne et s’amuse de ces sons. C’est la période où l’enfant prend 

conscience de l’impact de ses productions sur les comportements de l’adulte. Cela 

encourage la communication. Le bébé peut initier les échanges.  

 

 Le début du contrôle des sons émis est observable vers 5 mois. Les bébés peuvent 

alors imiter les intonations des adultes et les faire varier. 

 Ils développent, au cours de jeux vocaux, les traits prosodiques de la hauteur de la 

voix (voix aigüe ou grognements graves), le niveau sonore (fort ou faible) ou les traits 

consonantiques comme des bruits de friction, des vibrations nasales (mmmm), des 

bilabiales roulées (prrr), des trilles uvulaires (roucoulements)… Il joue également avec ses 

articulateurs : claque la langue, ouvre et ferme la bouche etc.  

 L’extension du répertoire des mouvements articulatoires via la découverte de la 

partie antérieure de la bouche, vers 4-7 mois, permet l’apparition des semi-consonnes et de 

voyelles isolées, prolongées et modulées. 

 

 Cela constitue la phase préparatoire du babillage pendant laquelle le bébé fait des 

gammes, varie les intonations, les successions, les durées des sons… 
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3.2 Le langage des enfants 

 La communication va progressivement s’enrichir par le langage oral en suivant 

plusieurs étapes d’évolution.  

 

3.2.1 Le babillage 

 Entre 6 et 10 mois apparaît la première forme de babillage : le babillage canonique. 

C’est la production répétée de phonèmes de la langue maternelle alternant des consonnes et 

des voyelles formant ainsi des syllabes simples. Le babillage fait le lien entre les aspects 

sensoriels et moteurs des vocalisations. En réitérant le geste articulatoire, l’enfant apprend 

à associer les schémas acoustiques correspondants.  

 Vers 10-11 mois l’articulation se clarifie et les suites de syllabes variées deviennent 

plus nombreuses. On entend des suites polysyllabiques même si les productions 

monosyllabiques et bissyllabiques restent dominantes ainsi que les productions des 

consonnes occlusives (p, t, k, b, d, g) et nasales (m, n, gn).  

 

3.2.2 La phase holophrastique 

 La phase holophrastique constitue la période où l’enfant produit des mots isolés le 

plus souvent bissyllabiques. Leur articulation est généralement simplifiée. 

 Les premiers mots sont prononcés entre 9 et 11 mois en moyenne. L’âge 

d’apparition des premiers mots et le rythme d’acquisition du lexique varient beaucoup 

selon les enfants en fonction de leur milieu socioculturel, de leur rang dans la fratrie ou de 

leur tempérament.  

 La compréhension de ces « mots-phrases » par l’entourage est possible grâce aux 

indices contextuels. En effet, l’enfant n’attache pas aux mots la signification complète ou 

la même signification que l’adulte. Le même mot peut donc indiquer deux sens différents. 

Par exemple « Papa » peut vouloir dire « Viens m’aider papa » ou « Papa arrive ! ». 

(Vygotski, 1997) 

 Grâce à l’étude de Nelson (1973) des repères concernant la quantité de mots 

contenus dans le stock actif ont pu être déterminés en fonction de l’âge de l’enfant. Selon 

ses observations un enfant de 15 mois produit 10 mots. A 20 mois son stock atteint 50 mots 

et jusqu’à 200 éléments à 24 mois. 
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3.2.3 Le lexique 

 On observe une absence de linéarité dans l’accroissement du lexique actif. Le 

départ est lent. Bernicot et Bert-Erboul (2009) considèrent qu’il faut 5 ou 6 mois après les 

premiers mots pour atteindre 50 mots. L’accélération de l’apprentissage de nouveaux mots 

est nette autour de 18-20 mois. De 18 à 36 mois, l’enfant apprend plusieurs mots par jour. 

Ces mots ne sont pas tous utilisés immédiatement mais s’intègrent au lexique passif qui 

reste supérieur au lexique actif jusqu’à l’âge adulte.  

 Aucune étude scientifique n’a montré de corrélation entre un retard d’apparition des 

mots et un niveau d’intelligence ou un niveau scolaire. Il n’existe pas non plus de lien entre 

la taille du lexique passif et du lexique actif.  

 

 

3.2.4 Les premières phrases 

 Après l’apparition des premiers mots, le bébé les enchaîne pour former des phrases 

de 2 ou 3 éléments. C’est ce que l’on appelle le langage télégraphique. Suite à cela, 

l’enfant construit la syntaxe. C’est entre 20 et 24 mois que les prémices de l’organisation 

séquentielle apparaissent. À partir de 2 ans 6 mois, l’enfant commence à combiner les mots 

pour former des phrases suivant un ordre correspondant à la grammaire de sa langue 

maternelle. L’acquisition des éléments nominaux arrive en première position puis la notion 

de temps et de modes verbaux suit entre 4 et 6 ans.  

 

 Il est important de noter l’utilisation du « moi » par l’enfant vers 2 ans et du « je » 

vers 2 ans et demi. Cette étape d’identification est un repère fiable dans le niveau de 

développement de l’enfant.  
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 Dans un souci de clarté, un schéma récapitulatif des acquisitions selon l’âge de 

l’enfant et dans chaque domaine étudié résume les données énoncées. 

 

 Âges moyens d’acquisition : compétences 

Motricité 

6 mois : station assise et reptation 

12 mois : marche 

9-12 mois : pince fine 

2 ans : contrôle sphinctérien  

Cognitif 

Sensori-moteur : 

2-18 mois : réactions circulaires progressives 

9-11mois : intentionnalité 

12 mois : permanence de l’objet 

18 mois : causalité et espace construit 

 

Pensée préopératoire : 

12 mois : jeu symbolique 

Langage 

Compétences non verbales : 

2 mois : vocalises 

4 mois : attention conjointe 

5 mois : réaction à son prénom 

8-12 mois : pointage 

12 mois : compréhension d’une trentaine de mots 

 

Compétences verbales : 

6-10 mois : le babillage canonique 

9-11 mois : phase holophrastique 

20 mois : production de 50 mots 

24 mois : 200 mots dont « moi » et premières phrases  

2 ans et demi : « je »  

Figure 2 : Tableau récapitulatif du développement psychomoteur, cognitif et langagier de 

l’enfant 
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 L’enfant tout-venant acquiert beaucoup de notions en peu de temps dans les 

domaines moteur, cognitif et langagier.  

 

 Plusieurs questions se posent autour des différences entre le développement des 

enfants atteints d’un retard global de développement et les enfants ordinaires. Lewis (1992) 

en expose quelques-unes : « Le développement des enfants à handicap mental diffère-t-il 

de celui des enfants tout venant sur le plan qualitatif ou sur le plan quantitatif ? Les 

enfants à handicap mental se caractérisent-ils par des séquences développementales 

semblables à celles caractérisant les enfants tout venants, la différence résidant en ce que 

pour les premiers, le passage d’un stade à un autre s’opère plus lentement que pour les 

seconds ? Ou existe-t-il des processus différents sous tendant le développement des enfants 

à handicap mental ? » 

 

 Quelques études ont tenté d’expliquer les spécificités du développement cognitif de 

l’enfant porteur de handicap.  
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II. LES THÉORIES DU RETARD CHEZ LES 

ENFANTS PORTEURS DE HANDICAP 

Plusieurs études ont comparé le développement des enfants ordinaires et des enfants 

atteints d’un retard global de développement. Weisz, Yeates et Zigler (1982) ont extrait 4 

aspects essentiels pour mettre en confrontation les deux populations. 

1. L’ASPECT SÉQUENTIEL 

 Les études comparatives de la similarité ou de la dissimilarité du développement 

cognitif entre la population ordinaire et la population atteinte d’un retard global montrent 

qu’il existe une similarité séquentielle de développement. Les enfants non porteurs de 

handicap et les enfants présentant un retard passent par les mêmes étapes de 

développement notamment concernant les stades piagétiens.  

 Ces études relèvent des particularités développementales chez les enfants porteurs 

d’un handicap notamment des progrès plus lents qui font apparaître des comportements 

intermédiaires absents chez les enfants ordinaires et des transitions interstades plus 

longues.   

2. L’ASPECT STRUCTUREL 

 Les structures cognitives se définissent comme les outils d’organisation de la 

pensée en s’intéressant aux processus d’apprentissage liés au raisonnement, à la 

compréhension, à l’acquisition de l’information et à l’utilisation de celle-ci. 

 

 Les enfants porteurs de handicap présentent une similarité structurelle des 

composantes cognitives. Toutefois, les patterns d’organisation de la pensée des enfants 

ordinaires sont différents de ceux des enfants à retard. (Nader-Grosbois, 2006).  

La faiblesse des études doit rendre le lecteur prudent face aux conclusions. 
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3. L’ASPECT RYTHMIQUE 

 On remarque que les enfants porteurs d’un handicap progressent « en dents de 

scie » dans les différents domaines de développement. Les auteurs appellent ce phénomène 

l’hétérochronie développementale. En comparaison, le développement de l’enfant ordinaire 

est linéaire et homogène dans tous les secteurs.   

 

 L’hétérochronie de développement serait pour Zazzo (1979) la clé de toutes les 

particularités de la déficience mentale. Elle s’expliquerait par le décalage entre la 

croissance physique et la croissance mentale.  

 

 L’hétérochronie est intéressante pour traiter les spécificités des personnes à retard 

global selon Ionescu (1987). Il considère qu’elle dénonce la valeur du QI global et permet 

de mettre en valeur les compétences de ces enfants dans certains domaines. De plus, 

pouvoir déterminer les forces et les faiblesses de chaque enfant permet d’établir un projet 

thérapeutique adapté.  

 

 Pour analyser les performances d’enfants présentant une déficience cognitive, il est 

important de considérer les phases de continuité et les phases de discontinuité. Le rythme 

développemental dépend des périodes de régression et de progression alternatives chez les 

enfants retardés.  

 

 L’hétérochronie développementale a également un impact sur les interactions. En 

effet, l’interlocuteur s’adresse à un enfant d’un niveau différent dans le jeu, dans son 

développement psychomoteur, dans son langage, dans sa compréhension… La fluidité et la 

spontanéité des adultes autour de l’enfant sont touchées. 
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4. L’ASPECT FONCTIONNEL 

 Le fonctionnement cognitif diffère entre un enfant atteint d’un retard global et un 

enfant ordinaire. Cela dit, le recueil de données nécessiterait un approfondissement. Les 

études déjà menées ont révélé des particularités fonctionnelles chez l’enfant porteur de 

handicap qui peuvent expliquer le retard.  

 

 Le niveau de persévérance et de motivation attribué aux tâches est inférieur à 

l’investissement d’un enfant ordinaire. Les découvertes sont plus lentes. La curiosité et la 

recherche de solutions est moindre également.  

 

 Les auteurs observent une persistance de schèmes primitifs même lorsque l’enfant a 

acquis un stade supérieur. Ce dernier va en première intention utiliser une compétence 

basique. Ensuite, sous l’influence d’encouragements et de démonstrations, il mettra en 

œuvre ses compétences réelles. (Inhelder, 1963)  

 

 Les spécificités développementales pourraient également s’expliquer par un 

égocentrisme qui ne permet pas aux enfants retardés de confronter leurs points de vue à 

ceux des autres. Par conséquent, ils ne s’inspirent pas de leur entourage.  

 

 Des difficultés d’intégration de nouvelles acquisitions et de consolidation de celles-

ci sont observables. Les enfants porteurs d’un handicap manifestent un manque de 

souplesse intellectuelle, d’effort d’adaptation et de contrôle. 

 

 Selon Not (1990) et Paour (1988) ce ne sont pas les schèmes cognitifs qui sont 

différents mais leur utilisation par l’enfant. Les enfants présentant un retard global auraient 

une application stéréotypée et un sous fonctionnement cognitif ce qui entraînerait une 

structuration cognitive déficitaire. Cette sous-utilisation s’explique par le déficit 

motivationnel et de contrôle des processus exécutifs régulant les activités mentales.  

 

 Toutes les théories exprimées dans cette partie sont à pondérer étant donné les 

variabilités interindividuelles de chaque enfant.  
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 Pour conclure, les découvertes issues des études comparatives entre le 

développement cognitif d’un enfant tout venant et d’un enfant porteur d’un handicap 

permettent d’expliquer les retards d’acquisition de ces derniers.  

 

 

 

 Dans un premier temps, nous avons développé les étapes d’acquisition que nous 

avons mises en lien avec les âges de référence. Nous avons ensuite traité les différentes 

théories explicatives du retard de ces acquisitions dans le cas d’une déficience mentale.  

 Ces éléments explicatifs sont importants pour comprendre les difficultés liées au 

syndrome périsylvien bilatéral congénital.  
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III. LE SYNDROME PÉRISYLVIEN 

BILATÉRAL CONGÉNITAL  

1. LA DESCRIPTION CLINIQUE 

 En 1926, les neurologues Charles FOIX et Alfred Émile CHAVANY accompagnés 

du pédiatre Julien MARIE font la description clinique du syndrome périsylvien bilatéral 

congénital. C'est pourquoi, en France, le syndrome portait le nom de ces spécialistes.  

 

 Le syndrome de Foix-Chavany-Marie « est un tableau clinique distinct de paralysie 

pseudo-bulbaire (supra-bulbaire) due à des lésions des opercules antérieurs bilatéraux. 

Les symptômes comprennent une anarthrie ou une dysarthrie, la perte des fonctions 

musculaires volontaires du visage et de la langue et des problèmes de mastication, de 

déglutition avec la préservation des réflexes et des fonctions autonomes » (Christen et al, 

2007). 

 

 Après eux, Cecil Charles Worster-Drought a identifié, en 1956, une forme acquise. 

Aujourd'hui, cette variante développementale est référée sous le nom du syndrome de 

Worster-Drought. Il est décrit comme « une paralysie cérébrale qui inclut une tétraplégie 

spastique légère des muscles de la face relevant d’éléments bulbaires, un excès significatif 

de troubles cognitifs et comportementaux, et une épilepsie ». (Clark et al, 2000)  

 La parésie pseudo-bulbaire s’exprime par « une faiblesse sélective des lèvres, de la 

langue et du voile du palais, avec une dysphagie, une dysphonie, une hypersialorrhée, et 

une hyperréflexie massétérine ». (www.orpha.net). Par conséquent, l’impact est 

considérable sur l’alimentation et l’articulation. Clark et Neville (2008) ont noté qu'il y a 

un important chevauchement phénotypique entre la dysplasie bioperculaire et le syndrome 

Worster-Drought. Les troubles feraient partie d'un spectre commun. 

 

 Les travaux de Kuzniecki et al (1993) améliorent les connaissances médicales sur 

ce syndrome. Cette étude porte sur 31 patients présentant une paralysie pseudobulbaire, un 

retard mental et une anomalie périsylvienne bilatérale apparaissant sur les clichés IRM. 

Les auteurs constatent chez tous les patients une diplégie des muscles du visage, du 

http://www.orpha.net/
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pharynx et de la mastication de gravité variable. Certains patients ont une légère dysarthrie, 

tandis que d'autres sont incapables de parler. Le retard mental est présent chez 85% des 

patients. Le niveau de déficience s’étale de léger à sévère. 87% des personnes étudiées 

présentent une épilepsie. Les types de crises sont variées (absence atypique, atone/tonique, 

crises tonico-cloniques, et, moins fréquemment, des attaques partielles). 

 Son équipe propose de considérer ces symptômes comme faisant partie d’un 

syndrome spécifique, nommé « congenital bilateral perisylvian syndrome », défini par 

l’association d’une dysfonction bucco-linguo-pharyngée, d’une dysarthrie sévère à 

modérée et de malformations périsylviennes en imagerie cérébrale avec comme critères 

additionnels non indispensables un retard dans le développement psychomoteur, une 

épilepsie, un retard mental et des anomalies électroencéphalographiques.  

 

 On peut donc conclure que le tableau clinique du syndrome périsylvien bilatéral 

congénital est diversifié.  

 Actuellement, ce syndrome est défini comme « une paralysie supra bulbaire ou 

pseudobulbaire cortico-sous-corticale des nerfs crâniens inférieurs, caractérisée par une 

dysarthrie sévère et une dysphagie associée à une paralysie facio-linguo-masticatrice 

centrale bilatérale, avec une importante dissociation automatico-volontaire et 

préservation des mouvements involontaires des muscles touchés [...]. Chez l'enfant, la 

diplégie est habituellement associée à un déficit psychomoteur et à une épilepsie. Elle est 

due à des lésions bilatérales de l'opercule antérieur. (Campos-Castello, 2009) La maladie 

est congénitale avec parfois un retard mental associé.  
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2. LA PHYSIOPATHOLOGIE 

 Le syndrome périsylvien congénital bilatéral s'appelle également dysplasie 

bioperculaire. La première appellation prédomine dans la littérature médicale et 

scientifique internationale. Les deux termes s’expliquent par l’atteinte anatomique. 

 

2.1 La polymicrogyrie 

 Le syndrome périsylvien bilatéral congénital est la conséquence d’une 

malformation du cortex appelée polymicrogyrie. C’est une « anomalie post-migratoire ou 

migratoire tardive de la fin du 1er semestre intra-utérin plus ou moins étendue, unilatérale 

ou bilatérale, donnant une image microscopique des circonvolutions à l’IRM clinique » 

(Lyon, Evrard, 2000). En d’autres termes, les circonvolutions cérébrales visualisées sur un 

cliché IRM sont plus petites, moins profondes et plus nombreuses que celles d’un cortex 

normal.  

 La polymicrogyrie bilatérale congénitale est localisée d’une part, autour des 

scissures de Sylvius séparant, sur chaque hémisphère, les lobes frontal et temporal, d’autre 

part, aux environs de l’opercule de Rolando (sillon central) qui est un profond sillon situé à 

la face supérieure de l’hémisphère cérébral et qui sépare les lobes frontal et pariétal. C’est 

au cours de l’embryogénèse que se forme la polymicrogyrie responsable de 

l’encéphalopathie. Un dysfonctionnement au cours de la migration des neurones vers les 

zones cibles définitives, entre la 20ème et la 26ème semaine de gestation, ou pendant la phase 

d’organisation corticale, aussi appelée « gyration », s’étalant de la 26ème semaine à la 33ème, 

sont à l’origine de polymicrogyries. La malformation neuronale la plus fréquente est la 

polymicrogyrie bilatérale périsylvienne. Elle concerne le syndrome étudié.  
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Figure 3 : Schéma du cortex cérébral 

 

Le schéma ci-dessous localise les différents lobes cérébraux et les zones concernées 

par la polymicrogyrie périsylvienne et operculaire au sein du cortex cérébral.  

 

 

 

 

Des coupes sagittale et transversale d’un cortex atteint d’une dysplasie bioperculaire sont 

visibles en annexes  1 et 2. 

 

2.2 Les conséquences sur les paires de nerfs 

crâniens 

 Les aires motrices primaires et associatives sont situées autour du sillon central ce 

qui a un impact sur les commandes motrices des patients. Or, le syndrome périsylvien 

bilatéral est causé par une lésion de la partie antérieure de la zone fronto-temporale ou des 

zones cortico-sous corticales de l’aire primaire motrice. Les actions volontaires vont donc 

être perturbées voire impossibles. 
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Les malformations cérébrales se répercutent sur le fonctionnement des paires de 

nerfs crâniens inférieurs. Cette lésion nerveuse est la cause de la diplégie faciale et des 

symptômes qui en découlent : la dysarthrie et la dysphagie. 

 

 Sur le schéma ci-dessous, le tracé de chaque nerf est indiqué. 

 

 

 

  

 

 

Figure 4 : Schéma des paires de nerfs crâniens 



38 

 

Dans le syndrome périsylvien bilatéral congénital, les mouvements volontaires 

commandés par les paires de nerfs V, VII, IX, X et XII sont bilatéralement impossibles. 

(Nowak et al, 2010)  

 

 Le nerf V, aussi appelé le nerf trijumeau à cause de sa division en 3 branches, est 

un nerf mixte (moteur et sensitif) responsable de la sensibilité de la face. Le nerf VII est le 

nerf facial qui commande la motricité de la face. Le nerf IX, le nerf glossopharyngien, et le 

nerf X, le nerf vague, sont tous les deux des nerfs mixtes qui jouent un rôle dans la 

phonation et la déglutition. Le nerf XII est le nerf hypoglosse. C’est le nerf moteur de la 

langue.  

 Leur implication dans l’alimentation et la parole est limpide. Leur lésion ou leur 

dysfonctionnement explique les atteintes constatées dans le syndrome périsylvien bilatéral 

congénital.  

 

 De nos jours, le syndrome bioperculaire est encore mal connu. Le peu de données 

médicales dont disposent les professionnels de santé s'explique par la rareté de cette 

malformation cérébrale pour laquelle aucune prévalence fiable n'existe.  
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3. LES ÉTIOLOGIES 

 Le cerveau est la principale localisation des malformations humaines. Les 

anomalies ou malformations congénitales touchent environ un nouveau-né sur 33. Chaque 

année, l’OMS compte environ 3,2 millions de personnes handicapées supplémentaires. 

Pour 50% des anomalies congénitales, une cause spécifique est indéterminée. Il existe 

néanmoins des causes ou facteurs de risque bien connus. (OMS : http://who.int/fr/) 

 

 Dans le cas de la dysplasie bioperculaire, les recherches étiologiques en sont encore 

à leurs balbutiements. Plusieurs étiologies ont tout de même été identifiées : des causes 

génétiques, des causes infectieuses et des causes vasculaires. 

 

3.1 Les causes génétiques 

 Le site internet www.omim.org (Online Mendelian Inhéritance in Men) a conclu, en 

s’appuyant sur des études récentes, à une hérédité à caractère dominant lié au chromosome 

X comme une des étiologies responsables du syndrome périsylvien bilatéral congénital. 

Les études menées par Borgatti et al. (1999) et Guerreiro et al. (2000) concernant cette 

malformation corticale, montrent un taux d’atteinte des hommes supérieur à celui des 

femmes. La théorie concernant la responsabilité du chromosome X a été validée par une 

étude menée sur un panel plus large (220 patients atteints de polymicrogyries 

périsylviennes bilatérales) par Villard et al. (2002) dans laquelle « 60% étaient des hommes 

et où ceux-ci étaient généralement plus sévèrement touchés que les femmes ». Cette étude a 

permis de repérer le locus (emplacement d’un gène sur un chromosome) d’un gène 

responsable de la dysplasie bioperculaire : Xq28.  

 Une hétérogénéité d’hérédité a été repérée grâce à la comparaison de l’étude de 

Villard et al (2002) et de Santos et al. (2008). D’autres loci générant la malformation 

cérébrale ont donc été étiquetés : Xq27.2 et Xq27.3.  

 

 Une microdélétion 22q11 fait également partie des causes génétiques repérées. 

(Chevrie-Muller, Narbona, 2007) 

 

http://who.int/fr/
http://www.omim.org/
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3.2 Les causes infectieuses 

 Le cytomégalovirus est un virus fréquemment identifié comme responsable de 

malformations cérébrales. Les atteintes dépendent de la date de contamination de la mère 

lors de sa grossesse et donc de l’âge du fœtus. (Barkovitch, Lindan, 1994) 

 Un dysfonctionnement de la migration neuronale, dû à une infection, intervenant 

entre la 12ème et la 16ème semaine de la vie fœtale engendrera une polymicrogyrie. (Becker 

et al, 1989) 

 

3.3 Les causes vasculaires 

 Un trouble de la vascularisation au cours du développement embryonnaire peut 

entraîner, entre autres, des malformations cérébrales.  

Si une lésion vasculaire ischémique a lieu entre la 20ème et la 24ème semaine de 

gestation, le fœtus présentera une polymicrogyrie congénitale. (Graff-Radford, 1986) 

 

 De plus, une perturbation des échanges foeto-placentaires peut créer des anomalies 

anatomiques notamment dans le cas de grossesse gémellaire pour lesquelles le risque 

d’échec de perfusion placentaire est élevé. (Baker et al, 1996)  
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4. LA SYMPTOMATOLOGIE 

 Le syndrome périsylvien bilatéral congénital est constitué de plusieurs symptômes 

qui s’expriment plus ou moins selon la taille de la lésion et le degré de l’atteinte cérébrale. 

Il est important de noter que le syndrome est diagnostiqué par l’imagerie IRM qui montre 

une dysplasie bioperculaire et non pas par les signes cliniques qui en découlent. Dans 

certains cas, les symptômes sont tous présents, dans d’autres, les difficultés sont moindres 

avec certains signes parmi les suivants. 

 

4.1 La paralysie pseudo-bulbaire 

 La paralysie pseudo-bulbaire fait partie des syndromes pseudo-bulbaires. Ces 

derniers « résultent de lésions bilatérales portant sur les voies nerveuses centrales de la 

motricité en tout point de leur trajet : cortex moteur (opercule rolandique) et faisceau 

géniculé (ce dernier transmet les “ordres moteurs” du cortex aux noyaux des nerfs 

crâniens qui innervent la musculature bucco-pharyngo-laryngée) ». (Chevrie-Muller, 

Narbona, 2007).  

 

 Dans le cas du syndrome périsylvien bilatéral congénital l’atteinte est corticale. La 

présence de DAV (dissociations automatico-volontaires) est le signe caractéristique de ce 

type d’atteinte. Le sourire et les mimiques émotionnelles sont préservés.  

 Cette lésion explique les difficultés de motricité volontaire des muscles de la face et 

par conséquent les symptômes suivants : dysarthrie et dysphagie. 
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4.2 La dysarthrie 

 C’est « l’ensemble des troubles de l’articulation résultant d’une atteinte du système 

nerveux central ou périphérique ou d’une ataxie des muscles des organes de la phonation. 

La respiration, l’articulation, la phonation, le débit et /ou la prosodie peuvent être 

affectés ». (Brin et al 2004) 

 La diversité des atteintes rend difficile la généralisation des symptômes qui peuvent 

aller d’une dysarthrie intelligible jusqu’à l’absence de parole articulée. La description fine 

des troubles est issue des observations des patients atteints de paralysies pseudo-bulbaires 

de Chevrie-Muller et (2007).  

 Les difficultés s’expliquent par les incapacités praxiques des lèvres, de la langue et 

du voile. L’étirement et la protrusion des lèvres sont difficiles. Les lèvres manquent de 

force ce qui pénalise l’articulation. L’ouverture de la bouche est presque impossible en 

contre-résistance. Les mouvements latéraux de la langue ainsi que le relèvement de l’apex 

sont irréalisables. La protrusion linguale peut être efficace chez certains patients. Le voile 

est hypotonique. Cela provoque une déperdition d’air à la parole. De plus, le contrôle du 

souffle est laborieux. En effet, les lèvres ne se projettent pas et les joues ne se gonflent pas.  

 

4.3 La dysphagie 

 La dysphagie 

 C’est la « difficulté à déglutir d’origine organique ou fonctionnelle pouvant 

comporter un phénomène inflammatoire, une compression, une paralysie, une faiblesse ou 

une hypertonicité de l’œsophage. Elle peut occasionner une douleur en avalant. » (Brin et 

al, 2004) Elle s’accompagne de signes secondaires comme une gêne parfois douloureuse 

ou des fausses routes des solides ou des liquides.  

 

 Dans le cas d’un syndrome périsylvien bilatéral congénital, la déglutition réflexe est 

sensée être intacte. Cela dit, la déglutition sur commande est impossible du fait de l’atteinte 

nerveuse volontaire.  

 Les signes dans le cas d’un syndrome périsylvien bilatéral congénital sont une 

incontinence salivaire qui est, le plus souvent, bien rééduquée si le déficit intellectuel est 

faible.  
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 Le temps buccal est perturbé de façon variable. En règle générale, la progression du 

bolus est lente du fait des difficultés de mobilité linguale et de la faiblesse musculaire des 

lèvres.  

 Il est possible d’observer des régurgitations et des fausses routes. (Chevrie-Muller, 

Narbona, 2007). Le réflexe de succion-déglutition est conservé par la motricité 

automatique ; souvent les difficultés apparaissent au passage à la cuillère. 

 

 

 Le syndrome de dysoralité sensorielle 

 Un syndrome de dysoralité sensorielle (SDS) fait souvent partie des comorbidités 

liées au syndrome. Ce terme « recouvre l’ensemble des difficultés de l’alimentation par 

voie orale. Il peut s’agir de troubles par absence de comportement spontané 

d’alimentation, ou par refus d’alimentation et de troubles qui affectent l’ensemble de 

l’évolution psychomotrice, langagière et affective de l’enfant ». (Thibault, 2007) 

 Ce trouble de l’alimentation est dû à une hyper excitabilité des récepteurs du goût et 

de l’odorat. Cette hypersensibilité gustative peut se manifester par un simple dégoût pour 

certains aliments jusqu’à une aversion alimentaire sévère ressemblant à une anorexie. Un 

syndrome de dysoralité sensoriel est en partie dû à un réflexe hypernauséeux.  

 

 Le réflexe nauséeux physiologique est un processus de défense inné contre les 

aliments jugés nocifs par les organes gustatifs. Il déclenche brutalement l’inversion du 

mécanisme de déglutition afin de ne pas ingérer la substance suspecte. L’hypernauséeux 

est l’exagération plus ou moins extrême de ce réflexe de protection mais lors de stimuli 

non nociceptifs.  

 

Un hypernauséeux entraîne des conséquences sur le quotidien des enfants atteints et 

leur entourage.  

- Des difficultés de mise en place de la relation mère-enfant. 

 

- Des troubles alimentaires qui se manifestent par une inappétence, un allongement 

de la durée des repas, des aversions et une absence de plaisir oral. La sévérité des 

troubles est variable.  
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- Des régurgitations et des vomissements à répétition. Ces renvois sont dus à une 

réaction à certaines caractéristiques propres aux aliments : la température, la 

consistance… qu’il suffit d’identifier pour les supprimer et atténuer les renvois.   

 

- Des conséquences sur le langage. La découverte de sa bouche par l’enfant via la 

succion et les différentes expériences de l’enfance lui permettent d’acquérir une 

conscience de la sphère oro-buccale et de produire des articulations nettes. L’enfant 

porteur d’un hypernauséeux ne fait pas ses expériences du fait de la réaction qu’il 

enclenche à chaque stimulation de la zone buccale. Par conséquent, un 

hypernauséeux a un impact sur le développement du langage oral de l’enfant. Des 

études menées sur la corrélation entre l’oralité et le langage ont montré « une 

hiérarchie des fonctions : la succion précédant l’articulation des consonnes 

bilabiales p-b-m et les mouvements de mastication précédant l’articulation des 

consonnes t-d-n et les autres ». (Striglioni et al, 1971)  

 

4.4 L’épilepsie 

 L’épilepsie est « une maladie chronique caractérisée par la survenue d’au moins 

deux crises comitiales non provoquées séparées d’au moins 24 heures (…). Une crise 

comitiale correspond à la survenue d’une interruption brusque du fonctionnement normal 

du cerveau par une décharge anormale car excessive ou hyper synchrone d’un groupe de 

neurones ». (Commission on Epidemiology and prognosis, 1993) L’aspect synchrone de 

l’activité paroxystique neuronale est l’élément pathognomonique de l’épilepsie.  

 

 Une épilepsie est diagnostiquée grâce à un examen clinique précis complété par des 

renseignements recueillis auprès du patient (s’il est adulte) et de son entourage au cours de 

l’anamnèse. Les examens complémentaires suivants sont nécessaires pour affirmer la 

présence d’une épilepsie et définir sa nature :  

- L’électro-encéphalogramme (EEG)  

- L’imagerie fonctionnelle cérébrale   

 

 



45 

 

 Grâce à ces moyens d’exploration, les spécialistes sont capables d’affiner le 

diagnostic d’épilepsie en précisant la nature et la localisation cérébrale de celle-ci. « Les 

manifestations cliniques sont variables et dans les formes les plus graves on note une perte 

de conscience, des mouvements convulsifs, une perte du langage, des troubles moteurs, 

sensoriels, sensitifs, ou psychiques » (Brin et al, 2004) 

 

 Une épilepsie est également déterminée selon les signes cliniques, les causes, l’âge 

de début des crises, la réponse au traitement et les conséquences sociales et cognitives.  

 

 Les crises épileptiques peuvent avoir un impact sur le développement cognitif de 

l’enfant. Les conséquences sont variables en fonction du type des crises, de la localisation 

du foyer épileptogène, de l’âge de début des crises, de la durée et de la fréquence des 

crises, du traitement épileptique prescrit et des facteurs psychoaffectifs du patient. Plus les 

crises surviennent tôt, c’est-à-dire sur un cerveau immature, plus le risque de séquelles 

cognitives est grand. De plus, les traitements épileptiques peuvent avoir des effets 

secondaires tels que l’apparition d’une somnolence, d’une baisse de la concentration et de 

l’attention. Ils peuvent également provoquer des changements d’humeur ou de 

comportement. (George, 2008). L’aggravation du trouble de la parole peut être due à des 

crises épileptiques répétées. (Boulloche et al, 1990) 
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4.5 Le retard mental 

 Il existe plusieurs définitions de la déficience mentale basées sur différents critères : 

biologiques, cliniques, de handicap quotidien… 

 

 Internationalement, les retards mentaux sont classés suivant l’importance du déficit 

du fonctionnement intellectuel. Ce dernier est déterminé par le quotient intellectuel (QI) 

évalué au moyen de tests standardisés d’intelligence administrés individuellement.  

 La définition de la CIM 10 (Classification internationale des maladies) résume les 

différentes composantes du retard mental. Elle indique un « arrêt ou un développement 

incomplet du fonctionnement mental, caractérisé essentiellement par une altération, 

durant la période de développement, des facultés qui déterminent le niveau global de 

l’intelligence, c’est-à-dire des fonction cognitives, du langage, de la motricité et des 

capacités sociales. Le retard mental peut accompagner un autre trouble mental ou 

physique ou survenir isolément. Les capacités intellectuelles et l’adaptation sociale 

peuvent changer, même si elles sont très médiocres, par une formation et une rééducation 

appropriées. Le diagnostic doit être basé sur les niveaux fonctionnels constatés. » 

(http://www.icd10.ch/) 

 

 Une déficience mentale peut être définie également par un déficit du 

fonctionnement adaptatif. Ce dernier correspond à la manière dont l’individu répond aux 

exigences de la vie quotidienne et à sa capacité à atteindre les normes d’autonomie 

personnelle attendues en fonction de son âge, de son contexte socio-culturel et 

environnemental.  

 Il existe une classification des déficiences mentales chez l’adulte. Une telle 

démarche est impossible chez l’enfant jeune, être en devenir, dont les potentiels ne sont pas 

fixés. Cela dit, l’observation d’un cumul de retards dans différents domaines 

(psychomotricité, langage, jeux, attention…) doit alerter l’entourage et les professionnels 

de santé concernés. Cette addition de retards indique un retard global des acquisitions, 

incluant le niveau cognitif, sans pouvoir évaluer précocement son ampleur.  

 

 En ce qui concerne les déficiences mentales conjuguées au syndrome périsylvien 

bilatéral congénital, elles sont très variées. Leur présence n’est pas systématique. Ce dont 

on est certain, c’est la persistance et la stabilité du handicap à l’âge adulte avec parfois une 

http://www.icd10.ch/
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amélioration grâce à des stimulations précoces et spécialisées d’où l’importance des prises 

en charge proposées.   

 

 

5. LES PRISES EN CHARGE 

 Les enfants atteints du syndrome bioperculaire ont besoin de prises en charge 

adaptées à leurs difficultés.  

 Les professionnels concernés varient en fonction des atteintes individuelles des 

enfants. Si l’enfant est accueilli au sein d’une institution, une équipe pluridisciplinaire sera 

à l’écoute de ses besoins. Une prise en charge dans le domaine libéral est aussi 

envisageable pour les enfants présentant des retards isolés. 

 

5.1 Les prises en charge médicales 

5.1.1 La neuropédiatrie 

 En premier lieu, le neuropédiatre contribue au diagnostic et au suivi à long terme 

des enfants repérés en néonatalogie à l’hôpital. Les fonctions de ce professionnel sont 

nombreuses : un rôle d’information sur le syndrome et ses conséquences, d’orientation vers 

les établissements publics concernés, de prévention face à l’annonce du handicap en 

proposant un soutien psychologique…  

 Dans le cadre d’une épilepsie ajoutée au syndrome périsylvien bilatéral congénital, 

la prescription d’un traitement épileptique équilibré est cruciale pour l’avenir de l’enfant et 

relève de la responsabilité de ce spécialiste. 
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5.1.2 L’orthopédie 

 Des consultations en orthopédie sont indiquées quand les enfants présentent des 

difficultés de locomotion. La prescription et la commande d’une coque moulée ou d’un 

fauteuil roulant est une étape importante. Il n’intervient que lorsque les séquelles du 

syndrome mettent en jeu la capacité de l’enfant à marcher. 

 

5.1.3 La gastro-entérologie 

 Dans ce syndrome l’alimentation est particulièrement perturbée du fait de l’atteinte 

de la commande motrice des nerfs de la face, du retard de développement global et du 

syndrome de dysoralité éventuellement associé. C’est pourquoi, l’intervention d’un gastro-

entérologue est parfois nécessaire pour la pose d’une gastrostomie. 

 

 

5.2 Les prises en charges par les auxiliaires 

médicaux 

5.2.1 La diététique 

 En ce qui concerne la nutrition il est également possible de faire intervenir un 

diététicien pour l’adaptation des menus afin de garantir un apport énergétique et calorique 

adapté et des conseils pratiques pour le nourrissage.   

 

5.2.2 La psychologie 

 Le suivi thérapeutique est souvent envisagé en première intention pour l’entourage 

du patient. L’annonce du diagnostic, la blessure narcissique et les conséquences de la 

naissance d’un enfant atteint d’une maladie rare sont autant d’épreuves à accompagner par 

le biais de la psychothérapie. Des thérapies individuelles peuvent apporter des 

améliorations dans le développement. Un soutien est souvent nécessaire quand l’oralité est 

très perturbée.  

 



49 

 

 Les acteurs paramédicaux tiennent un rôle important dans le suivi des enfants 

atteints d’encéphalopathies. Leur intervention dans la prise en charge de l’enfant est 

réfléchie en termes de besoins et d’adaptations éventuelles. 

 

5.2.3 La masso-kinésithérapie 

 Le kinésithérapeute travaille le tonus et les capacités motrices de chaque enfant. Il 

s’adapte pour faire émerger des compétences fonctionnelles, reproductibles et 

pragmatiques. Le travail en séances est déterminé en prenant compte de la demande des 

parents et de l’intérêt de certaines compétences de l’enfant pour son quotidien.  

 

5.2.4 L’ergothérapie 

 L’ergothérapeute est le professionnel de l’adaptation écologique. Il est chargé de 

diminuer les situations de handicap ou d’incapacités et de stimuler les capacités résiduelles 

des patients. Dans le cadre de déficiences motrices, c’est l’espace où l’enfant va pouvoir 

développer une certaine autonomie. Les adaptations personnalisées sont essentielles pour 

offrir un confort à ces jeunes. 

 

5.2.5 La psychomotricité 

 La psychomotricité a pour enjeu de soigner les troubles psychomoteurs c’est-à-dire 

de prendre en charge les répercussions du versant psychique sur le corps. Le praticien 

travaillera l’harmonie corporelle et psychique grâce à de la relaxation dynamique, une 

éducation gestuelle, une expression corporelle ou plastique et par des activités rythmiques, 

de jeu, d’équilibration et de coordination. Il a aussi pour mission de favoriser les échanges.  

 

5.2.6 L’orthophonie 

 Comme nous l’avons vu, la sphère orale de l’enfant est mise à mal dans ce 

syndrome. L’orthophoniste a donc sa place dans la prise en charge globale. Une attention 

particulière doit être donnée à la déglutition et à l’oralité de l’enfant.  

 Un travail sur la communication multimodale adaptée à chacun doit être fait en 

partenariat avec la famille pour une communication fonctionnelle dans chaque sphère de 

vie de l’enfant. 
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IV. L’ORTHOPHONIE ET LE SYNDROME 

PÉRISYLVIEN BILATÉRAL CONGÉNITAL  

1. LE BILAN  

 Lorsque l’orthophoniste reçoit un enfant atteint d’un syndrome malformatif 

cérébral, il doit investiguer plusieurs domaines.  

1.1 L’anamnèse 

 Une rencontre avec les parents et un entretien semi-dirigé est nécessaire pour 

déterminer la plainte et la demande mais également retracer l’histoire de l’enfant et ses 

différentes acquisitions afin de mettre en relief des pistes de diagnostic et éventuellement 

repérer un retard global. Cette entrevue va permettre également de cibler les domaines à 

évaluer au cours du bilan initial. Il a aussi l’avantage de créer un lieu d’échange avec les 

parents à propos de l’enfant. Le premier rendez-vous est important pour tisser un lien de 

confiance.  

1.2 L’oralité 

 Un bilan des capacités fonctionnelles de la déglutition est indispensable pour 

constater la présence d’un réflexe hypernauséeux, d’une hypotonie des différents organes 

(lèvres, langue, joues…), de fausses routes, de postures et de textures facilitantes. Le 

protocole de « test à l’eau » de Michel Guatterie et de Valérie Lozano (Classification des 

fausses routes, Colloque « Déglutition et dysphagie », 1993) peut être une base 

d’observation.  
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1.3 Les interactions sociales précoces 

 Afin d’évaluer les enfants sans langage ou présentant une intelligibilité, il est 

important de proposer à l’enfant des épreuves évaluant les capacités d’interaction précoce 

et de compréhension tels que l’ECSP, EVALO BB ou le NRDLS (Reynell).  

 

1.4 Le langage oral 

 Lorsque l’enfant possède le langage ou des possibilités d’expression verbales, 

l’orthophoniste peut faire passer des tests de langage oral classiques testant les versants 

compréhension et expression. Par exemple la N.EEL ou EVALO 2-6 sont des batteries 

adaptées pour un bilan initial. L’exploration de l’articulation de l’enfant doit également 

figurer dans le bilan initial. 

 

1.5 Le langage écrit  

 A l’âge de l’entrée dans le langage écrit et en fonction des capacités cognitives de 

l’enfant, l’orthophoniste doit évaluer la qualité de la lecture et de l’orthographe du jeune à 

l’aide de tests standards comme EXALANG 8-11 ans ou TLCP (Test de Lecture pour le 

CP). Une exploration des pré-requis au langage écrit paraît indispensable.  

 Une évaluation du raisonnement logico-mathématique de l’enfant peut être utile 

pour comprendre les processus de résolution de problème appliqués par le jeune. Pour cela, 

la batterie de tests UDN II ou des épreuves qualitatives des différents domaines logiques 

peuvent être envisagées.  
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2. LES AXES DE RÉÉDUCATION 

2.1 La guidance parentale 

 Dans le cas d’un syndrome congénital, ce sont d’abord les parents qui ont besoin 

d’être écoutés et accompagnés.  

 

 Au cours de l’accompagnement parental, un suivi en psychothérapie doit être 

proposé à chaque couple ou famille qui reçoit une annonce aussi bouleversante qu’un 

diagnostic de malformation cérébrale. 

 

 L’annonce du diagnostic d’un syndrome est toujours un traumatisme pour les 

parents. Surprotection, rejet, hypermédicalisation, transformation de la mère en éducatrice 

spécialisée… sont souvent des réponses à ce choc qui perturbe la dimension affective de la 

relation parents-enfant. Chez certains, cela fait naître une blessure narcissique, chez 

d’autres de la colère, « du ressentiment, de la culpabilité, de la dénégation, un sentiment 

d’impuissance ou de vulnérabilité » (Denni-Krichel, 2000) pouvant aller jusqu’à la 

dépression.  

 

2.1.1 La définition 

 La guidance parentale se définit de façon exhaustive comme « l’ensemble des 

moyens mis en place auprès de parents d’un enfant handicapé, quel que soit le handicap, 

afin de préserver ou rétablir une bonne relation parents/enfant et éviter que d’autres 

facteurs ne viennent s’ajouter aux difficultés de l’enfant. La guidance parentale est 

intrinsèquement liée à l’éducation précoce de l’enfant. Dans le meilleur des cas, elle se 

met en place dès l’annonce du handicap. Elle est axée autour de trois pôles : 

l’accompagnement des parents (…), l’information sur le développement normal de l’enfant 

(…), les conseils sur les attitudes à mettre en place ou les activités à proposer à leur enfant 

afin de l’aider au mieux dans son développement ». (Brin et al, 2004) 
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2.1.2 L’accompagnement parental 

 L’accompagnement parental précoce a pour objectif de dédramatiser et d’apprendre 

à vivre avec le handicap de l’enfant et ses répercussions sur le quotidien.  

 Il est primordial que les parents apprennent à regarder leur bébé, à accepter leur 

enfant tel qu’il est, à adapter leur éducation et leurs exigences en fonction des difficultés et 

du handicap de l’enfant et à le porter. La position de portage est importante pour favoriser 

le confort et les interactions. C’est grâce à ce soutien que les parents vont être capables de 

retrouver la confiance en leur capacité d’être parents et d’assumer leur rôle.  

 

2.1.3 L’information 

 Pour le bon déroulement de la petite enfance d’un enfant porteur de handicap, les 

parents ont besoin de connaître les étapes et le rythme de développement d’un enfant 

ordinaire afin de dégager les facteurs qui entravent celui de leur enfant. Un savoir bien 

transmis et bien accueilli permettra aux parents de juger le plus objectivement possible les 

capacités et les incapacités de leur enfant : trop peu d’exigences n’est pas plus bénéfique 

que l’autre extrême.  

 Il est important de reprendre l’information plusieurs fois. Effectivement, le vécu 

émotionnel plus ou moins intense rend l’accès à l’information plus difficile. 

L’orthophoniste peut tenir ce rôle car il est un professionnel d’écoute et un relais avec le 

monde médical. De plus, il intervient en décalage par rapport aux examens médicaux, ce 

qui s’avère utile. Ce laps de temps permet aux parents de prendre du recul et d’identifier 

leurs questions et leurs tourments.  

 L’information doit être complète : les parents doivent obtenir des réponses adaptées 

à leurs questions. Sous ou surestimer des informations peut s’avérer délétère pour 

l’installation d’une relation de confiance entre le professionnel et l’entourage. Le discours 

doit aussi être clair. Le vocabulaire utilisé et le rythme de la parole doivent être contrôlés 

afin d’optimiser la compréhension de chacun. Il est préférable de ne pas devancer de 

questions et de bien repérer les phases de cheminement de chaque parent. Samira Chabane 

dans son mémoire de fin d’étude (2009) en distingue cinq : 
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- Le choc : Le comportement du parent se caractérise par des émotions violentes ou 

des blocages, de la confusion, de l'égarement, de l'affolement, beaucoup d’angoisse 

et de colère.  

- Le refus, le déni. On y retrouve l'anxiété mais apparaît la négation du diagnostic et 

de ses conséquences en tout ou partie, la recherche d'une opinion plus favorable et 

la colère contre les intervenants.  

- Le désespoir. Les parents vivent une période de dépression ou de détresse. Ils 

éprouvent un sentiment de culpabilité, de la colère envers les individus les plus 

chanceux. Des comportements tels que la recherche de causes, l'isolement, la perte 

de l'estime de soi et une attitude de rejet ou de surprotection de l'enfant vont 

apparaître. 

- Le détachement. L’augmentation de la capacité à voir la réalité dans son ensemble 

permet un changement d'objectifs de vie en fonction de la nouvelle situation. Les 

émotions sont moins intenses et il apparaît un sentiment d'attachement vis-à-vis de 

l'enfant. 

- L'acceptation, l'adaptation. Il s'agit d’accepter les limites et le potentiel de 

l'enfant ainsi que les plans de traitement. C’est l'apparition de la satisfaction et de la 

joie de vivre à côté de la souffrance. 

 

 Ce parcours d’acceptation de la différence du bébé peut être long selon le vécu de 

chacun. L’orthophoniste doit adapter son comportement à l’enfant mais aussi à la famille.  

 

2.1.4 Les conseils 

 L’orthophoniste est un « formateur ». Grâce à ses connaissances sur le 

développement de l’enfant et sur la communication multimodale, il va apprendre aux 

parents à observer et stimuler leur enfant. Ils vont devoir repérer les tentatives de 

communication de leur enfant, les situations qui favorisent celle-ci et celles qui l’entravent.  

 Les informations sur l’éveil sensorimoteur et l’éveil à la communication permettent 

aux parents de retrouver leur place au quotidien et d’expérimenter des interactions de 

qualité avec leur bébé. 
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 Il est important de considérer cet accompagnement comme un partenariat entre un 

professionnel, formé sur la communication et le développement de l’enfant, et des parents 

qui connaissent l’enfant mieux que quiconque, qui lui offrent de l’amour et qui vivent au 

quotidien avec lui. C’est le meilleur moyen de les impliquer dans les prises en charge de 

leur enfant et d’éviter les parents démissionnaires. 
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2.2 L’oralité 

« L’oralité est fondatrice de l’être » (Thibault, 2007) 

 

 La stimulation de la sphère oro-faciale et la prise en charge des troubles apparentés 

est inscrite dans le champ de compétences de l’orthophonie.  

 Dans le cadre du syndrome périsylvien bilatéral congénital les atteintes sont 

variables et la prise en charge orthophonique comprend deux axes de travail : 

- l’oralité alimentaire par la désensibilisation de l’hypernauséeux et un travail autour 

de l’alimentation plaisir 

- l’oralité verbale grâce à la stimulation de l’expression orale. Étant donné les 

difficultés des enfants atteints de ce syndrome, un travail de communication 

multimodale sera primordial.  

Nous avons choisi de traiter ces deux parties séparément en commençant par l’oralité 

alimentaire puis en continuant avec la communication. 

 

2.2.1 La dysphagie 

 La présence d’une dysphagie peut être repérée dès l’allaitement. L’enjeu vital de la 

déglutition est à considérer en premier lieu.  

 Les difficultés trop importantes sont suppléées par une alimentation entérale 

partielle ou totale, continue ou à pulse pour une durée courte, longue ou indéfinie selon 

leur importance.  

 L’intervention de l’orthophoniste est tout d’abord de faire le bilan des capacités de 

l’enfant et des moyens de facilitation préférentiels lors des repas. Il est nécessaire le plus 

souvent d’adapter les textures, les postures et l’environnement pour que le nourrissage se 

déroule paisiblement.  

 L’orthophoniste se doit de sensibiliser les acteurs s’occupant du nourrissage de 

l’enfant pour appliquer les préconisations déterminées le plus régulièrement possible. 
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2.2.2 La désensibilisation de l’hypernauséeux 

 Un protocole standardisé de désensibilisation du réflexe nauséeux et de 

l’hypersensibilité gustative diminue voire annihile tout signe d’aversion alimentaire. 

L’enjeu de la prise en charge est d’accélérer le processus de maturation jusqu’à franchir le 

cap de la maturation gnoso-praxique cortical. (Thibault, 2007) Une formation est 

indispensable pour pratiquer ces stimulations intra-buccales. Catherine Senez (2004) 

présente le principe de la désensibilisation qui est bénéfique dans  « 80 à 90 % dès les 3 

premiers mois » de participation au programme.  

 

 Les fondements de ce protocole de désensibilisation consistent en des stimulations 

très appuyées et très rapides, répétées, pluriquotidiennes (7-8 fois par jour) et progressives. 

L’essentiel est d’éviter de dépasser le seuil de déclenchement du réflexe. Ces stimulations 

sont pratiquées sur des points précis au niveau des gencives, du palais et de la langue. 

L’amplitude des manipulations par le toucher augmente progressivement en même temps 

que la diminution des réactions de l’enfant. Ce programme dure 7 mois minimum pour 

s’assurer d’une résolution définitive du problème même si les progrès sont visibles avant. 

 

Les schémas ci-dessous (Senez, 2004) indiquent les mouvements qui sont préconisés par le 

protocole de désensibilisation.  

Figure 5 : Schéma des stimulations sur les gencives supérieure et inférieure 

Gencive supérieure 

Gencive inférieure 
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Les points rouges représentent les points de départ et de retour des stimulations. Les 

flèches montrent l’emplacement des 3 allers-retours. Les chiffres verts indiquent la 

chronologie. Les traits bleus indiquent l’amplitude à atteindre chaque semaine. 

 

2.2.3 L’alimentation plaisir 

 Le rôle de l’orthophoniste est aussi de conserver une stimulation de la sphère 

buccale et de favoriser une alimentation plaisir par la bouche.  

 La participation des parents à ces temps est intéressante pour que l’enfant bénéficie 

au quotidien de ces stimulations orales.  

 Ceci peut se dérouler en consultation libérale au cours de séances individuelles en 

présence des parents. Lorsque l’enfant est accueilli en structure, il peut bénéficier d’un 

atelier thérapeutique en petit groupe: l’atelier « MIAM-MIAM ». Il a pour objectif la prise 

de conscience de la sphère bucco-faciale. Les stimulations sensitives et sensorielles visent 

à développer la perception et le contrôle de cette zone. Le but est d’améliorer 

l’alimentation des enfants et de découvrir sa fonction sociale. (Martinez, 2008) 

Figure 6 : Schéma des stimulations sur le palais et la langue 

PALAIS 

2ème appui au 2ème mois 

1 appui énergique et rapide au 1er mois 
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 Un accompagnement parental est également indispensable dans cette phase de la 

rééducation pour leur apprendre à reproduire les situations et pour les accompagner 

jusqu’au bout de cette démarche de soin.  

 

 Il est clair que l’orthophoniste est habilité à prendre en charge l’oralité pour l’éveil 

organique et la maturation affective de l’enfant. De plus, lors des bilans de déglutition ou 

d’articulation, c’est le professionnel le mieux placé pour dépister les troubles liés à 

l’hypernauséeux et pour les prendre en charge.  

 Il a également pour mission d’améliorer et de stimuler la communication de 

l’enfant.  
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2.3 La communication 

2.3.1 La définition  

 La communication regroupe tous les moyens qu’un être vivant utilise pour partager 

une idée, un sentiment, des connaissances… avec un interlocuteur. 

 

 En tant que professionnel de la communication et du langage, l’intervention 

précoce de l’orthophoniste est primordiale pour le développement de l’enfant en difficulté 

d’expression et/ou de compréhension. En effet, « le pronostic d’évolution de l’enfant 

déficient dépend fondamentalement de la précocité du dépistage et de la mise en place des 

prises en charge » (Bélargent, 2000) 

 

2.3.2 Les difficultés de communication liées au 

handicap 

 L’annonce d’une différence durable chez un enfant peut perturber la mise en place 

de comportements naturels de communication précoce entre les parents et leur enfant. De 

ce fait, les situations optimisant le développement de la communication de l’enfant 

deviennent rares.   

 

 Effectivement, l’instauration de la communication avec un bébé porteur d’un 

handicap pose problème pour différentes raisons inhérentes au handicap (Denni-Krichel, 

2000). 

- Le manque de réaction de l’enfant est une des explications. Les bébés atteints d’une 

déficience congénitale manifestent peu de demandes ; leurs vocalisations sont 

moins fréquentes et moins longues que celles des enfants ordinaires. La passivité de 

ces bébés encourage peu les interactions.  

- La fréquence et la durée du sourire sont faibles. Il apparaît tardivement. Cela 

provoque la diminution des réponses spontanées des parents qui réagissent 

d’ordinaire au sourire de leur enfant par des verbalisations.  

- Les nourrissons atteints de handicap accordent peu d’intérêt au monde qui les 

entoure. Cela est dû au manque de maturation du système auditif et visuel : l’enfant 
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répond plus tard ou plus lentement aux sollicitations. La latence ainsi créée rompt 

la fluidité de la communication naturelle.  

- Pour communiquer, il faut être bien positionné pour voir ses interlocuteurs et les 

choses au sujet desquelles on veut s’exprimer. Or, le retard de développement 

psychomoteur de ces bébés rend difficiles les échanges. En effet, la position 

allongée ou assise prolongée des premiers mois ainsi que la lenteur d’ajustement du 

tonus musculaire ne permettent pas de réagir immédiatement à l’arrivée d’une 

personne. Il n’y a pas de reprise de la tentative de communication du bébé par 

l’entourage et donc pas de communication. 

- Un appareillage, quelle que soit sa nature, perturbe la mise en place d’une relation 

harmonieuse. L’appareil prend une place physique et rend visible le handicap.  

- Les bébés porteurs de handicap présentent un retard de la coordination 

oculomotrice ce qui retarde l’apparition du contact oculaire et de l’attention 

conjointe indispensables à l’interaction précoce  

- Ces enfants ont souvent des troubles associés tels qu’un bavage, un bruxisme etc. 

L’expression de l’attachement par les bisous, les câlins et tout autre vecteur de 

tendresse est freinée. Cela impacte sur les interactions. 

- Les difficultés d’alimentation transforment les repas en source d’angoisse pour les 

parents et perdent le caractère privilégié d’ordinaire rattaché à ces moments 

d’échanges. Il est facile de remarquer la richesse des interactions lors d’un repas 

d’un bébé ordinaire, richesse qui disparait avec la notion de risques chez l’enfant 

malade. 

- Quand le tour de parole n’est pas instauré, le chevauchement des prises de parole de 

l’enfant et des proches réduit les possibilités d’intervention de l’adulte qui ne peut 

pas enrichir les interactions comme il le souhaite.  

- Enfin, une déficience intellectuelle touche l’acquisition du symbolisme, de 

l’inhibition, de la mémoire, de l’organisation, de l’abstraction ou du raisonnement. 

L’absence de ses capacités entraîne des problèmes de compréhension.  
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 Il est à présent admis que ce sont bien les difficultés d’expression de l’enfant qui 

créent des interférences au développement interactionnel parent/enfant et non pas l’inverse.  

 

 L’orthophoniste doit aider les parents à prendre conscience de ces difficultés pour 

les réduire. Pour cela il doit indiquer aux parents comment stimuler le langage dans des 

situations de vie quotidienne. Il s’agit de guider l’attitude des parents, de les amener à 

reconnaitre les amorces de communication et à y répondre de façon adaptée. De cette 

manière, ils confirment à l’enfant l’existence et la réception de son message. Réponse 

immédiate, imitation, tour de rôle, reformulation positive, dénomination, questions 

adéquates, encouragements, persévérance, enthousiasme, plaisir partagé sont autant 

d’attitudes qui vont permettre d’améliorer l’éducation langagière.   

 Les parents vont adopter peu à peu cette nouvelle attitude dans les situations de la 

vie quotidienne et aussi dans toutes les activités visant à favoriser la communication telles 

que la lecture, la musique, les chansons, les jeux, les activités artistiques ou de création. 

(Denni-Krichel, 2000)  

 De plus, la mise en place du « parler bébé » (ou LAE) n’est plus spontanée. Le rôle 

de l’orthophoniste auprès des parents est de les sensibiliser aux caractéristiques et aux 

particularités phonologiques, syntaxiques et sémantiques de ce langage : exagération des 

éléments prosodiques, utilisation d’un timbre plus élevé, vocabulaire simple et contextuel, 

structures syntaxiques simples et compréhensibles, discours redondant, utilisation des 

mimiques expressives ainsi que de gestes, dénomination et verbalisation systématiques des 

actions en présence de l’enfant. (Denni-Krichel, 2000) 

 

 

 

 

 

 

 

 



63 

 

2.3.3 Les aides à la communication : La CAA 

 Le syndrome périsylvien congénital bilatéral provoque une diplégie faciale qui a le 

plus souvent pour conséquence une dysarthrie. Cette difficulté d’articulation entraîne 

parfois une inintelligibilité. Les séquelles peuvent aller jusqu’au mutisme.  

 

 Lorsque l’enfant entre difficilement ou n’entre pas dans le langage oral, 

l’orthophoniste doit pallier le handicap. Il a pour mission d’offrir à l’enfant un moyen de 

communication alternatif ou augmentatif en l’absence de langage oral.  

 

 Tout d’abord il faut réfléchir à un code oui-non fiable lorsque la communication est 

réellement entravée. 

 Ensuite, il est indispensable de réfléchir à un moyen de communication différent 

par le biais de codes ou de supports créatifs et adaptés. 

 Des outils sont mis à disposition des orthophonistes pour aider l’enfant à s’exprimer 

et à comprendre le langage. Ils sont regroupés sous le terme de CAA : Communication 

augmentative et alternative.  

 La communication alternative est un moyen de remplacer le langage absent ou 

déficitaire alors que la communication augmentative englobe les moyens de soutenir un 

langage faible ou une fatigabilité à la parole.  

 La CAA réunit toutes les formes d’aides à la communication dans le cas d’handicap 

langagier : les gestes, les langues des signes, les expressions faciales, l’utilisation de 

l’alphabet ou d’images sur des tableaux et les synthèses vocales. (Glennen, Decoste, 1996) 

 Selon la taille et la sévérité de l’atteinte cérébrale, les enfants présentent des 

séquelles motrices et/ou cognitives. Il est donc nécessaire d’adapter les moyens de 

compensation du handicap aux possibilités de l‘enfant. 

 Si l’enfant en difficulté avec la langue orale ne reçoit que de la langue orale il a les 

plus grandes difficultés à élaborer un autre langage. C’est donc à l’entourage de lui fournir 

des solutions. 
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 Les aides gestuelles 

 L’utilisation des gestes est naturelle autour d’un enfant à travers « le parler bébé » 

mais ils peuvent être un vecteur de communication à part entière ou servir de renfort au 

langage oral. L’orthophoniste peut se former à un programme d’utilisation de 

pictogrammes ou à la pratique de la LSF (Langue des Signes Française) pour suppléer les 

difficultés de communication de l’enfant. De plus, l’étude de Molteni et al (2010), menée 

avec une petite fille atteinte du syndrome périsylvien bilatéral congénital, prouve qu’un 

entraînement soutenu à la langue des signes permet des progrès significatifs en ce qui 

concerne le vocabulaire, la syntaxe et la morphologie grammaticale.   

 

 Les aides picturales  

 Les aides picturales sont multiples : images, photos, pictogrammes…Elles 

permettent de tout représenter : les personnes, les objets, le temps, les lieux, les liens entre 

les choses, les règles de vie…Ces supports picturaux aident l’enfant à mieux comprendre 

ce qu’on lui dit et à se saisir d’un nouveau moyen d’expression adapté à ses capacités, « se 

sentant mieux compris et écouté il trouvera plus facilement le chemin vers le mot parlé s’il 

le peut ». (Cataix-Nègre, 2010). 

 L’important est de débuter une réflexion éclairée sur le choix du support pour 

chaque enfant en fonction de ses difficultés et de ses possibilités mais surtout en fonction 

de la demande et de l’implication de l’entourage. En effet, une aide à la communication 

utilisée uniquement dans une sphère de la vie de l’enfant a peu de chance d’être investie. 

Ce projet fait partie intégrante du partenariat parents/professionnels.  

 Le format imagier est avantageux pour conserver une information dans la durée ce 

qui n’est pas le cas pour les gestes. A partir des images ou des pictogrammes, les 

possibilités de supports sont infinies : cahiers de communication, histoires pictographiées, 

emploi du temps… 

 

 Les synthèses vocales  

 Les synthèses vocales sont des aides technologiques en constante évolution. Le 

principe est toujours le même malgré la diversité de formats existants : permettre à l’enfant 

de s’exprimer, par une voix de synthèse ou une voix digitale, grâce à un code à base 

d’images, de pictogrammes, de lettres ou grâce à l’alphabet phonétique. 

 C’est un outil pratique pour que l’enfant puisse « parler » en dehors des cercles de 

personnes formées aux langages des gestes ou des  pictogrammes. 
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 L’orthophoniste peut accompagner les parents dans une démarche de demande de 

subvention auprès de la MDPH (Maison Départementale des Personnes Handicapées) pour 

acquérir une synthèse vocale adaptée aux besoins de l’enfant. En effet, le coût est 

malheureusement élevé.  

 

 

 Pour conclure, « une prise en charge orthophonique précoce s'impose donc pour 

offrir aux parents un soutien, une écoute et pour les aider à rétablir (ou maintenir) les 

interactions parents/enfants que l'annonce du handicap (ou les conséquences du déficit) 

peut rendre déviantes sur le plan qualitatif et quantitatif » (Antheunis et al, 2005) 
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3. L’IMPORTANCE DE L’ACTUALISATION DES 

CONNAISSANCES 

 L’orthophonie est une profession en constante évolution. La volonté d’améliorer les 

différentes composantes du métier est illustrée par plusieurs facteurs.  

 

3.1 La formation initiale 

 La réforme de la formation initiale régie par le décret du 30 août 2013, évoque 

clairement une volonté d’actualisation des connaissances. Le parcours d’études passe de 4 

à 5 ans et est réévalué à un grade master (bac +5). Cette modification du cursus témoigne 

de l’expansion du champ de compétences de l’orthophonie en 2002. Le cursus étudiant a 

donc intégré ces changements.  

 Cette croissance s’explique par l’impact des études menées sur les différentes 

pathologies rencontrées dans la patientèle de l’orthophoniste, les avancées de la science et 

la maturation naturelle du métier depuis sa création en 1964. Ceci montre la volonté de 

cette profession d’actualiser sa pratique. 

 

3.2 La formation continue 

 La HAS (Haute Autorité de Santé) a instauré par l’article 59 de la loi HPST, le 

DPC : Développement Professionnel Continu. C’est « un dispositif essentiel pour 

améliorer la prise en charge des patients et pour accompagner les évolutions du système 

de santé. Il concerne toutes les professions de santé». (www.has-santé.fr ) 

 Depuis, tous les orthophonistes sont tenus à participer à une formation par an 

libellée par l’organisme référent: l’OGDPC (Organisme Gestionnaire du Développement 

Professionnel Continu). Les orthophonistes participaient déjà spontanément à leur 

formation continue, se sentant concernés par cette problématique. 

 

 

 

 

http://www.has-sante.fr/portail/upload/docs/application/pdf/2010-04/hpst_art59.pdf
http://www.has-santé.fr/
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3.3 La documentation personnelle 

3.3.1 Les supports d’information classiques 

 L’information est une donnée cruciale dans l’actualisation des connaissances des 

professionnels afin d’améliorer les compétences et les techniques de prise en charge.  

 De plus, au cours d’une carrière, la confrontation à des pathologies méconnues est 

fréquente. Il est alors nécessaire de trouver des réponses théoriques et/ou pratiques pour 

orienter sa prise en charge en attendant une formation dans le domaine concerné.  

 Les articles, les ouvrages, les magazines et les revues sont des médias intéressants 

pour trouver des informations. Actuellement, la tendance est au « e-learning » pour 

compléter le format papier. 

 

3.3.2 Le « e-learning » 

 Les professionnels, ainsi que les patients, sont nombreux à utiliser les TIC 

(Technologies de l’Information et de la Communication) pour se documenter. C’est le « e-

learning ». Il est défini par l'ensemble des solutions et moyens permettant l'apprentissage 

par des supports électroniques. L’utilisation des outils numériques est encouragée par les 

autorités de santé.  

 Le « e-learning » fait partie d’une tendance plus globale : la « e-santé ». C’est 

« l’application des technologies de l’information et de la communication (TIC) à 

l’ensemble des activités en rapport avec la santé ». (www.esante.gouv.fr). Elle est, en 

effet, en forte hausse : la proportion des Français qui consultent des informations sur la 

santé via des TIC est passée de 31 à 45 % entre 2006 et 2011 selon le CNOM (Conseil 

National de l’Ordre des Médecins) (Gicquel et al, 2011) 

 

 Les orthophonistes se servent de ces médias pour faire circuler ou pour rechercher 

les informations comme en témoignent ces deux sites participant à la « e-santé ». 

 

http://www.orthophonie.fr/alzheimer.php 

http://reeducation-tubaire.wifeo.com/ 

 

 

http://www.esante.gouv.fr/
http://www.orthophonie.fr/alzheimer.php
http://reeducation-tubaire.wifeo.com/
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 Les informations contenues dans ces sites renseignent sur les connaissances 

actuelles concernant une pathologie : son bilan, ses signes d’appel, ses éléments 

diagnostics ou encore sur sa prise en charge spécifique avec les axes thérapeutiques et les 

matériels intéressants.  

 Ces sites peuvent également être un lieu d’échanges entre les patients et/ou leur 

entourage et les professionnels via des forums. Une étude de Romeyer (2012) montre que 

les internautes « fréquentent principalement les espaces communautaires » pour échanger 

ou débattre et, parfois, pour trouver un soutien face aux questions de santé qu’ils peuvent 

vivre. Un partage d’expériences et de témoignages est intéressant pour faire évoluer la 

pratique des orthophonistes et comprendre les conséquences d’un trouble de la 

communication ou des fonctions cognitives sur la vie quotidienne.  

 

 Les sites peuvent également livrer des adresses utiles comme celles des associations 

qui militent pour la reconnaissance d’une pathologie particulière.  

 

 La « e-santé » est un outil très utilisé par les patients. La sélection des informations 

de qualité relève de leur analyse critique des données. En effet, il faut différencier : 

- L’information médicale qui est le fruit du travail de professionnels ou de 

scientifiques et 

- L’information de santé dont les auteurs sont divers et n’appartiennent pas 

obligatoirement au monde médical. (Rebillard, mémoire d’orthophonie, 2013) 
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Dans la partie théorique qui vient de se terminer, nous avons présenté le syndrome 

périsylvien bilatéral congénital dans ses aspects physiopathologiques et 

symptomatologiques afin de comprendre l’intérêt de la prise en charge en orthophonie des 

patients porteurs de cette malformation.  

Dans une autre partie nous avons souligné le manque de connaissances liées à ce 

syndrome de la part des professionnels concernés et l’impact que cela a sur les 

rééducations et le développement de ces enfants. De plus, étant donné la rareté de cette 

atteinte cérébrale, les parents se retrouvent démunis suite à l’annonce du diagnostic et le 

recours à la « e-santé » se banalise.  

 

Ces constats nous ont amené à l’idée de diffuser les connaissances actuelles sur ce 

syndrome afin d’améliorer l’accès à l’information. Le site internet nous a paru un très bon 

support pour cela. En effet, ce support est moderne et populaire. De plus, il est gratuit et un 

des plus grands vecteurs de communication aujourd’hui.  

Le but de ce mémoire est donc d’élaborer un site internet dédié à la dysplasie 

bioperculaire à destination des professionnels et des proches du patient. La finalité de ce 

travail serait d’offrir une source d’informations avérées et faciles d’accès.  

Pour cela, nous proposons de dresser le profil clinique de deux enfants atteints du 

syndrome périsylvien bilatéral congénital à l’aide de tests standardisés et d’une observation 

clinique avec pour axe d’étude la communication préverbale et les acquisitions 

fondamentales de la petite enfance. 

 Par la suite, nous sélectionnerons les données essentielles à la compréhension de 

cette pathologie et les éléments pertinents pour les publics visés dans l’espoir de répondre 

aux interrogations de chacun et d’aider au quotidien les patients atteints de cette 

encéphalopathie.  

 

Notre hypothèse est donc la suivante : un site d’informations sur la dysplasie 

bioperculaire, aussi appelé syndrome périsylvien bilatéral congénital, offrira une source 

d’informations aux orthophonistes et pourrait améliorer la prise en charge des enfants 

atteints de cette encéphalopathie pour qui le pronostic d’évolution dépend en partie de cette 

profession. Ce site apporterait un soutien aux parents ou aux proches des personnes 

présentant cette malformation de par les informations théoriques et pratiques contenues 

dans celui-ci.  
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PARTIE 2.  MATÉRIEL ET MÉTHODES 
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I. LE PROTOCOLE 

 Notre protocole d’évaluation comprend la passation de deux batteries de tests afin 

d’établir le profil clinique de deux enfants atteints du syndrome périsylvien bilatéral 

congénital : l’ECSP (Évaluation de la Communication Sociale Précoce) et EVALO BB. 

Ces tests ont été choisis pour objectiver les capacités précoces d’interaction des enfants 

ainsi que leurs premières compétences cognitives. 

 

 Les entrevues ont été filmées afin d’obtenir plus de précisions sur les analyses 

qualitatives et quantitatives des capacités de l’enfant. Chaque enfant a participé à 3 séances 

d’une durée d’une heure chacune environ.  

 Une évaluation de la vie quotidienne a été proposée via un questionnaire remis aux 

parents lors de l’anamnèse. 

 

 Les tests ont été administrés dans le même ordre pour chaque enfant, pour l’un, au 

sein de son institution d’accueil et pour l’autre, à son domicile.  

 

 Nous avons établi des critères de recrutement de population pour rencontrer des 

enfants concernés par notre projet et pour pouvoir comparer les résultats obtenus aux tests 

présentés.  

 

 Critères d’inclusion :  

- Des enfants âgés entre 0 et 7 ans 

- Une dysplasie bioperculaire congénitale bilatérale diagnostiquée grâce à un cliché 

IRM et un examen neurologique complet.   
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II. LES TESTS UTILISÉS 

1. L’ECSP 

 L’échelle d’évaluation de la communication sociale précoce (ECSP) est une batterie 

de tests s’intéressant à la communication préverbale du jeune enfant. Elle a été élaborée 

par Michèle Guidetti et Catherine Tourrette en 1993. Une réédition est parue en 2009. 

 

 L’ECSP peut être appliquée à des enfants âgés de 3 à 30 mois. Elle vient combler 

un manque d’expertise dans le domaine de « la genèse des compétences communicatives » 

de l’enfant en bas-âge. (Manuel de l’ECSP, 1993) En effet, l’ECSP a été créée pour 

compléter l’analyse globale de l’enfant. Des tests existaient déjà mais évaluaient soit une 

compétence différente soit une autre tranche d’âge.  

 

 L’ECSP évalue la fonction cognitive qui porte sur les capacités d’interaction en 

analysant les comportements des enfants lors de la passation. Ce test utilise 3 échelles pour 

évaluer les fonctions socio-communicatives : l’interaction sociale (IS), l’attention 

conjointe (AC) et la régulation du comportement (RC). Trois dimensions affinent 

l’évaluation des compétences des enfants : l’initiation (I), la réponse (R) et le maintien (M) 

d’une situation. Ce qui permet de créer 8 classes.  

 

 
Interaction sociale Attention conjointe 

Régulation du 

comportement 

Réponse RIS RAC RRC 

Initiation IIS IAC IRC 

Maintien MIS MAC  
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 La cotation répartit les capacités de l’enfant en 4 niveaux de développement. Les 

108 items sont regroupés en 23 situations faisant émerger des comportements. Au sein 

d’une situation, l’examinateur peut donc évaluer plusieurs compétences de niveaux 

différents.  

 

 Lors de la passation, il est nécessaire d’engager de réelles interactions avec l’enfant 

pour qu’il puisse montrer ses capacités optimales. Il est essentiel de laisser des moments 

sans stimulations (ni verbales, ni gestuelles) pour que l’enfant ait l’occasion de faire des 

demandes si minimes soient elles.  

 La cotation nécessite plusieurs conversions. Tout d’abord, chaque compétence 

(RIS, MAC…) correspond à 25 points et chaque niveau à l’intérieur d’une compétence 

vaut 5 points. Si bien que si le niveau contient 3 items, chaque item vaut 1.7 points, si le 

niveau contient 5 items, chaque item vaut 1 point etc. Le total de chaque échelle (IS, AC et 

RC) correspond à un âge de développement après un report dans un tableau de conversion. 

Le score total des 3 échelles donne l’âge global de développement de l’enfant concernant 

ses aptitudes préverbales par le même processus.  

 

 L’ordre des items n’est pas à faire passer strictement comme indiqué dans le livret 

de passation. Il est même important que l’adulte s’adapte à ce que montre l’enfant et 

choisisse les situations qui correspondent le mieux. Pour relever les aptitudes ou les 

déficits de compétences communicatives, trois indices sont calculés : le niveau optimal, le 

niveau moyen et le score. 

 Les résultats peuvent être analysés globalement ou en détaillant les performances 

des enfants dans les différentes échelles et dimensions.  
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2. EVALO BB 

 EVALO BB est une batterie d’évaluation élaborée par Françoise Coquet, Pierre 

Ferrand et Jacques Roustit en juillet 2010. Elle propose d’estimer les capacités d’enfants 

âgés de moins de 36 mois ou des enfants plus âgés avec peu ou pas de langage par des 

situations d’observation. Les résultats ainsi obtenus permettent de choisir une orientation 

de prise en charge et/ou d’autres tests pour affiner le profil clinique de l’enfant. 

 

Le protocole sépare la batterie en deux classes d’âge :  

- les enfants âgés de 20 à 27 mois   

- les enfants âgés de 27 à 30 mois 

 

 Le but de cette batterie est « d’objectiver les acquisitions de l’enfant, par le biais de 

situations normées, son niveau par rapport à une moyenne ». (Livret utilisateur EVALO 

BB, 2010) 

 

Cinq axes sont explorés : 

- Le rapport aux autres 

- L’expression 

- La compréhension du langage 

- Le rapport aux objets 

- Les praxies 

 

 Les épreuves sont cotées soit en termes de score soit en termes de présence ou non 

de la compétence testée.  

 Le score dans chaque axe est à convertir en quartiles dans le formulaire des scores. 

Le 1er quartile est la zone pathologique et le 4ème quartile représente le score d’un enfant 

ordinaire à 20 mois. Les scores aux épreuves donnant des informations qualitatives sont 

aussi à reporter sur le formulaire des scores.  

 Le livret de l’utilisateur nous donne des âges moyens d’acquisition pour toutes les 

compétences observées. Cette batterie pointe si l’enfant montre des capacités qui se 

rapprochent de celles d’un enfant de 20 mois ou si beaucoup d’items sont chutés. Elle ne 

calcule pas un âge développemental.  
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 La batterie EVALO BB inclut un questionnaire d’observation à destination de 

l’entourage de l’enfant. Il a comme objectif de dresser un profil de ce que l’enfant est 

capable de faire dans une sphère personnelle. Il se compose de 3 rubriques : « ce que 

l’enfant comprend », « ce que l’enfant fait » et « ce que l’enfant dit ».  
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III. LES AXES D’OBSERVATION CLINIQUE 

 Lors de la passation des épreuves, nous avons mis un point d’honneur à 

l’observation clinique et tout ce qu’elle pouvait apporter comme données supplémentaires. 

Deux domaines sont considérés : le comportement de l’enfant et sa motricité. 

 

1. LE COMPORTEMENT 

 Le comportement est évalué qualitativement afin d’ajouter des informations 

importantes pour l’interprétation des résultats.  

 

2. LA MOTRICITÉ 

 Les capacités motrices constituent des éléments diagnostics concernant l’âge 

psychomoteur de l’enfant. Les différentes observations sont mises en lien avec les données 

développées dans la première partie.  

 Grâce à une observation du contrôle postural, de la locomotion et de la préhension, 

nous pouvons mettre en exergue une hétérogénéité ou une homogénéité de développement 

entre le domaine communicatif et le domaine moteur.  
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PARTIE 3.  RÉSULTATS 
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I. LES RÉSULTATS DE MARIE 

1. L’ANAMNÈSE 

 Marie est née le 28 janvier 2008. Elle a 6 ans lors du bilan. Elle est la seule enfant 

de ses deux parents et grandit dans un milieu socioculturel simple. 

 

1.1 La petite enfance de Marie 

 Marie est née à terme d’une grossesse sans difficulté. L’accouchement s’est déroulé 

sans complication. 

 

 La Protection Maternelle et Infantile (PMI) repère la famille à la maternité. En 

effet, la mère semble démunie face à son nouveau-né. Ses réactions inappropriées envers le 

bébé alertent les services sociaux qui suivront cette famille. 

 

 A 1 mois et demi, après des malaises inquiétants, Marie arrive aux urgences avec 

ses parents. Le service hospitalier pose le diagnostic d’une épilepsie partielle. Ces pertes de 

connaissances seront plus tard identifiées comme un état de mal partiel. 

 De plus, l’équipe de l’hôpital remarque la présence d’un reflux gastro-œsophagien. 

 Enfin, les parents relatent, à cette occasion, des difficultés d’allaitement, si bien 

qu’à 10 jours de vie, Marie était nourrie au biberon.  

 

 Face à ces difficultés, des examens complémentaires sont entrepris : un électro-

encéphalogramme, un examen neurologique clinique, un interrogatoire sur les antécédents 

familiaux ainsi qu’une imagerie médicale. Le médecin, après analyse du cliché de 

l’Imagerie de Résonance Magnétique (IRM), repère une polymicrogyrie bilatérale localisée 

autour des scissures de Sylvius et de l’opercule de Rolando. Le diagnostic est établi par le 

neuropédiatre : Marie est atteinte du syndrome périsylvien bilatéral congénital.  

 

 Les recherches étiologiques infectieuse et génétique sont infructueuses. Étant donné 

l’atteinte cérébrale, l’équipe suspecte un polyhandicap.  
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1.2 L’orientation 

 Après l’annonce de la malformation cérébrale de Marie, ses parents sont orientés 

vers la Maison Départementale des Personnes Handicapées (MDPH) qui propose une 

inscription dans un centre d’accueil spécialisé. Marie entre à l’Archipel d’Aliénor de 

Blanquefort en 2008, elle est alors âgée de 4 mois et demi.  

 

1.3 Les traitements 

 Afin de contrôler l’épilepsie, un traitement par valproate est débuté. Marie le tolère 

bien et les crises disparaissent.  

 

 En ce qui concerne le reflux gastro-œsophagien, le traitement est revu 

régulièrement afin d’en limiter les conséquences.  

 

 Les difficultés d’alimentation nécessitent la pose d’une gastrostomie en mai 2008 

afin d’éviter un retard staturo-pondéral ou une déperdition trop importante.  

 

1.4 Le développement psychomoteur 

 Au niveau motricité, Marie acquiert la station assise et la bimanualité. Marie est en 

fauteuil roulant malgré un état fonctionnel de ses jambes. Elle peut marcher avec une aide : 

l’adulte tient ses mains et maîtrise son équilibre. Le contrôle des sphincters est immature.  

 

1.5 Le trouble de l’oralité  

 Après un examen complet de la déglutition, l’orthophoniste conclut à une hypotonie 

bucco-faciale, un schéma de succion/déglutition archaïque et un hyper nauséeux de stade 

2-3. 

 À l’âge de 2 ans, Marie s’alimente per os. La gastrostomie est retirée en octobre 

2010. À 3 ans, Marie est capable de boire de l’eau gélifiée et des aliments mixés. 
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1.6 Les capacités de communication 

 Marie est décrite dès son arrivée au centre comme une petite fille ayant des 

ressources communicationnelles, relationnelles et motrices. Elle montre une qualité de 

regard. Elle exprime ses sentiments d’angoisse par des pleurs. Elle est réceptive aux signes 

du français signé mais ne les utilise pas pour s’exprimer. Elle produit uniquement des sons 

vocaliques. 

 

1.7 Le développement affectif et psychique 

 L’acceptation du handicap est difficile pour la famille mais un attachement 

maternel fort est visible : la mère porte beaucoup Marie et cette dernière montre une 

angoisse de séparation.   

 L’équilibre affectif de Marie est précaire malgré des évolutions concernant ses 

affects. La relation parent-enfant reste difficile. Elle a besoin de contenance.  

 Des traits autistiques apparaissent avec des attitudes plaquées et des réactions 

inadaptées (sourires, cris, bras tendus, acquiescements…). Elle montrait des stéréotypies au 

niveau de la main droite et des mouvements athétosiques des membres supérieurs et 

inférieurs qui ont disparu aujourd’hui.  
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1.8 Les prises en charge 

 Aujourd’hui, Marie est présente 4 jours et demi par semaine à l’Archipel. Elle est 

suivie par une équipe pluridisciplinaire.  

 

 La psychothérapie 

 A l’arrivée de Marie à l’archipel d’Aliénor, la prise en charge en psychothérapie 

était prioritaire pour une amélioration de la relation mère-enfant au vu des difficultés 

parentales. 

 La psychologue de l’établissement recevait Marie et sa mère pour un travail 

d’accompagnement. Des situations de la vie quotidienne étaient mises en place notamment 

pour un apprentissage des gestes maternels afin de sécuriser Marie au domicile. Des 

discussions autour du repérage des tentatives d’interaction de Marie ont été importantes 

pour que la mère puisse les relever et y répondre. 

 Les comportements agressifs verbaux et inadéquats de la mère ont persisté malgré 

cette guidance parentale. Toutefois, la relation mère enfant semblait s’apaiser petit à petit.  

 

 L’orthophonie 

 Par la suite, une prise en charge en orthophonie a débuté avec, comme axe principal 

de travail, l’oralité. Un travail de désensibilisation du réflexe hypernauséeux a été 

nécessaire.  

 En parallèle, la mère était reçue pour une séance d’accompagnement au 

« nourrissage plaisir ». L’accueil de la mère était important pour instaurer une relation de 

confiance avec l’institution.  

 Étant donné les progrès de Marie concernant l’alimentation, un atelier miam-miam 

a été mis en place. Il était animé par l’orthophoniste et la psychologue de l’archipel 

d’Aliénor. Il permettait à Marie d’expérimenter les odeurs qui provoquaient 

immédiatement une salivation. Elle semblait impatiente et curieuse de faire ses propres 

découvertes. Ce groupe thérapeutique s’est poursuivi jusqu’en juillet 2013. 
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 En 2012, un travail sur la communication commence en orthophonie. Les séances 

mère/enfant sont arrêtées même si les repas à la maison restaient compliqués. Un travail 

sur un code de communication constitué de photos est entamé. Des rituels sont mis en 

place pour permettre des acquisitions. La prise en charge continue avec les mêmes 

modalités. 

 

 La kinésithérapie 

 Ensuite, une prise en charge en kinésithérapie a été bénéfique pour Marie mais ses 

capacités et son investissement fluctuaient. Elle mettait beaucoup de temps à se détendre et 

la reprise après une période d’arrêt était difficile. Le travail entamé était axé sur son 

hypertonicité qui provoquait les mouvements athétosiques parasitaires. 

 

 L’ergothérapie 

 Ce récent suivi a pour but de lui permettre de déplacer seule son fauteuil. Marie 

éprouve des difficultés à trouver des solutions quand elle est bloquée. En ligne droite, elle 

est capable de se mouvoir grâce à l’étayage de l’adulte. 

 

 La psychomotricité 

 Grâce à une séance de psychomotricité hebdomadaire, Marie apprend à découvrir 

ses possibilités corporelles. Ces séances ont pour but de l’aider à relâcher son corps et à 

tenter d’inhiber son agitation psychomotrice ainsi qu’à unifier le niveau inférieur et le 

niveau supérieur de son corps.  

 

 

 Au bout d’un an à l’Archipel, les professionnels décrivent de petits progrès 

comportementaux et des acquisitions : des facultés de concentration, une capacité à jouer 

seule sans accaparer l’adulte, un léger babillage lors de contage d’histoires et l’expression 

de besoins. Les évolutions sont faibles dans tous les domaines et inférieures aux espoirs de 

l’équipe lors de son arrivée.  
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2. LES OBSERVATIONS CLINIQUES 

2.1 Le comportement 

 Marie se montre joyeuse et en demande de communication lors de nos rencontres. 

Elle cherche du regard une interaction et semble contente de « jouer ». Elle montre une 

réelle appétence à la communication.  

 

 Certaines attitudes font penser à des stéréotypies comme des acquiescements, le fait 

qu’elle tende les bras ou encore lorsqu’elle fait le signe de « c’est bien » avec le pouce 

levé. Ces attitudes n’ont pas été prises en compte dans notre cotation. En effet, nous 

estimons ne pas connaître suffisamment Marie. Nous ne pouvions pas différencier une 

interaction intentionnelle et une attitude plaquée. Nous avons pris comme base 

d’observation ce que Marie a su nous montrer lors de ce bilan.  

 

2.2 La motricité 

 Contrôle postural 

 Marie tient assise sans soutien ce qui est une capacité d’un enfant de 6 mois. Elle 

est capable de tenir debout avec un appui humain ou matériel.  

 

 Locomotion 

 Marie se déplace peu mais lorsqu’elle reste sur le tapis, hors de son fauteuil, elle 

peut se propulser en avant grâce à ses membres supérieurs comme pour la reptation, ce qui 

situerait son développement locomoteur à 6 mois environ. Le stade de la propulsion 

quadripédique n’est pas atteint du fait de la négligence du bas de son corps.  

 La marche est possible avec l’aide d’un adulte si elle est tenue par les 2 mains, 

capacité acquise vers 10 mois chez le bébé ordinaire. L’équilibre est encore impossible.  
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 Préhension  

 Marie est capable d’attraper des objets fins tel qu’un crayon grâce à une prise radio-

palmaire qui apparait à l’âge de 8-9 mois normalement.  

 Les mouvements de préhension sont perturbés par des tremblements peut-être dus à 

des séquelles neurologiques.  

 La coordination visuo-manuelle est présente, Marie regarde systématiquement ce 

qu’elle attrape et maintient l’attention visuelle pendant toute la durée de la manipulation. 

Elle utilise ses 2 mains pour prendre les objets volumineux comme les bébés de 11 mois.  

 

 Le contrôle des sphincters diurne comme nocturne est immature ce qui confirme un 

âge de développement psychomoteur inférieur à 2 ans et en réalité plus proche de celui 

d’un enfant d’1 an.   
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3. LES RÉSULTATS AUX ÉPREUVES DE L’ECSP 

 Marie obtient un score global de 56.65 points ce qui correspond au niveau de 

communication préverbale d’un enfant de 12 mois et 25 jours. Elle est plus performante 

dans les épreuves d’initiation. Son score optimal moyen est de 3 ce qui correspond à des 

capacités acquises entre 7 et 16 mois. Son niveau moyen est inférieur : 2.125, niveau 

correspondant à ce qu’un enfant sait faire à 6 mois.  

 

Les résultats de Marie à l’ECSP sont à constater grâce à la feuille de score ECSP en 

annexe 3. 

 

3.1 L’interaction sociale 

 Le score global d’interaction sociale atteint 14.4 points soit un âge de 

développement d’un enfant de 12 mois et 23 jours.  

 

 Ses capacités d’initiation d’interaction sociale (5.9 points) sont supérieures à celles 

de réponse (4.75 points) et de maintien (3.75 points) de cette compétence. Elle atteint un 

niveau optimal de 3 dans la réponse à l’interaction qui correspond à un âge situé entre 7 et 

16 mois.  

 

 Lors de l’épreuve de détresse factice de l’adulte, Marie regarde intensément 

l’examinateur mais n’a aucune action envers lui. Il est difficile de savoir si elle a reconnu 

l’émotion. 

 

 Le jeu de faire semblant n’est pas cotable. Il lui est impossible d’entrer dans le jeu 

symbolique, compétence acquise à 12 mois environ.  

 

 Au cours de plusieurs épreuves, on remarque les capacités d’imitation de Marie : 

elle utilise le peigne à bon escient après démonstration, elle tente de tirer la langue … 

 Elle produit uniquement des sons vocaliques et ses productions sont plus 

nombreuses lorsque l’adulte entre en interaction avec elle ce qui montre qu’elle a reconnu 

en l’adulte un partenaire de communication (compétence acquise à 2 mois).   
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 Elle ne possède pas de code oui-non fiable ce qui entrave les interactions. Son 

niveau de compréhension verbale est très bas selon nos observations.  

 

 Marie est attirée par les objets sonores, elle prend le temps de les manipuler et de 

reproduire les sons ce qui est une source de plaisir. Ceci s’apparente à une réaction 

circulaire secondaire (stade III, 9-11mois). 

 

 Marie sourit beaucoup mais parfois de façon inadaptée. L’excitation peut entraîner 

des cris et une hypertonicité des mains et du tronc.  

 

3.2 L’attention conjointe 

 Le score global à cette série d’épreuves est 23.5 points ce qui situe Marie au niveau 

d’attention conjointe d’un enfant de 13 mois et 26 jours. Une fois encore, le score 

d’initiation (10 points) est meilleur comparé à celui de la réponse (8.5 points) et du 

maintien (5 points).  

 

 Les capacités attentionnelles de Marie sont correctes et homogènes avec les scores 

des autres séries d’épreuves. 

 

 Durant la passation, nous avons remarqué la qualité des interactions de Marie. Son 

empan attentionnel est correct. Elle est capable de respecter les tours de parole. Toutefois, 

respecter les tours de rôle est difficile, Marie n’a pas acquis l’action conjointe. Le jeu 

d’échange d’objet est presque impossible. Elle jette systématiquement certains objets (la 

poupée, le ballon, la marionnette). 

 

 Marie n’utilise pas le pointage et le plus souvent, elle regarde le doigt de 

l’examinateur et non pas l’objet pointé ce qui correspond aux compétences d’un enfant de 

6 mois. Par conséquent, la désignation et la dénomination sont impossibles. 
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3.3 La régulation du comportement 

 Marie aurait, selon cette évaluation, un score aux épreuves de régulation du 

comportement de 18.75 points d’où un âge de développement de 14 mois et 17 jours.  

 C’est le domaine où Marie est la plus performante surtout aux items d’initiation (15 

points). Pour la réponse à la régulation du comportement, Marie obtient 5 points.  

 

 Marie ne répond pas à l’appel de son prénom. Cette compétence est acquise à l’âge 

de 5 mois chez l’enfant ordinaire. 

 

 Lors de l’arrêt d’une activité, Marie pleurniche et suit du regard l’objet utilisé 

auparavant. Cela montre des capacités de régulation du comportement et de permanence de 

l’objet, cette dernière notion est acquise vers 12 mois. 

  

 Marie est capable d’exécuter un ordre simple comme « donne-moi » avec l’indiçage 

gestuel lorsque l’objet est dans sa main. Si les objets sont présentés devant elle, elle ne 

réagit pas à la demande.  

 

  

 En conclusion, les résultats au test de l’ECSP montrent un retard conséquent des 

capacités d’interactions préverbales de Marie. Malgré une initiation efficace des échanges, 

le niveau d’interaction est bas du fait de l’absence de langage et de l’interférence des 

attitudes stéréotypées. Toutefois, Marie montre des capacités d’imitation, la présence 

d’attention conjointe et l’acquisition de la permanence de l’objet.  

 Il ressort de cette évaluation un âge de développement compris entre 5 et 12 mois 

environ.  
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4. LES RÉSULTATS AUX ÉPREUVES D’EVALO BB 

 Étant donné les résultats aux épreuves de l’ECSP, nous avons choisi de faire passer 

le protocole 20 mois afin d’être cohérent avec l’indice d’âge de développement, 12 mois et 

25 jours, estimé par cette batterie de tests. 

 

 Le score total de Marie à EVALO BB est de 1 point sur 52. Ce score correspond au 

1er quartile dans la zone de difficultés avérées. Il est cohérent étant donné que 20 mois est 

bien supérieur à l’âge développemental découvert à l’ECSP. 

 

 La feuille de scores EVALO BB de Marie est consultable en annexes 4. 

 

4.1 Le rapport aux autres 

 Dans ces épreuves, Marie obtient 0 point ce qui la place dans le 1er quartile en zone 

de fragilité.  

 

 Marie présente des capacités d’entrée en interaction avec l’interlocuteur notamment 

sur les épreuves de demande d’objet et de demande d’aide. Elle montre un intérêt pour la 

chanson mimée et manifeste l’envie que ça recommence. 

 

4.2 L’expression 

 Marie utilise uniquement des sons vocaliques pour s’exprimer. C’est donc en toute 

logique qu’elle n’obtient aucun point à cette épreuve ce qui la place dans le 2ème quartile. 

Le 3ème quartile marque l’apparition de compétences expressives. Cette observation permet 

d’estimer l’âge de développement langagier de Marie qui serait compris entre 2 et 6 mois.  

 

 Marie communique avec le regard et interpelle l’adulte par des gestes et des sons. 

Cela dit, il est impossible d’avoir un échange construit étant donné l’absence d’un code 

oui-non fiable.  
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4.3 La compréhension du langage 

 Aux épreuves de compréhension, Marie n’a aucun point. Elle a un niveau 

correspondant au 1er quartile dans la zone de difficultés avérées.  

 

 Au cours de la passation, il est difficile de savoir ce que Marie comprend. Elle 

montre parfois des réactions adaptées mais le plus souvent il n’y a pas de réponse aux 

diverses demandes.  

 

4.4 Le rapport aux objets 

 C’est dans cette série d’épreuves que Marie obtient 1 point ce qui correspond au 1er 

quartile dans la zone de fragilité. L’item réussi est la permanence de l’objet.  

 

 Marie n’a pas accès au jeu symbolique ni à l’appariement de deux objets identiques.  

 

4.5 Les praxies 

 Les praxies n’apparaissent pas dans le protocole 20 mois mais nous avons jugé bon 

d’évaluer les capacités de Marie sur ce versant du fait de la symptomatologie théorique.  

 

 Lors de l’activité des bulles de savon, Marie tente spontanément de souffler sur 

l’instrument mais ce qu’elle produit est en fait un souffle de gorge de quelques secondes. 

Marie arrive à étirer les lèvres comme lors d’un sourire spontané. Lors de l’étude de la 

protrusion linguale, elle claque sa langue. Cela montre des capacités d’imitation limitées 

par la dysarthrie ou par le retard global.  

 

 Pour conclure sur les résultats de ce test, Marie obtient des résultats qui 

correspondent à des capacités d’un enfant de moins d’un an.  
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 Marie est une petite fille qui initie très bien les interactions. Elle montre des 

capacités d’imitation et de maintien d’activités. Toutefois, le retard est conséquent étant 

donné son âge de développement estimé à 1 an environ si l’on tient compte de l’ensemble 

des compétences acquises et non du score global.   

 

 Marie serait dans le stade III de la théorie piagétienne d’après ce qu’elle montre : 

des capacités de manipulation, la conscience de son action sur les objets et des réactions 

circulaires secondaires. Le stade IV marquant l’émergence de l’intentionnalité, n’est pas 

encore atteint.  

 

 Marie correspond à la description symptomatologique du syndrome périsylvien 

bilatéral congénital dans le sens où elle présente des difficultés motrices de la face et un 

syndrome de dysoralité sensoriel. De plus, l’épilepsie et le retard mental font partie des 

symptômes additionnels. La déficience intellectuelle est sévère et le versant psychotique 

majore ses difficultés.  

 

 



 

91 

 

II. LES RÉSULTATS DE PAUL 

1. L’ANAMNÈSE 

 Paul est né le 8 décembre 2010. Lors de notre rencontre il est âgé de 3 ans et 3 

mois. Il est enfant unique. Il grandit dans un milieu socioculturel ordinaire.  

1.1 La petite enfance de Paul 

 Paul est né à 6 mois et demi de grossesse. La grande prématurité peut s’expliquer 

par deux facteurs de risque présents chez la mère : une béance du col de l’utérus et une 

muqueuse utérine polyfibromateuse.  

 

 L’accouchement a été difficile. Paul était en souffrance fœtale. Il se présentait en 

position d’arche. De plus, son rythme cardiaque décroissait. La mère a subi une césarienne 

d’urgence pour sauver le bébé.  

 Dès la naissance, Paul subit une IRM afin de déterminer si les difficultés 

rencontrées ont laissé des séquelles. Une agénésie du corps calleux est suspectée. 

L’évolution affinera le diagnostic : une dysplasie bioperculaire est avérée. 

 

 Les recherches génétiques proposées aux parents ont été déclinées. Ils les 

estimaient longues et laborieuses. Elles avaient un objectif étiologique et préventif 

notamment pour calculer le risque d’une même atteinte lors d’une seconde grossesse.  

 

 Paul a séjourné au service de réanimation pendant 1 mois. Sur la demande des 

parents, ces derniers partageaient quotidiennement avec lui des moments de « peau à 

peau ». Cette pratique consiste à proposer aux mères et aux pères d’enfants nés 

prématurément de porter leur bébé peau contre peau pour favoriser le lien parent/enfant et 

recréer une intimité interrompue par une naissance trop précoce.  

 Une fois le pronostic vital écarté, Paul est accueilli au service de néonatalogie 

pendant 2 mois.  
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 Afin de garantir la survie de Paul, une intubation par sonde nasogastrique a été 

indispensable, l’alimentation artificielle en oxygène également.  

 A 1 mois et demi, Paul est capable de boire 10 mL de lait au biberon, la mère ne 

souhaitant pas allaiter. Le processus de déglutition n’est apparemment pas perturbé mais 

l’alimentation est rendue difficile par une grande fatigabilité et des régurgitations 

fréquentes. La durée des prises alimentaires est réduite par le besoin d’oxygénation 

artificielle de Paul.  

 Aucune séquelle concernant l’oralité n’est repérée. Les liquides tout comme les 

solides sont bien déglutis. Les parents ont repéré une préférence très marquée pour le sucré 

et les textures croquantes.  

 Paul utilise sa tétine lorsqu’il est fatigué, angoissé ou lors du coucher. Les parents 

sont conscients des inconvénients et tentent de diminuer la durée de succion par jour.  

Paul montre une angoisse de l’isolement. Il s’endort uniquement dans les bras d’un de ses 

parents. Passer la nuit dans son lit n’est pas encore envisageable.  

 

1.2 L’orientation 

 Les difficultés de Paul ont justifié l’entrée dans un CAMSP (Centre d’Action 

Médico-Sociale Précoce) pour une prise en charge en psychomotricité et en orthophonie. 

Les différents déménagements des parents pour des raisons professionnelles ont obligé 

Paul à changer de centre mais les prises en charge n’ont pas été interrompues.  

 

 Aujourd’hui, il est accueilli tous les matins dans une classe ordinaire de petite 

section de maternelle. L’intégration s’est faite progressivement. Les retours de 

l’enseignante sont positifs. Elle décrit Paul comme un garçon sociable et joyeux.  
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1.3 Les traitements 

 Paul n’a aucun suivi médicamenteux en lien avec sa pathologie.  

 

1.4 Le développement psychomoteur 

 En ce qui concerne ses capacités psychomotrices, Paul présente des retards pour 

certaines étapes. Il a acquis la tenue assise à 6 mois et la marche à 18 mois. Le contrôle des 

sphincters n’est pas mature. Paul les a maitrisés pendant quelques temps autour de ses 2 

ans avant de régresser.  

 

1.5 Les capacités de communication 

 Les parents ont noté que déjà tout petit Paul avait des capacités d’interaction grâce 

au regard. Paul montre, encore aujourd’hui, une forte appétence à la communication. Par 

exemple,  il interpelle facilement une personne étrangère pour interagir ou jouer.  

 

 Le babillage canonique serait apparu vers 6 mois. A l’âge d’1 an et 4 mois, Paul 

aurait commencé à appeler ses parents « papa » et « maman ». En ce qui concerne la 

compréhension du langage, elle est satisfaisante au quotidien selon les parents. Paul 

émettrait des demandes via le pointage ou avec des petits mots déformés.  

 Son stock lexical serait constitué d’environ 50 mots d’après un précédent bilan 

orthophonique. Les déformations phonologiques du discours spontané sont majeures ce qui 

gêne l’intelligibilité. La dyssyntaxie repérée par les parents amplifie les difficultés pour 

comprendre ce que dit Paul.  

 Ses parents nous relatent que Paul connaît les couleurs et sait compter jusqu’à 3. 

 

1.6 Les prises en charge 

 Actuellement, Paul voit une psychomotricienne au sein d’une MDSI (Maison 

Départementale de Solidarité et d’Insertion). La prise en charge en orthophonie va être 

mise en place au sein de cette institution. 
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2. LES OBSERVATIONS CLINIQUES 

2.1 Le comportement 

 Paul est un garçon joyeux et dynamique. Il montre une vive envie de 

communication. Il s’agite beaucoup et enchaîne les activités. Son attention est labile. Il est 

difficile de maintenir une activité plus d’une minute. Cependant, il est parfois fasciné 

comme avec les bulles de savon ou le ballon et peut maintenir ces jeux.  

2.2 La motricité 

 Contrôle postural 

 Paul se tient debout et assis sans aide. 

 

 Locomotion 

 Il marche, court et fait de la draisienne. L’équilibre n’est pas suffisant pour pédaler 

sur un vélo. 

 

 Préhension 

 Paul est capable d’utiliser la pince fine pour attraper un objet petit comme une bille. 

Pour les objets plus gros, il les prend à deux mains.  

 

 Les observations de la motricité permettent d’attribuer à Paul un âge de 

développement psychomoteur aux alentours de 2 ans ou plus vu l’utilisation de la 

draisienne et de la pince fine. Cependant, le contrôle sphinctérien est immature, ce qui l’est 

à 3 ans en règle générale. 
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3. LES RÉSULTATS AUX ÉPREUVES DE L’ECSP 

 Paul obtient un score total de 74.3 points ce qui correspond à un âge de 

développement global de 15 mois et 9 jours.  

 Le niveau optimal atteint est 4 ce qui reflète des compétences d’un enfant de 25 à 

30 mois. Le niveau moyen, 3.125 signifie que Paul montre un niveau d’un enfant âgé entre 

7 et 16 mois.  

 

 Les résultats de Paul sont référencés au sein de la feuille de niveau ECSP se 

trouvant dans l’annexe 5.  

 

3.1 L’interaction sociale 

 Paul obtient un score de 21.8 points à l’échelle de l’interaction sociale, ce qui 

correspond à un niveau d’un enfant de 14 mois et 20 jours. C’est le domaine le moins 

épanoui.  

 

 Ses capacités d’initiation (10.6 points) sont largement supérieures à la réponse 

(8.25 points) et surtout au maintien (2.95 points). Le niveau optimal atteint est le niveau 4 

soit des compétences d’un enfant de 25 à 30 mois.  

 

 Paul repère bien la détresse factice de l’adulte mais n’a pas de réaction adaptée. Il 

arrête simplement son activité et regarde l’interlocuteur.  

 

 Paul a accès au jeu symbolique. Il initie spontanément un jeu de faire semblant en 

utilisant une boîte en plastique comme chapeau. Il peut jouer à donner à boire à une 

poupée. L’activité peut être maintenue sur incitation de l’adulte. Ces compétences sont des 

marqueurs du niveau d’un enfant de 2 ans environ.   

 Paul respecte rarement les tours de parole et les tours de rôle. Cela a été un obstacle 

aux résultats positifs de Paul notamment aux épreuves de dénomination et d’échanges 

d’objets.  
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 Paul répond à son prénom lorsqu’il n’est pas accaparé par autre chose. Il focalise 

son attention sur des stimulations auditives comme des jeux sonores ou tout autre bruit de 

l’environnement. Il est difficile de le faire changer de centre d’intérêt. 

 

3.2 L’attention conjointe 

 Le score total de 25 points correspond aux capacités d’attention conjointe d’un 

enfant de 14 mois et 16 jours.  

 

 La différence entre la réponse (13.2 points) à l’attention conjointe et le maintien 

(3.4 points) est significative. L’initiation (8.4 points) est intermédiaire entre les deux scores 

précédents. Le niveau optimal 4 indique que Paul est capable de montrer les mêmes 

possibilités d’attention conjointe qu’un enfant âgé entre 25 et 30 mois.   

 

 Paul possède le pointage et l’utilise à bon escient pour attirer l’attention de l’adulte 

sur un objet, compétence acquise vers 9 mois.  

 Il s’exprime par des mimiques et des petits mots déformés. Il est inintelligible hors 

contexte. Il commente systématiquement ses actions. Les interventions de l’adulte dans son 

jeu ou lors de la lecture d’un livre d’images sont rarement prises en compte. Il montre des 

capacités d’imitation des mots et des intonations de l’adulte. Il sourit et rit beaucoup, le 

plus souvent de façon adaptée.  
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3.3 La régulation du comportement 

 Dans le domaine de l’initiation à la régulation du comportement Paul obtient le 

score maximal (25 points). Il a compris que son attitude a un impact sur le comportement 

d’autrui. Par contre, modifier ses attitudes en fonction des demandes de l’adulte est 

difficile. Le score de réponse à la régulation du comportement est chuté : 2.5 points.   

 Ses capacités sont une nouvelle fois celles d’un enfant âgé de 25 à 30 mois (niveau 

optimal 4).  

 

 Les résultats montrent une grande hétérogénéité entre d’un côté, les capacités 

d’initiation et de réponse et de l’autre, les capacités de maintien au sein de chaque échelle. 

Ce qui pénaliserait Paul c’est son attention labile qui ne lui permettrait pas de poursuivre 

une activité. Cette dimension a une influence sur le score global et l’estimation de l’âge de 

développement global de Paul.  

 

 Paul ne réagit pas à l’arrêt d’une activité mais déplace son attention sur un autre 

objet. Quelques minutes plus tard il peut revenir à l’activité précédente si elle est source de 

plaisir. Il possède la permanence de l’objet. En effet, à plusieurs reprises Paul me demande 

le ballon et se met immédiatement à sa recherche. Ceci dénote des capacités d’un enfant de 

18 mois étant donné sa capacité à prendre en compte les déplacements.  

 

 Paul est capable d’exécuter des ordres simples et la compréhension est bonne si 

l’attention auditive est correcte.  

 

 Pour conclure, l’ECSP met en valeur un retard concernant les interactions sociales 

précoces de Paul. Le résultat global est minoré par une attention auditive et visuelle limitée 

dans le temps. Cela dit, Paul montre des capacités d’imitation, de permanence de l’objet, 

de communication verbale, d’abstraction et de symbolisme.  
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4. LES RÉSULTATS AUX ÉPREUVES D’EVALO BB 

 Étant donné l’atteinte du niveau optimal 4 correspondant aux capacités d’un enfant 

âgé entre 25 et 30 mois dans chaque échelle de l’ECSP, nous avons choisi d’évaluer Paul à 

l’aide du protocole 27 mois.  

 

 Paul obtient un score total de 43 points sur 174 ce qui place ses capacités dans le 

premier quartile en zone de fragilité.  

 

En annexe 6, il est possible de consulter la feuille de score EVALO BB de Paul.  

4.1 Le rapport aux autres 

 Dans les épreuves de rapport aux autres, Paul obtient le score de 10 sur 15 ce qui le 

situe dans le premier quartile en zone de fragilité.  

 

 Les résultats de Paul aux épreuves non sanctionnées par un score sont meilleurs. En 

effet, nous avons pu observer qu’il est capable d’entrer dans une routine de salutation et 

même de l’initier lors du départ de l’adulte.  

 Il peut avoir une attention conjointe mais de faible durée. Les difficultés 

attentionnelles de Paul résident dans la réponse à l’initiative de l’adulte. Les demandes de 

Paul sont claires. Il nomme l’objet qu’il veut et émet des demandes verbales d’aide.  

 

4.2 L’expression 

 En ce qui concerne les capacités d’expression de Paul, elles sont nettement 

supérieures à ce qu’il montre dans les autres domaines. Il obtient 29 points ce qui le place à 

la limite supérieure du quartile 3.  

 

 Paul utilise la communication non verbale ou verbale pour se faire comprendre. Il 

connaît les parties du corps et peut décrire une image. L’émergence des comportements 

sémiotiques est en accord avec ce qu’il montre lors du jeu symbolique.  
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 L’épreuve d’expression morphosyntaxique est incotable. Paul ne s’intéresse pas aux 

situations proposées.  

 L’expression spontanée montre un lexique actif supérieur à 50 mots dont la 

majorité est déformée. Les transformations phonétiques sont généralement des 

simplifications syllabiques ou des substitutions phonémiques telles que /bayon/ pour ballon 

ou /naché/ pour nager. 

 Il utilise des repères spatiaux comme « dedans », « là-bas », « là-haut » avec ou 

sans pointage. A plusieurs reprises, il imite la parole de l’adulte par exemple « ok, ok » ou 

« attends ». De façon naturelle, il produit les cris des animaux.  

 En ce qui concerne la syntaxe, elle est encore aléatoire. Paul peut produire « camion 

pas là » et en suivant « pas là camion ». L’ordre séquentiel des mots n’est pas respecté. Il 

est encore dans la phase du style télégraphique qui s’observe jusqu’à 20 mois. Paul utilise 

une fois le « moi » lors d’un jeu de coucou caché comme un enfant de 2 ans.  

 

4.3 La compréhension du langage 

 En compréhension, les items sont chutés : 12 points. Ce score correspond au 1er 

quartile en zone de difficultés avérées.  

 Il nous semble qu’il faut relativiser ce score du fait d’une attention auditive 

déficitaire. En effet, ces résultats ne nous semblent pas représentatifs des capacités de 

compréhension de Paul. Le format d’épreuves standardisées le pénalise du fait d’une 

absence de réponse de sa part le plus souvent. Cela ne reflète pas ses réelles capacités.  

 

 Lors des épreuves non notées, Paul montre des capacités supérieures. Il peut 

reconnaître le bruit d’une mouche qui vole dans la pièce et imiter le bruit du cochon et de 

la vache. Paul répond de façon adaptée aux ordres que l’examinateur donne y compris lors 

des demandes de désignation.  
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4.4 Le rapport aux objets 

 Paul obtient un score de 6 aux épreuves testant son rapport aux objets ce qui lui 

donne un nombre de points à la limite supérieure du 1er quartile.  

 

 Les épreuves d’appariement sont toutes impossibles pour Paul. Il n’a pas accès à la 

représentation ni de la photographie, ni de l’image. Les appariements des objets similaires 

sont perturbés par l’excitation de manipulation mais deux paires sont formées.  

 

 Le jeu de faire semblant avec un objet social, avec un jouet ou en substituant un 

objet pour un autre est acquis. Le maintien est possible avec l’étayage de l’adulte.  

 

4.5 Les praxies 

 Paul obtient un score de 2/10. Ce résultat correspond au 1er quartile en zone de 

fragilité. La seule praxie réussie est celle du sourire. Paul est volontaire au cours de cette 

épreuve et l’attention est bonne. Il est conscient de ses difficultés. Lors de l’imitation de la 

protrusion de la langue, sa langue fait des légers va-et-vient à l’intérieur de la bouche. A 

l’épreuve du baiser, Paul utilise sa lèvre inférieure pour faire ventouse avec les dents 

supérieures. Cela provoque le bruit du baiser mais le relèvement des lèvres est impossible. 

 

 Les praxies sont irréalisables. Les difficultés peuvent être mises en lien avec 

l’atteinte nerveuse.  

 

 

 Pour conclure, les résultats aux épreuves d’EVALO BB montrent une hétérogénéité 

de développement avec une opposition entre le niveau de compréhension, très faible, et le 

niveau d’expression, plutôt bon. Les épreuves testant les acquisitions non sanctionnées par 

un score représentent mieux les capacités d’apprentissage de Paul.  
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4.6 Le questionnaire aux parents 

Le questionnaire est visible en Annexe 7 

 

 Concernant Paul, ses résultats aux différents domaines sont hétérogènes.  

 

 « Ce que l’enfant comprend » 

 La compréhension de Paul serait très bonne selon l’évaluation de ses parents, il 

aurait les capacités d’un enfant d’environ 3 ans soit proche de son âge chronologique. Il 

serait capable de dénommer, de désigner, de comprendre des notions spatiales, de suivre 

une règle et d’exécuter deux ordres simples combinés. 

 

 « Ce que l’enfant fait » 

 Dans la rubrique « ce que l’enfant fait », Paul est moins performant. L’âge 

développemental est estimé à environ 20 mois.  

 Il n’est pas capable, selon ses parents, de rester attentif sur une activité. Il ne joue 

pas avec les mots et ne s’intéresse pas aux jeux de construction.  

 

 « Ce que l’enfant dit » 

 Les productions de Paul correspondraient à celles d’un enfant de 20 mois. Ses 

parents relatent qu’il est capable de combiner deux mots pour exprimer une idée. Toutefois 

l’item « répond à la question qu’est-ce que c’est ? » est jugée comme un comportement 

jamais utilisé par Paul.  

 

 Les résultats obtenus aux épreuves et les retours des parents montrent des 

divergences notamment en ce qui concerne les capacités de compréhension de Paul. Les 

épreuves normées montrent des difficultés avérées alors que les parents estiment que la 

compréhension de Paul est fonctionnelle et satisfaisante au quotidien. L’incongruité 

constatée pourrait tenir dans le format de passation, les indices spontanés des parents ou la 

différence de vocabulaire exigé.  

 Nous constatons une capacité de mémorisation chez Paul. En effet, lors d’un jeu 

libre il nous redemande la balle cachée dans la boîte transparente utilisée lors de l’épreuve 
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de demande d’aide de l’ECSP. Il se souvient également des prénoms des personnes qu’il 

rencontre.  

 Paul aurait atteint le stade de la pensée préopératoire d’après l’apparition de 

comportements sémiotiques nets. Les différents âges de développement estimés peuvent 

être résumés en un âge moyen de développement aux alentours de 2 ans étant donné les 

capacités de compréhension de la vie quotidienne, le vocabulaire actif, le développement 

psychomoteur et les premières acquisitions cognitives.  

 

 Paul présente toutes les composantes de la définition du syndrome périsylvien 

bilatéral congénital à savoir une diplégie faciale, une dysarthrie, une dysphagie (étant 

donné sa préférence pour certaines textures) et un retard global de développement.  

 

 

 

 

 En guise de conclusion, nous pouvons mettre en exergue les différences constatées 

entre les capacités et le niveau de développement de Marie et de Paul malgré la même 

anomalie cérébrale. Cela confirme les conclusions des études exposées plus haut.  

 

 Afin de partager les résultats de cette expérience et pour répondre à un manque 

d’information sur le syndrome périsylvien bilatéral congénital, nous avons élaboré un site 

internet dédié à cette encéphalopathie.  
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III. LA CRÉATION DU SITE INTERNET 

 Suite à une revue de la littérature et à l’évaluation de deux enfants atteints du 

syndrome périsylvien bilatéral congénital, nous avons créé un site internet répertoriant les 

connaissances actuelles et internationales sur ce syndrome.  

 

 Il a pour but d’être une source d’informations avérées au profit des patients ou de 

leur entourage ainsi que des professionnels concernés par le syndrome périsylvien bilatéral 

congénital. 

 

 Nous estimons qu’il appartient au domaine de l’information médicale. Toutefois, 

nous avons jugé important de préciser au lecteur de relativiser les informations étant donné 

la diversité d’expression des symptômes liés au syndrome périsylvien bilatéral congénital. 

 

 Vous pouvez d’ores et déjà consulter le site internet à l’adresse suivante : 

www.dysplasiebioperculaire.jimdo.com 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

http://www.dysplasiebioperculaire.jimdo.com/
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1. LE TITRE ET L’ASPECT GÉNÉRAL 

 Ce site internet a été créé à partir d’une trame générée par le site www.jimdo.fr. 

Nos connaissances en informatique ne nous permettant pas de coder des pages web, nous 

avons choisi de nous focaliser sur le choix du contenu en modifiant, autant que nous 

permettait l’outil jimdo, la disposition et la présentation du site.  

 

Nous avons choisi comme titre « dysplasie bioperculaire » pour faciliter l’accès des 

personnes intéressées sur les moteurs de recherche. Nous avons estimé que le terme 

« syndrome périsylvien bilatéral congénital » était un terme médical et que les patients 

n’auraient pas forcément cette appellation lors du diagnostic. Dans les comptes rendus 

médicaux, les professionnels de santé évoquent le plus souvent les atteintes anatomiques. 

C’est pourquoi le choix de « dysplasie bioperculaire » nous a paru pertinent.  

 

 Nous avons choisi deux couleurs, gris et violet, pour l’aspect général. Nous 

désirions un accueil simple et sobre afin de ne pas heurter la sensibilité des parents tout en 

évitant les connotations tristes des couleurs sombres. Le choix des schémas et du 

vocabulaire a été minutieux pour les mêmes raisons.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

http://www.jimdo.fr/
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Figure 7 : Arborescence du site internet 

2. L’ORGANISATION ET LE CONTENU 

2.1 L’arborescence 

L’organigramme du site internet est simple et pragmatique. 
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2.2 La page d’accueil 

 La page d’accueil permet de visualiser les différents onglets. Nous avons intégré 

une présentation de l’objectif et de l’origine du site. En cliquant sur chaque onglet, 

l’internaute découvre le contenu du site. 

 

 

Nous avons choisi de diviser le site internet en 4 parties afin que la découverte du site soit 

logique : 

- Le syndrome  

- Les acteurs de santé  

- Les adresses utiles 

- Le formulaire de contact 

 

 

 

 

 

 

Capture d'écran 1 : Extrait de la page d’accueil 
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2.3 Le contenu de chaque partie 

La sélection du contenu de chaque partie correspond à un choix personnel. Nous 

avons estimé que le site devait contenir les informations essentielles à la compréhension du 

syndrome. Nous avons tenté de sélectionner les informations utiles aux professionnels 

susceptibles de rencontrer cette pathologie en rééducation et aux individus qui pourraient 

s’intéresser de près ou de loin à ce syndrome rare sans surcharger les rubriques.  

 

Nous avons pris l’avis du Docteur Witte pour connaître les éléments intéressants 

pour les corps de métier médicaux. Elle a proposé d’indiquer toutes les spécialités qui 

peuvent intervenir dans la prise en charge d’un enfant atteint de ce syndrome même si 

certains professionnels ont un rôle uniquement dans les atteintes très lourdes. Elle nous a 

également conseillé de le diffuser auprès de professionnels qualifiés afin de rendre visibles 

les informations recueillies. Nous avons essayé de suivre ses conseils.  

 

Nous avons aussi demandé aux parents de Paul ce qui, selon eux, serait intéressant 

de faire figurer dans le site. Pour eux, la chose primordiale c’était que le site laisse de 

l’espoir sans cacher les difficultés engendrées par cette malformation congénitale. Ils 

auraient aimé trouver des témoignages et des informations sur la maladie et ses 

conséquences. Nous avons tenté de répondre à leurs attentes également.  

 

Nous allons donc détailler nos choix dans l’élaboration de ce site internet.  
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2.3.1 Le contenu de l’onglet « Le syndrome »  

D’abord, nous avons exposé la définition du syndrome, ses causes et ses conséquences afin 

que le lecteur puisse accéder aux aspects physiopathologiques et symptomatologiques de 

cette encéphalopathie. Cette partie définit avec un vocabulaire simple toutes les atteintes 

qui découlent de la malformation cérébrale. Elle a pour objectif de vulgariser des notions 

scientifiques pour faciliter l’accès aux informations à tout visiteur quelle que soient ses 

connaissances dans le domaine.  

  

 

Capture d'écran 2 : Extrait de l’onglet « le syndrome » 
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2.3.2 Le contenu de l’onglet « Les acteurs de santé » 

 Il présente les différentes prises en charge mises en place dans le suivi d’un enfant 

atteint d’une dysplasie bioperculaire. Dans un souci de clarté, cet onglet s’organise en deux 

parties : les acteurs médicaux et les auxiliaires médicaux. Dans l’ordre, l’internaute voit 

apparaître des informations sur le neuropédiatre, l’orthopédiste, le gastro-entérologue puis, 

le kinésithérapeute, l’orthophoniste, l’ergothérapeute, le psychomotricien, le psychologue 

et le diététicien. 

 Encore une fois, le contenu n’est pas exhaustif, l’objectif étant de renseigner tout 

type de lecteurs. Les axes de travail de chaque profession ne sont pas détaillés, ce qui offre 

peu d’informations aux professionnels mais nous voulions ce site épuré afin que les 

proches de patients atteints de ce syndrome se sentent accueillis et trouvent dans ce site des 

informations le moins jargonnées possibles. De plus, cette rubrique permet aux proches des 

malades de connaître le travail de chaque spécialiste qui pourrait intervenir dans la prise en 

charge de ces derniers.  

 

 Il est bien sûr indiqué que les prises en charge dépendent des difficultés de chaque 

enfant et qu’elles sont prescrites en fonction des besoins de chacun.  

 

Capture d'écran 3 : Extrait de l’onglet « les acteurs de santé » 
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2.3.3 Le contenu de l’onglet « Les adresses utiles » 

 Nous avions à cœur d’ouvrir ce site à d’autres sources d’informations plus globales 

pour orienter les parents ou les professionnels vers des institutions publiques référentes, 

des associations de soutien ou d’information ou encore vers des centres d’accueil d’enfants 

spécialisés. Nous avons donc répertorié quelques adresses utiles afin de satisfaire les 

différents besoins des visiteurs. 

 Malheureusement, aucun hôpital universitaire n’est référent de cette pathologie. En 

effet, certains syndromes rares bénéficient d’un centre spécialement informé sur ceux-ci. 

Ce sont donc des acteurs importants dans le monde de la santé notamment dans la diffusion 

des connaissances. La très faible prévalence du syndrome périsylvien bilatéral congénital 

ne permet pas de mettre en place ce dispositif.  

 

 

 

Capture d'écran 4 : Extrait de l’onglet « adresses utiles » 
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2.3.4 Le formulaire de contact 

 Nous avons pensé que le site pouvait contenir des manques. Nous avons donc mis à 

la disposition des visiteurs un formulaire de contact pour l’amélioration du site ou les 

questions ou remarques éventuelles.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Capture d'écran 5 : Extrait de l’onglet « Contact » 
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2.4 Les mentions légales 

 Selon la loi pour la confiance dans l’économie numérique (LCEN) du 21 juin 2004, 

tout site internet doit comporter des « mentions légales ». Aussi, nous les avons réalisées 

grâce à un générateur de mentions légales disponible sur le site www.subdelirium.com. 

Elles contiennent toutes les informations légales concernant le site internet (propriété, 

droits, conditions d'utilisation...). 

 

Capture d'écran 6 : Extrait des mentions légales 
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2.5 L’encart d’avertissement 

 Nous avons jugé prudent d’indiquer aux visiteurs de relativiser les informations 

contenues dans ce site du fait de la variété d’expression du syndrome et des différences 

interindividuelles constatées. Un encart d’avertissement est donc visible au bas de chaque 

page du site internet.  

 

 

Capture d'écran 7 : Encart d’avertissement 
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PARTIE 4.  DISCUSSION 
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La rééducation d’enfants atteints du syndrome périsylvien bilatéral congénital entre 

dans le champ de compétences de l’orthophonie de par sa symptomatologie et les 

conséquences de celles-ci sur le développement de l’enfant. En effet, ce professionnel peut 

agir sur la dysarthrie, la dysphagie, le trouble de l’oralité et le déficit cognitif liés à ce 

syndrome. La rareté de cette malformation entraîne un manque d’informations auprès du 

grand public et des professionnels concernés.  

L’hypothèse énoncée était la suivante : la création d’un site internet crée une source 

d’informations fiables sur le syndrome périsylvien bilatéral congénital facile d’accès.  

 

Pour répondre à cette problématique, nous avons réalisé une revue de la littérature 

internationale sur le sujet. Puis, pour ancrer ces connaissances dans la pratique, nous avons 

évalué la communication préverbale et les premières acquisitions cognitives de deux 

enfants atteints du syndrome périsylvien bilatéral congénital grâce à l’ECSP et EVALO 

BB. A partir de cette documentation et de l’analyse des résultats, nous avons sélectionné 

les éléments essentiels à faire figurer sur le site internet. Nous avons élaboré ce site afin 

que tout individu puisse comprendre les causes et les conséquences de cette malformation 

congénitale.  

 

 Ce support d’informations rapide et popularisé pourrait être intéressant pour toute 

personne en quête de réponses notamment les professionnels concernés par la prise en 

charge et les parents suite à l’annonce du diagnostic de la maladie de leur enfant. Le 

manque de temps ne nous permet pas de vérifier si ce site aura un impact sur les deux 

populations citées mais il répond bien au manque d’informations concernant ce syndrome 

et simplifie l’accès aux données.  

 

 Ce travail de mémoire montre une adéquation entre les profils cliniques obtenus et 

les descriptions des études sur lesquelles nous nous sommes basés pour l’analyse à savoir 

la présence d’une diplégie faciale, d’une dysphagie, d’une dysarthrie et parfois d’une 

épilepsie et/ou d’un retard mental et surtout une variabilité interindividuelle importante.  

 

 

 

 



 

116 

 

I. L’INTERPRETATION DES RESULTATS 

D’après nos analyses, Marie présente des capacités d’un enfant de 12 mois et 25 jours 

et Paul celles d’un enfant de 15 mois et 9 jours au test de l’ECSP. Les résultats sont en 

accord avec ceux d’EVALO BB pour les deux patients. 

Toutefois, il est important de noter que les capacités réelles de Paul sont nettement 

supérieures à celles de Marie même si les tests estiment des âges de développement 

proches. Effectivement, Paul a montré des capacités d’expression. Il produit des mots 

déformés et des petites phrases composées de 2 ou 3 éléments. Sa compréhension au 

quotidien est satisfaisante. Il peut faire des acquisitions. Marie est plus limitée dans son 

développement. Elle ne produit que des sons vocaliques, elle comprend très peu de choses 

et les aides à la communication sont, malgré le long suivi orthophonique, inefficaces. Les 

résultats aux épreuves montrent des âges de développement proches mais ne permettent 

pas de distinguer ces notions.  

De plus, Marie obtient un âge de développement aux alentours d’un an ce qui ferait un 

écart à son âge chronologique de 5 ans. Paul, lui, montre des capacités estimées par l’ECSP 

à celles d’un enfant d’un an également mais il a 3 ans soit un retard de 2 ans. C’est 

pourquoi, le retard est nettement plus conséquent pour Marie.  

 

Les résultats obtenus sont à nuancer pour plusieurs raisons.  

Tout d’abord, Marie présente des traits autistiques comprenant des stéréotypies. Celles-

ci n’ont pas été prises en compte dans la cotation. Pourtant, certains comportements 

pourraient être interprétés comme n’ayant pas de réelle valeur de communication. L’impact 

de cette composante est difficile à estimer. On peut remarquer une hétérogénéité entre le 

développement moteur et le développement de la communication. En effet, Marie 

montrerait des compétences d’un petit niveau en motricité. Par exemple, elle n’a pas 

l’équilibre suffisant pour marcher, capacité acquise à 10 mois en général. De plus, aux 

épreuves d’expression, elle présente des compétences situées entre 2 et 6 mois étant donné 

l’absence de babillage. Ce score est très éloigné de celui en global. On peut donc conclure 

que l’âge de développement indiqué par l’ECSP surestime les compétences réelles de 

Marie.  
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De plus, lors des passations, les conditions spatiales n’étaient pas optimales que ça soit 

pour Marie ou pour Paul. En effet, l’installation en fauteuil roulant aurait pu gêner Marie 

dans certaines épreuves. Paul a été testé dans sa chambre, dans un environnement connu et 

rempli de distractions. Ces deux éléments invitent le lecteur à relativiser les résultats.  

 

Ensuite, les âges de références indiqués dans la partie théorique, sont des moyennes 

approximatives. Sachant que les variabilités interindividuelles sont très importantes dans la 

petite enfance, il est prudent de ne pas prendre ces chiffres comme des âges impératifs 

d’acquisitions. La souplesse du développement de l’enfant permet seulement de donner des 

indications, des échelons dans le développement de l’enfant. Dans le cas d’enfants atteints 

de retard global de développement, il est important de garder en tête que ces âges peuvent 

être majorés sans être pour autant pathologiques. Ici, les âges sont très abaissés par rapport 

aux âges chronologiques, ils montrent un retard significatif à la norme.  

 

Puis, l’utilisation du test ECSP peut présenter des biais en ce qui concerne 

l’étalonnage. En effet, ce test a été standardisé à partir d’un panel de 190 enfants ce qui est 

peu pour pouvoir généraliser de telles conclusions. En outre, l’étalonnage n’a pas été 

actualisé depuis la création du test en 1993 soit depuis 22 ans. Bien sûr, le développement 

des enfants ne change pas fondamentalement avec les années mais il nous semble que 

certaines compétences peuvent apparaître plus tôt ou plus tard selon les habitudes de la 

société dans laquelle les enfants grandissent. Un étalonnage plus récent et un échantillon 

plus vaste auraient apporté plus de précisions à cette évaluation.  

En ce qui concerne EVALO BB, l’étalonnage est encore plus restreint : 64 enfants 

évalués à 20 mois et seulement 54 à 27 mois. Les extrapolations possibles avec ce panel 

sont, encore une fois, à relativiser. Cela dit, dans le cadre de ce test, l’étalonnage est récent 

(2010).  
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II. LES LIMITES  

1. LES LIMITES DU PROTOCOLE 

Au vu de l’étendue des expressions de cette encéphalopathie et des profils cliniques 

des deux enfants étudiés, nous nous sommes questionnés quant aux tests à intégrer au 

protocole. L’objectif était d’évaluer les compétences pré-verbales et les premières 

acquisitions des enfants atteints du syndrome périsylvien bilatéral congénital. L’ECSP et 

EVALO BB nous ont paru être des tests assez fins pour le but de ce mémoire et cohérents 

avec les estimations cliniques au cours de l’anamnèse. L’écart d’âge de développement 

entre Marie et Paul laissait peu d’éventualités dans l’élaboration du protocole. Cependant, 

des manques sont à constater dans le domaine du langage, des acquisitions scolaires… 

En ce qui concerne la passation du test EVALO BB, nous avons délibérément 

choisi le protocole 20 mois pour Marie et 27 mois pour Paul. Cette différence dans le 

protocole peut être préjudiciable. En effet, les résultats obtenus ne peuvent pas être 

comparés pour tous les items. Toutefois, nous avons jugé bon de prendre en compte les 

compétences maximales de chaque enfant pour constituer des profils précis sans trop 

s’écarter du protocole initial.  

De plus, nous avions projeté d’effectuer le « test à l’eau » de Guatterie et Lozano 

étant donné la présence d’une dysphagie dans les symptômes du syndrome. 

Malheureusement, les délais et les conditions de passation n’ont pas été favorables à ce 

bilan. En effet, Marie étant accueillie en institution, l’organisation logistique en cuisine 

était difficile. Dans le respect du protocole, l’impossibilité d’effectuer le bilan de 

déglutition avec Marie nous interdisait de le proposer à Paul.  

 

Ensuite, les évaluations ont été réalisées avec le plus grand soin. Cependant, notre 

manque d’expérience dans la passation a introduit des biais. Lors des épreuves de 

« coucou-caché », testant la permanence de l’objet, nous avons initié le jeu alors que 

l’objectif de cette situation était d’observer si l’enfant avait acquis cette compétence en 

cherchant l’adulte ou l’objet derrière l’écran. La cotation de l’initiation de ce 

comportement est impossible pour les deux enfants évalués. Le même biais s’est immiscé 

lors de l’épreuve de manipulation des objets sociaux. L’évaluation devait porter sur la 
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capacité de l’enfant à utiliser spontanément et correctement un téléphone ou un peigne. 

Étant donné l’erreur dans la passation, nous n’avons pu évaluer que les capacités 

d’imitation et de maintien de l’interaction pour ces deux épreuves. 

 

 La prévalence du syndrome périsylvien bilatéral congénital étant très faible, nous 

estimons que l’évaluation de deux patients est intéressante mais insuffisante pour une 

représentativité du syndrome. Une étude nationale aurait permis davantage d’observations 

et d’analyses cliniques. La démarche n’a pas été possible dans le temps imparti pour la 

rédaction d’un mémoire de fin d’étude en orthophonie.  

 

 Enfin, généraliser les observations et les résultats a été une autre difficulté lors de 

ces évaluations et dans la sélection du contenu pour le site internet. La diversité des 

manifestations, déterminées selon le degré de l’atteinte, le contexte socio-culturel, la 

précocité de la prise en charge et les variations interindividuelles, rendent difficile 

l’extrapolation des données. Les deux enfants évalués ont effectivement des profils bien 

différents.  
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2. LES LIMITES DE L’ÉVALUATION DE MARIE 

 Une première difficulté s’est présentée à nous lors de l’évaluation de Marie. Ses 

parents ont refusé de nous rencontrer et de répondre au questionnaire d’observation dans la 

vie quotidienne inclus dans la batterie EVALO BB. Nous n’avons donc pas bénéficié d’une 

évaluation écologique de cette petite fille. Ce manque ne permet pas de comparer les 

comportements de Marie en situation de test et en situation spontanée dans un milieu 

familial. Cette évaluation aurait pu mettre en valeur les difficultés parentales à identifier les 

amorces de communication de leur fille. Elle aurait pu montrer des comportements de refus 

adaptés notamment autour des repas comme l’avait remarqué l’équipe pluridisciplinaire de 

l’archipel d’Aliénor au cours du suivi de Marie.  

 

 L’évaluation doit être relativisée du fait de la prise en charge orthophonique 

simultanée à notre évaluation. Cela dit, nous estimons l’impact sur les résultats minime du 

fait du rythme de la prise en charge à savoir 1 heure hebdomadaire.  

 

 L’observation de traits autistiques ne permet pas une analyse clinique fine. Ces 

éléments limitent la comparaison des résultats de Marie à ceux des études sur lesquelles 

nous nous sommes fondées pour ce travail.  
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LES LIMITES DE L’ÉVALUATION DE PAUL 

 L’évaluation de Paul s’est déroulée à son domicile ce qui peut avoir une influence 

positive ou négative sur ses performances. En effet, une évaluation dans un lieu neutre 

aurait permis d’éviter ce type de problèmes.  

 La passation des différents tests a eu lieu dans la chambre, sur le tapis de jeu de 

Paul. Par conséquent les distractions et les stimulations étaient grandes. Etant donné 

l’énergie débordante et le faible empan attentionnel de Paul, des conditions classiques 

auraient été souhaitables pour une optimisation des compétences de Paul notamment sur 

les épreuves de dénomination et de morphosyntaxe d’EVALO BB.  

 

3. LES LIMITES DU SITE INTERNET 

 Le site internet présenté est le fruit d’un travail de recherche. Il est, par conséquent, 

imparfait. En effet, au fur et à mesure de l’expansion de nos connaissances sur le syndrome 

périsylvien bilatéral congénital, il nous a paru difficile de généraliser les découvertes du 

fait de la diversité de ses expressions. Les symptômes et leur sévérité sont à étudier au cas 

par cas. Nous avons essayé d’allier la prudence et l’exhaustivité dans la description du 

syndrome.  

 

 Un des manques de ce travail est l’absence d’un espace d’échanges entre les 

internautes. L’intégration d’un forum aurait permis des enrichissements mutuels entre les 

professionnels et l’entourage du patient. De plus, l’étude de Romeyer (2012) démontre la 

pertinence de cette rubrique. 

 

 L’autre faille de ce mémoire est l’impossibilité de faire évaluer le site dans le temps 

imparti. Un retour des différentes populations cibles aurait enrichi l’élaboration de ce 

support vivant.  

 

 Nous avions pensé intégrer les témoignages des parents de Marie et de Paul. 

Malheureusement, les parents de Marie n’ont pas investi le travail proposé autour de leur 

fille. En ce qui concerne les parents de Paul, le projet a été entamé mais n’a pas abouti.  
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III. LES PERSPECTIVES 

Afin d’améliorer ce travail, plusieurs pistes peuvent être envisagées.  

1. LES PERSPECTIVES D’ÉVALUATION ET DE PRISE 

EN CHARGE 

 Tout d’abord, le protocole établi pour ce travail pourrait être modifié afin d’être 

plus exhaustif. Des tests plus variés et plus nombreux seraient un apport intéressant pour 

compléter le profil de ces enfants. L’élargissement géographique du recrutement des 

patients serait également une piste d’ouverture pour confirmer les observations et dégager 

une tendance plus précise. 

L’évaluation de l’articulation, de la parole et du langage de Paul peut être 

approfondie. Nous avons évalué cliniquement ses capacités langagières en situation 

d’interaction spontanée. Il serait intéressant de lui faire passer un bilan complet du langage  

oral pour préciser son profil. De plus, il serait intéressant de pouvoir quantifier sa 

dysarthrie et les conséquences sur son intelligibilité.  

Dans quelques années, Paul sera en âge d’entrer dans le langage écrit. Etudier les 

compétences dans ce domaine donnerait des informations supplémentaires sur les capacités 

des enfants atteints du syndrome périsylvien bilatéral congénital à acquérir la lecture et 

l’orthographe.  

 

 La symptomatologie comprenant la dysphagie, il serait pertinent d’effectuer un 

bilan de déglutition complet afin de constater les difficultés d’oralité. Les préconisations 

qui en découleront seront importantes pour le confort et la sécurité des repas de ces 

enfants. Il nous semble que dans le cas de Paul, cette évaluation serait indispensable pour 

qu’il continue son développement du langage oral. 
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Un bilan d’évolution après une rééducation de l’articulation, de la parole et du 

langage pourrait mettre en exergue les capacités d’apprentissage éventuelles d’un enfant 

atteint du syndrome périsylvien bilatéral congénital. L’efficacité d’une aide augmentative à 

la communication pourrait appuyer les conclusions des études internationales comme par 

exemple l’utilisation de la langue des signes dans l’article de Molteni et al (2010). De plus, 

après l’introduction des signes dans le plan thérapeutique, il serait intéressant de 

s’intéresser à l’inscription de ce nouveau moyen de communication dans d’autres sphères. 

Ainsi, une formation des parents, des enseignants et des camarades de classe des enfants 

seraient un travail écologique pertinent.  

 

Ensuite, il apparaît que les observations cliniques ont été recueillies uniquement 

lors de séances en relation duelle. Il aurait été intéressant de coupler ces analyses avec des 

observations dans des milieux de groupe : le groupe éducatif pour Marie et l’école pour 

Paul. Ces observations auraient pu compléter et affiner les résultats obtenus dans les tests 

de communication sociale précoce.  

 

 La prise en charge de ces enfants nous semble une bonne ouverture. Ceci 

apporterait des éléments nouveaux sur les aides efficaces pour pallier le handicap des 

enfants atteints du syndrome périsylvien bilatéral congénital. Il serait intéressant d’entamer 

un travail sur un axe de rééducation au choix parmi l’articulation, la parole, le langage ou 

le développement du raisonnement. 

 

 Enfin, une évaluation à long terme serait l’occasion d’évaluer la persistance ou la 

diminution du retard à la norme constaté chez Marie et Paul. Il serait intéressant de voir, 

après un suivi orthophonique soutenu ou avec un parcours de soin plus aléatoire, quelles 

sont les répercussions sur les apprentissages et le développement global des enfants atteints 

du syndrome périsylvien bilatéral congénital. Un bilan à l’âge des classes primaires, de 

l’adolescence et de l’âge adulte dans le cadre d’une étude longitudinale permettrait de 

mettre en avant les troubles résistants à la rééducation et les progrès éventuels.  
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2. LES PERSPECTIVES D’AMELIORATION DU SITE 

 Le site internet élaboré au cours de ce travail de mémoire mérite d’être actualisé. 

En outre, certaines améliorations peuvent être portées tant au niveau du contenu qu’au 

niveau de la forme.  

  

Tout d’abord, pour une meilleure visibilité, une réflexion sur la diffusion du site et 

son évaluation auprès des personnes concernées permettrait de valider l’hypothèse que de 

meilleures connaissances théoriques amélioreraient les performances et le pronostic 

d’évolution de ces enfants. Nous avions pensé diffuser le site auprès des médecins 

(pédiatres, neuropédiatres et généralistes), des structures de soin spécialisées, des 

associations de parents ou de bénévoles, des orthophonistes et autres professions 

paramédicales concernées. La liste n’est pas exhaustive et mériterait une réflexion plus 

approfondie.  

 Cette évaluation pourrait apporter des notions supplémentaires sur le contenu et 

l’aspect esthétique du site. Une modification des rubriques, du design, des couleurs, de la 

présentation globale, de la police etc… permettrait de mieux satisfaire les visiteurs.  

 

Ensuite, nous avons sciemment choisi de ne pas détailler les prises en charge des 

différents professionnels concernés par le syndrome périsylvien bilatéral congénital afin de 

ne pas surcharger le site. Notre intention était également que chaque visiteur puisse 

comprendre les données et se sente accueilli quelle que soit la raison de sa visite sur le site. 

L’apport de détails sur les rééducations et le moment où chaque professionnel intervient 

pourrait être l’objet d’un nouveau travail. Celui-ci pourrait être pensé par une autre filière 

professionnelle concernée ou en partenariat avec des étudiants d’autres filières pour 

bénéficier d’un regard différent que celui de l’orthophoniste et de notions plus précises sur 

le contenu éventuel d’un plan de soin global.  

 

Enfin, afin d’améliorer ce site et répondre aux exigences des internautes, un espace 

de dialogue pourrait être mis en place. Cet espace favoriserait l’entraide et le soutien 

mutuel. De plus, cela permettrait un échange entre des professionnels et des aidants dont 

les problématiques ne sont pas toujours identiques. Une rubrique de témoignages pourrait 

être également ajoutée pour rendre vivant le site internet.  
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CONCLUSION 

 

 L’objectif de ce mémoire était de réaliser un site internet capable de renseigner les 

professionnels et l’entourage des patients sur le syndrome périsylvien bilatéral congénital. 

Suite à une revue de littérature et à l’évaluation de deux enfants atteints du syndrome 

périsylvien bilatéral congénital, nous avons élaboré le site www. 

dysplasiebioperculaire.jimdo.com, en sélectionnant les éléments pertinents et 

indispensables à la compréhension de ce syndrome par quiconque. Nous avons compilé des 

informations sur la physiopathologie, la symptomatologie, les différents acteurs de santé 

concernés, les associations d’aide, les interlocuteurs publics et les structures d’accueil des 

enfants atteints de ce genre de handicap.  

 

Ce travail participe à pallier le manque d’informations sur cette malformation 

cérébrale. Il permet également de confirmer la symptomatologie théorique du syndrome à 

noter une diplégie faciale, une dysarthrie, une dysphagie ainsi que, de façon non 

systématique, un retard mental et une épilepsie. Suite aux analyses des résultats, la 

diversité d’expression du syndrome repérée dans les études scientifiques, est en cohérence 

avec nos observations.  

 

 L’élaboration du site www.dysplasiebioperculaire.jimdo.com crée une nouvelle 

source de renseignements pour les professionnels ou l’entourage des patients. Nous 

espérons que l’actualisation et la diffusion du site amélioreront la qualité de la pratique 

orthophonique auprès des enfants atteints du syndrome périsylvien bilatéral congénital 

mais également de tous les enfants porteurs d’un syndrome rare avec peu ou pas de 

langage.  

 
 

http://www.dysplasiebioperculaire.jimdo.com/
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RESUME : 

 

Le syndrome périsylvien bilatéral congénital est une malformation cérébrale rare ayant pour 

conséquences une diplégie faciale, une dysarthrie, une dysphagie, souvent un retard mental et une 

épilepsie. Les expressions de ces symptômes sont variées et les différences interindividuelles sont 

nombreuses.  

Etant donné la symptomatologie et ses séquelles, la prise en charge orthophonique est indiquée. 

Toutefois peu de praticiens sont informés sur l’existence et les caractéristiques de ce syndrome.  

Ce mémoire avait pour but de créer un site internet, www.dysplasiebioperculaire.jimdo.com, pour 

répondre au besoin d’informations sur cette encéphalopathie. Le contenu est adapté au public 

professionnel et à tous les visiteurs. Il a été élaboré grâce à une revue de littérature et à l’analyse de 

deux études de cas d’enfants atteints du syndrome périsylvien bilatéral congénital.  

Ce support pourrait enrichir les connaissances théoriques des professionnels afin d’améliorer la prise 

en charge et le pronostic d’évolution de ces enfants.  

 
Mots-clés : Syndrome périsylvien bilatéral congénital, Dysplasie bioperculaire, Site internet, 

Orthophonie et syndrome rare, Etude de cas. 

SUMMARY: 

 

The congenital bilateral perisylvian syndrome is a rare cerebral malformation whose consequences are 

facial diplegia, dysarthria, dysphagia and often, mental retardation, and epilepsia. There are various 

expressions of the syndrome and a lot of differences between individuals.  

The symptomatology and aftermaths have to be treated by a speech therapist. However, only a few 

practitioners have information about this syndrome.  

This work aims at creating a website, www.dysplasiebioperculaire.jimdo.com, to answer the need of 

data on this encephalopathy. The text is adapted to professionals and all visitors. He was made through 

a literature review and analysis of two study cases. This site can enrich theoretical knowledge and 

improve cares and the prognostics of these children.  

 

Keywords: Congenital bilateral périsylvien syndrome, Opercular dysplasia, Website, Rare syndrome 

and speech therapy, Study cases. 
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