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I. Introduction – Etat actuel de la science  

A. Le syndrome des mouvements miroirs congénitaux  

1. Définition  

Les mouvements miroirs sont des mouvements involontaires d’un côté du corps, qui 

accompagnent et miment les mouvements volontaires du côté opposé. 

Les mouvements miroirs congénitaux (CMM) correspondent à une pathologie génétique rare, 

dans laquelle les individus présentent des mouvements miroirs qui persistent après l’âge de 10 

ans, et à l’âge adulte. Ces individus ne présentent par ailleurs aucune autre atteinte. 

C’est une maladie à transmission majoritairement autosomique dominante, mais quelques 

formes de novo, pouvant aussi se présenter par des cas sporadiques, ou  des formes à 

transmissions récessives ont également été découvertes.  

Les mouvements miroirs touchent principalement les parties distales du corps et en particulier 

les membres supérieurs (mains, doigts, …). Cela empêche donc les mouvements purement 

unimanuels.  Leur intensité est d’autant plus importante que l’activité volontaire est complexe 

et précise.  

Les patients CMM rencontrent ainsi des difficultés dans les tâches de la vie quotidiennes, qui 

demandent un contrôle indépendant des deux mains, comme faire ses lacets, couper des 

aliments, ou encore ouvrir un pot de confiture. 

 

Des mouvements miroirs physiologiques, ou syncinésies d’imitation, sont communes chez le 

jeune enfant (1). Ils sont dus à l'immaturité du système nerveux, notamment du corps calleux 

et de la connexion interhémisphérique  (2). Ils réduisent nettement en fréquence au-delà de 

l’âge de 7 ans, et leur persistance ou leur apparition après l'âge de 10 ans sont considérées 

comme pathologiques.  

De la même façon ils peuvent aussi être retrouvés chez les personnes âgées, en effet le 

vieillissement donne parfois lieu à un recrutement moins précis, au niveau du cortex cérébral 

controlatéral. 

 

Les mouvements miroirs peuvent être d’origine génétique (CMM), ou acquis, par exemple 

chez certains enfants souffrant de paralysie cérébrale (hémiparésie cérébrale)(3), ou encore 

dans certaines pathologies neurologiques dégénérative ou inflammatoire, touchant le circuit 

moteur (par exemple la maladie de Parkinson, la sclérose latérale amyotrophique,...). 

Des mouvements miroirs sont aussi retrouvés dans certaines pathologies syndromiques, telles 

que le syndrome de Dandy Walker, le syndrome de Joubert, le syndrome de Kallmann lié à 

l’X, et le syndrome de Klippel Feil. 

2. Evaluation des mouvements miroirs 

Différents examens permettent d’évaluer la sévérité des mouvements miroirs.  

Tout d’abord l’examen clinique et l’échelle de Woods & Teuber (4) permet de décrire leur 

intensité et de les classer de telle façon : 0: absence de mouvement miroir (MM), 1: MM à 
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peine discernables mais répétés, 2: MM discrets mais soutenus, 3: MM importants, soutenus 

et répétés, 4: MM d'amplitude égale ou supérieure à celle des mouvements volontaires réalisés 

par l'autre main.  

Cette échelle donne une mesure peu précise et observateur-dépendante, mais a l’avantage 

d’être facile à réaliser à chaque examen clinique.  

 

Un score vidéo de mouvements miroirs peut être utilisé, ou encore un score 

électromyographique des mouvements miroirs (5) permettant une mesure plus précise et plus 

objective de l’intensité du mouvement en miroir. Enfin une équipe a développé des gants avec 

des accéléromètres intégrés, permettant de mesurer l'amplitude d'accélération des doigts (6,7). 

Il n’est pas certain que cette méthode soit aussi robuste et précise que l’électromyogramme 

pour évaluer la sévérité, c’est à dire l’intensité relative des contractions musculaire en miroir. 

B. Développement du système nerveux et physiopathologie de la 
fonction motrice 

1. Le développement du système nerveux central et périphérique 

Le système nerveux central est composé du cerveau, du cervelet, du tronc cérébral et de la 

moelle épinière. Dans l’encéphale les deux hémisphères cérébraux sont reliés entre eux par le 

corps calleux. 

 

Le développement du système nerveux commence très tôt durant l’embryogénèse. En effet la 

neurulation démarre au 19ème jour in utero, est correspond à la formation de la plaque 

neurale (8). 

Sa partie supérieure formera l’encéphale, et le reste la moelle épinière. Au cours de la 3ème 

semaine de gestation les bords de la plaque neurale se soulèvent formant la gouttière neurale, 

puis se rapprochent formant alors le tube neural. 
 

 
Figure : A. Plaque neurale - B. Gouttière neurale – 1. Epiblaste – 2. Gouttière neurale – 3. Cellules des crêtes 

neurales - 4. Canal épendymaire - 5. Tube neural 

 

Les cellules de la crête neurale vont migrer pour donner naissance au système nerveux 

périphérique (nerfs périphériques et ganglions spinaux) (9).  

Les cellules du tube neurales vont se différencier et migrer elles aussi vers leurs positions 

définitives. Elles vont constituer les neurones et les cellules gliales de l’encéphale et de la 

moelle épinière.  
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A la fin de la quatrième semaine, l'extrémité encéphalique du tube neural présente trois zones 

dilatées : le prosencéphale, le mésencéphale et le rhombencéphale (10) qui formeront les 

futures hémisphères cérébraux, les ventricules, le cervelet et le tronc cérébral. 

  

 
Figure : développement du cerveau et de la moelle épinière au cours de la vie fœtale 

 

Au niveau de la moelle épinière, le tube neural se compose d’une section ventrale, (appelé le 

plancher) dont les neurones vont se transformer en motoneurones, et d’une section dorsale 

(appelée le toit) dont les neurones évoluent en neurones sensoriels 

Cette subdivision se fait grâce à des facteurs de différentiation : les BMPs (Bone 

Morphogenetic Protein) et la protéine SHH (Sonic Hedgehog). Les BMPs sont produites au 

sommet du tube neural et induisent la formation de neurones sensoriels, alors que la molécule 

SHH est impliquée dans la différentiation de la portion ventrale donc pour les neurones 

moteurs. 

 

Après l'étape de migration, les neurones sont à leur position définitive et vont alors former des 

synapses entre eux. La synaptogénèse commence à la 19ème semaine de gestation. 

Chaque neurone va former un ou plusieurs axones et chaque axone est guidé vers sa cible 

finale grâce à différents gradients chimiques. 

La reconnaissance entre deux cellules se fait grâce aux molécules d’adhésion cellulaire ou 

CAM (Cell Adhesion Molecules) : intégrines, cadhérines, sélectines, super famille des 

immunoglobulines.   

 

Au niveau encéphalique, la surface des hémisphères est initialement lisse, mais dès la 18ème 

semaine, parallèlement à la migration la gyration commence : l'accroissement de surface et de 

volume s'accompagne d'un plissement donnant au cerveau son aspect caractéristique composé 

de sillons et de circonvolutions. 

Cette organisation permet notamment de rapprocher les neurones et de créer des 

interconnexions fonctionnelles.(11) Les neurones se regroupent alors selon leur spécialisation 

pour former les futures aires fonctionnelles. 

La formation de toutes les synapses et la myélinisation permettront l’activation de ces aires 

corticales, étapes clés pour le développement de l’enfant. 
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Figure : Les aires fonctionnelles cérébrales (12) 

2. Le tractus corticospinal et la latéralisation motrice  

Le faisceau pyramidal correspond aux axones moteurs cortico-spinaux qui transmettent la 

commande motrice du cortex cérébral jusqu'aux motoneurones et interneurones de la corne 

antérieure de la moelle épinière. 

Il est constitué d'axones issus du cortex moteur (aire 4), du cortex prémoteur (aires 6 

dorsolatérale et ventrolatérale), de l'aire motrice supplémentaire (aire 6 dorso-médiale), du 

cortex cingulaire moteur et pariétal (fibres non-motrices). 

 

Le faisceau pyramidal est constitué de deux faisceaux : le faisceau cortico-spinal, et le 

faisceau cortico-nucléaire (qui relie les noyaux des nerfs crâniens). (13) 

 

Au sein du tractus corticospinal (CST), 70-90% des axones croisent la ligne médiane, à la 

jonction entre le bulbe et la moelle épinière, formant le faisceau corticospinal latéral. C’est ce 

qu’on appelle la décussation du faisceau pyramidal.  

10-25% des axones ne décussent pas, et sont localisés au niveau ventral de la moelle épinière 

(faisceau corticospinal antérieur). Ces neurones innervent normalement les muscles 

proximaux ou axiaux. 

 

Par ailleurs, au niveau cérébral, lors d’un mouvement volontaire, le cortex moteur primaire 

actif, inhibe le cortex moteur primaire controlatéral via des fibres passant par le corps calleux 

(voie transcalleuse). Cette inhibition d’un cortex moteur par l’autre est appelée « inhibition 

interhémisphérique » (IHI). 

 

Les mouvements volontaires asymétriques sont ainsi obtenus grâce à deux mécanismes :  

- l’activation cérébrale unilatérale, avec inhibition active du cortex controlatéral par inhibition 

interhémisphérique,  

- et la transmission unilatérale de la commande motrice au faisceau médullaire controlatéral 

via le faisceau cortico-spinal. 
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Figure : Aires corticales et mécanismes impliqués dans le contrôle moteur (O. Pourchet, thèse de doctorat 

neuroscience) 

3. Mouvements miroirs 

Les mouvements en miroirs correspondent donc à une atteinte de la latéralisation du 

mouvement.  

Deux mécanismes expliqueraient alors les mouvements miroirs congénitaux : une 

communication interhémisphérique anormale, résultant en une activation bilatérale de l’aire 

motrice primaire, ou une anomalie du tractus corticospinal conduisant à une transmission 

bilatérale de la commande motrice (14).  

Il a en effet été mis en évidence en imagerie par tractographie (via une IRM en tenseur de 

diffusion (DTI)) une altération partielle de la décussation pyramidale, à l'origine de 

projections corticospinales bilatérales dans la moelle épinière dans le syndrome des 

mouvements miroirs congénitaux (15). 

 

Une hypothèse plus récente suggère que les mouvements miroirs seraient le résultat d’une 

adaptation suite à une décussation anormale du tractus corticospinal (16). Nous en reparlerons 

plus bas dans le chapitre sur la protéine Netrin-1. 

C. Génétique  

Les mouvements miroirs congénitaux correspondent à une maladie génétique rare, dont la 

prévalence difficile à évaluer est estimée inférieure à 1/1 000 000 (17). 

Sa transmission est majoritairement autosomique dominante, mais à pénétrance incomplète 

avec une expressivité variable. Quelques formes de novo, et d’autres autosomiques récessives 

existent aussi. 

Trois gènes ont maintenant été découverts avec une responsabilité certaine dans les CMM, 

mais il en reste probablement d’autres encore inconnus.  

Les gènes qui ont été associés à cette maladie sont le gène Deleted in Colorectal Carcinoma 

(DCC), le gène RAD51, le gène Netrine-1 (NTN1).  

Un autre gène, DNLA4, a été retrouvé muté chez une seule famille pakistanaise porteuse de 

mouvements miroirs congénitaux. Mais ces résultats sont encore controversés (18). 
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1. Le gène DCC  

Le gène DCC est un gène protecteur contre le cancer colorectal.  

Il joue aussi un rôle dans le croisement du faisceau cortico-spinal et dans le développement du 

tractus commissural dont le corps calleux. Il est donc logiquement impliqué dans le transfert 

des informations entre l’hémisphère droit et l’hémisphère gauche (7,19). 

Le gène DCC code pour un récepteur transmembranaire. Il a pour ligand Nétrine-1, protéine 

sécrétée et impliquée dans le contrôle du guidage axonal et de la migration neuronale. (20) 

La protéine Netrine-1 se lie à plusieurs récepteurs transmembranaires, le récepteur DCC, qui 

va attirer l’axone, et le récepteur UNC5s, qui induit une réponse « répulsive » sur l’axone. 
 

Il a été montré que des variants pathogènes monoalléliques de délétion dans le gène DCC 

provoquent une agénésie isolée du corps calleux avec ou sans mouvement miroir (21).  

Cependant, la plupart des patients avec agénésie du corps calleux ne présentent pas de 

mouvements miroirs ; cela suggère alors que l’absence de corps calleux et donc l’absence de 

connexions interhémisphériques ne suffisent pas pour créer des mouvements miroirs. 
 

Dans le système nerveux des bilatériens, dont l’homme fait partie, certains neurones, appelés 

commissuraux, étendent leurs axones au-delà de la ligne médiane pour se connecter à des 

neurones controlatéraux.  

La protéine Nétrine-1 a un effet attractif sur les cônes de croissance lorsqu'elle interagit avec 

le récepteur DCC (22). Cette attraction permet aux axones commissuraux en développement 

de s'approcher et de traverser la ligne médiane (23,24).   

 

Lors du développement du système nerveux, le gène DCC est exprimé dans les principales 

voies descendantes du cerveau antérieur (ou porencéphale, futur télencéphale et diencéphale), 

et est exprimé sur le tractus corticospinal durant l’extension du faisceau (25). 

Une délétion dans DCC provoque alors un faible croisement du faisceau corticospinal au 

niveau de la décussation pyramidale.  

Cela pourrait expliquer son implication dans les mouvements miroirs : si le tractus 

corticospinal croise peu, les hémisphères cérébraux vont projeter sur les deux hémicorps, et 

les mouvements volontaires seront exécutés symétriquement par les deux bras/mains en 

même temps. 

Des souris homozygotes pour une mutation sur DCC ont été développées en laboratoire. Ces 

souris sont appelées « kanga-mice » car elles présentent une démarche similaire à celle du 

kangourou (14,26), c’est-à-dire avec les deux pattes avant symétriques. 

Ces souris ont permis d'analyser le rôle de Dcc dans le développement du tractus 

corticospinal.  

Chez celles-ci, le faisceau corticospinal est normal jusqu’au rhombencéphale, puis il se sépare 

en deux faisceaux, juste avant la décussation pyramidale. Ces deux faisceaux ne croisent pas 

la ligne médiane au niveau de la décussation et projettent uniquement sur le côté ipsilatéral de 

la moelle épinière (26). 

Il existe ensuite une dysfonction des interneurones de la moelle épinière, conduisant à des 

mouvements symétriques. 
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Pour conclure, lorsque le guidage des axones commissuraux est compromis au cours du 

développement, la formation de projections vers les deux côtés de la moelle épinière entraîne 

une motricité bilatérale. Chez la souris, la formation de connexions excitatrices croisées 

aberrantes dans la moelle épinière induit une démarche sautillante, tandis qu'un guidage 

anormal du CST chez l'homme entraîne des mouvements en miroir. 

2. Le gène RAD51 

Le gène RAD51 code pour la protéine RAD51 qui joue un rôle dans la réparation de l’ADN. 

Cette protéine est par ailleurs fortement exprimée dans le système moteur lors du 

neurodéveloppement précoce (5,27).  

Depuis 2012, plusieurs mutations ont été identifiées dans le gène RAD51 chez des patients 

atteints de mouvements miroirs congénitaux (CMM) (7,27,28). Chez ces patients il a été 

retrouvé un tractus corticospinal de morphologie anormale, avec notamment une décussation 

pathologique. Une réduction du contingent de fibres croisées et une augmentation du 

contingent de fibres non croisées ont été observées chez des patients CMM avec mutation sur 

RAD51 (5). 

La protéine RAD51 influence donc probablement le développement des axones 

corticospinaux au niveau de la décussation pyramidale.  

Une des hypothèses, est qu’un déficit nucléaire en RAD51 va induire des réparations 

insuffisantes au niveau de l’ADN au moment de la corticogénèse. Cela conduirait à une 

apoptose excessive et pourrait donc altérer le développement du système nerveux central.  

Une autre hypothèse est que RAD51 jouerait un rôle cytoplasmique jusque-là méconnu dans 

le développement du système nerveux central. 

 

Par ailleurs, le schéma d’activation de l’aire motrice supplémentaire (AMS) et la connectivité 

interhémisphérique sont également anormales chez les patients avec une mutation sur RAD51, 

que ce soit pour les mouvements uni-manuels ou bimanuels. Ceci a pu être prouvé en utilisant 

la stimulation magnétique transcrânienne et l’imagerie fonctionnelle par IRM (5,29).  

Il semble donc que les patients avec mutation sur RAD51 présentent également une pathologie 

de la préparation du mouvement :  

- La planification motrice de l’aire motrice supplémentaire est délivrée de façon 

aberrante vers les cortex moteurs primaires bilatéraux. 

- L’inhibition interhémisphérique est pathologique et les deux aires motrices primaires 

restent actives lors d’un mouvement volontaire. 

 

En revanche, chez ces patients avec mutation sur RAD51, l'imagerie en tenseur de diffusion 

(DTI) n'a pas mis en évidence d'anomalie morphologique majeure au niveau du corps calleux, 

bien qu’il y ait des anomalies quantitatives des fibres transcalleuses reliant spécifiquement les 

aires de la main, (non retrouvées, par exemple, pour les fibres reliant l'aire motrice du visage) 

(5). 
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3. Le gène Nétrine-1 (NTN1) 

L’implication du gène NTN1 dans le syndrome des mouvements miroirs congénitaux (CMM) 

a été démontré en réalisant une analyse par séquençage de l’exome chez des patients CMM, 

non porteurs de mutations dans les gènes DCC, RAD51 ou DNAL4 (15).  

 

Le gène NTN1 code pour la protéine sécrétée Nétrine-1 jouant un rôle dans la guidance 

axonale. Elle agit en attirant ou en repoussant les différentes populations d’axones au niveau 

des « commissures », c’est-à-dire au niveau des zones de croisement dans la moelle, le corps 

calleux etc. 

La protéine Nétrine-1 est exprimée au moment du développement dans les voies descendantes 

du cerveau antérieur (= prosencéphale, futur diencéphale et télencéphale).  

Elle se lie à plusieurs récepteurs transmembranaires, notamment au récepteur DCC, qui va 

attirer l’axone ; mais aussi avec le récepteur UNC5s, qui lui, induit une réponse « répulsive » 

sur l’axone. 

En dehors de la guidance axonale, Nétrine-1 a d’autres fonctions : synaptogénèse, apoptose, 

migration cellulaire, angiogenèse, remyélinisation, tumorigenèse, …  

 

Trois mutations ont été identifiées, sur l’exon 7 du gène NTN1, responsables de mouvements 

miroirs congénitaux et d’une anatomie anormale du faisceau cortico-spinal (15). 

 

La protéine Nétrine-1 sauvage existe dans le milieu intra- et extracellulaire alors que la 

protéine Nétrin-1 mutée n’a été trouvée que dans le milieu cytoplasmique. Les auteurs 

évoquent un défaut de sécrétion des protéines mutées ou un défaut de stabilité dans le milieu 

extracellulaire. Ce défaut pourrait bien expliquer la perturbation dans la guidance axonale. 

 

Chez les patients CMM avec mutation sur NTN1, l’examen neurologique est par ailleurs 

normal en dehors des mouvements miroirs. De même l’IRM cérébrale est normale, et il n’a 

notamment pas était noté d’anomalie du corps calleux. 

 

Un dernier article publié en 2020 a étudié des souris avec délétion dans netrin-1 (Ntn1) 

limitée à la plaque du plancher neural dans les régions caudales du système nerveux central 

(16). L’anatomie du faisceau corticospinal a été étudié chez ces souris appelées 

Shh::cre;Ntn1lox/lox. 

La plaque du plancher désigne un groupe de cellules neuro-épithéliales situées au niveau de la 

partie ventrale de la ligne médiane du tube neural chez les vertébrés.  

Au cours du développement embryonnaire, ces cellules se caractérisent par leur expression de 

FoxA2, Sonic 29 Hedgehog (Shh) et Ntn1 (30). Elles jouent un rôle essentiel dans la 

différenciation des cellules du système nerveux central via la sécrétion du facteur SHH (31) et 

dans le guidage axonal via la sécrétion de SHH et Nétrine-1 (32). La plaque du plancher 

constitue ainsi un véritable centre organisateur du système nerveux central caudal. 
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La déplétion de Ntn1 semble également altérer la décussation pyramidale, mais l'interprétation 

des résultats anatomiques est délicate car les mutants Ntn1 meurent à la naissance, au moment 

où les premiers axones corticospinaux atteignent la décussation pyramidale. 

Les souris Shh::cre;Ntn1lox/lox, mutées sur NTN1 uniquement au niveau de la plaque du 

plancher sont quant à elles viables. 

Chez ces souris, il a été prouvé que seule une partie des axones corticospinaux croise la ligne 

médiane pour projeter dans la moelle épinière controlatérale. Le reste des axones projette dans 

la moelle épinière ipsilatérale, en suivant des trajectoires ectopiques. Ce défaut de guidage est 

associé à une altération majeure de la latéralisation des terminaisons corticospinales dans la 

substance grise de la moelle épinière.  

Chez ces souris mutantes il n’a pas été retrouvé d’autre anomalie anatomique du système 

moteur que celle du faisceau cortico-spinal. Le croisement de la ligne médiane des axones 

corticospinaux seulement est perturbé en l'absence de « Floor-Plate-(FP) Netrin-1 ».  

Ceci révèle un mécanisme de guidage distinct et unique pour les axones corticospinaux, car la 

« FP-Netrin-1 » n’est donc pas indispensable pour le croisement de la ligne médiane des 

axones commissuraux du cerveau postérieur (rhombencéphale) et des axones commissuraux 

spinaux (33,34).  

Le guidage de ces axones, qui se produit au cours des premiers stades embryonnaires, repose 

principalement sur une autre source de Nétrine-1, produite par les cellules progénitrices de la 

zone ventriculaire. 

 

En outre, les auteurs ont montré que chez les souris Shh::cre;Ntn1lox/lox, les synapses 

corticospinales ont été détectées des deux côtés de la substance grise de la moelle, avec une 

proportion de synapses du côté ipsilatéral allant de 24 à 70%, alors qu’elles étaient 

exclusivement controlatérales chez les souris contrôles.  

La fonctionnalité des projections ectopiques a été étudiée par enregistrement 

électromyogramme (EMG) après stimulations électriques unilatérales du cortex moteur 

primaire. Des contractions anormales, bilatérales ou ipsilatérales, non détectées chez les 

contrôles, ont été enregistrées chez les souris Shh::cre;Ntn1lox/lox, indiquant que les 

projections ectopiques sont fonctionnelles.  

La caractérisation anatomique et fonctionnelle des projections corticospinales de ce modèle 

indique que le cortex moteur projette son faisceau corticospinal soit vers le côté controlatéral, 

soit vers le côté ipsilatéral de la moelle épinière et non pas de manière bilatérale. On pourrait 

alors supposer que le cortex moteur ne puisse pas transmettre la commande motrice d'une 

manière strictement symétrique.  

Cependant les souris Shh::cre;Ntn1lox/lox produisent des mouvements symétriques anormaux 

lors de tâches volontaires. Et il a été montré que les patients CMM présentent un schéma 

anormal d'activation bilatérale des zones motrices corticales pendant l'exécution et la 

préparation d'un mouvement unilatéral (5). Les auteurs de cette étude supposent donc que 

c’est ce schéma anormal d'activation des aires motrices qui pourrait être une stratégie 

d'adaptation aux projections aberrantes du faisceau cortico-spinal, aboutissant finalement à la 

génération de mouvements en miroir. 
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Par ailleurs, les souris Shh::cre;Ntn1lox/lox produisent des mouvements symétriques 

anormaux spécifiquement lors de tâches volontaires, et non lors de tâches automatiques telle 

que la locomotion. 

Cela semble cohérent avec l’hypothèse principale. Il a en effet été montré que le tractus 

corticospinal est surtout impliqué dans les mouvements volontaires asymétriques, et non dans 

l’alternance des membres droit et gauche dans la locomotion (35). 

En effet des expériences de décortication chez le chat ont montré que les lésions du système 

pyramidal au niveau du cortex moteur préservent les capacités de locomotion de l'animal, 

montrant ainsi que les voies pyramidales jouent un rôle mineur dans les programmes moteurs 

automatiques comme la locomotion (36). Il existe en effet pour la marche des centres 

locomoteurs au sein du tronc cérébral et de la moelle épinière (central pattern generator) 

organisant l’activité rythmique de groupes musculaires (37). 

4. Le gène DNLA4 

Le gène DNAL4 (Dynein axonemal light chain 4) code pour la protéine DNLA4, appartenant 

à la chaine légère de dynéines axonémales. Cette protéine joue un rôle de maintenance des 

complexes dynéiques, qui participent au transport rétrograde dirigé par la netrine-1, pour les 

neurones commissuraux du corps calleux en particulier. (38) 

En 2014, une mutation sur le gène DNLA4 a été retrouvée chez une grande famille 

pakistanaise, consanguine, atteinte de CMM (39). Il s’agit d’une mutation homozygote, et 

donc d’une transmission autosomique récessive dans cette famille.  

La mutation de DNLA4 perturbe le transport rétrograde requis pour la croissance des axones 

et perturbe l’orientation du développement axonal, qui expliquerait les CMM. 

Cependant ces résultats sont controversés car aucune autre mutation de ce gène n’a été 

identifiée dans d’autres familles ou cas sporadique de patients CMM (18). 

D. L’évaluation du neurodéveloppement clinique et 
neuropsychologique  

1. Le neurodéveloppement 

Le neurodéveloppement correspond à l’ensemble des processus qui interviennent dans la 

manière dont le cerveau se développe. C’est cela qui va organiser et développer les grandes 

fonctions cérébrales. 

Le neurodéveloppement débute très précocement, dès la période anténatale comme nous 

l’avons évoqué précédemment, et va se poursuivre pratiquement jusqu’à l’âge adulte ; De 

nombreux facteurs l’influencent : la génétique, l’environnement, les expériences… Ces 

multiples facteurs clés pour le neurodéveloppement interagissent entre eux et contribuent à la 

complexité du développement cérébral. 

 

Les fonctions cérébrales impliquent de nombreuses structures cérébrales et maturent selon 

une chronologie précise. Cela repose sur la bonne mise en place de ces structures lors du 

développement cérébral. Le flux de maturation modifie chaque jour les capacités de l’enfant. 

Il est plus ou moins rapide selon les individus, avec une grande variabilité interindividuelle : 
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plus la fonction est élaborée, plus cette variabilité est grande. Le neurodéveloppement n’est 

pas linéaire, s’alternent des phases d’acquisition intense avec des périodes plus stables, mais il 

suit des étapes incontournables qui dans le cadre d’un développement normal vont se 

succéder de façon fluide. 

 

La cognition correspond aux processus qui permettent le traitement de l’information et la 

constitution des connaissances. Ces processus sont les « fonctions cognitives ».  

Les fonctions cognitives supérieures correspondent aux processus les plus élaborés, édifiées 

via le cortex cérébral. Parmi ces fonctions, on trouve le langage, la mémoire, l’abstraction, le 

raisonnement, la planification…(40). 

Chez le jeune enfant jusqu’à l’âge de 6 ans, on parle surtout de « développement 

psychomoteur » plutôt que d’intelligence. En effet c’est durant cette période que les systèmes 

sensoriels et moteurs maturent et que les outils de communication se mettent en place.  

De 6 ans à 10 ans, les praxies maturent, le langage s’enrichit, les fonctions plus complexes 

telles que l’abstraction se développent. Puis de 10 ans à 20 ans, les fonctions plus intégratives 

poursuivent leur maturation. (11) 

 

Les aptitudes cognitives, les processus de mémorisation et d’apprentissage, dépendent de la 

mise en place de réseaux de neurones interconnectés. Des processus de sélection débutent dès 

la vie fœtale, où seuls les neurones viables et suffisamment nourris survivent, s’accompagnant 

de processus de synaptogénèse pour interconnecter des neurones. Ainsi le cerveau se 

réorganise en permanence, au gré de l’influence des gènes, de l’environnement, de la 

compétition pour les facteurs de croissance. Certaines fonctions existent déjà dès la naissance 

et d’autres nécessitent la création de nouveaux réseaux neuronaux. Cela se fait via les 

apprentissages et les expériences personnelles.  

Les acquisitions motrices, cognitives, de communication et de sociabilisation sont donc le 

reflet de la maturation cérébrale, mais aussi de l’environnement de l’enfant et de ses propres 

capacités cognitives. 

Après la naissance, la maturation du bébé va dépendre fortement de ses expériences 

sensorielles : une sélection synaptique va se produire en fonction de ses expériences avec 

l’environnement. Les interactions sociales sont indispensables au développement de l’enfant, 

agissant comme catalyseur. Sans elles l’enfant ne peut pas apprendre ni se développer 

normalement. Les émotions sont elles aussi très impliquées dans le neurodéveloppement et 

dans la construction des réseaux neuronaux. Cela implique le système limbique au centre du 

cerveau et le cortex orbitofrontal qui gère la régulation des émotions. Les émotions 

interviennent positivement ou négativement sur les fonctions cognitives, influencent les 

relations humaines, les facultés adaptatives et le comportement (40,41). 

 

En ce qui concerne la motricité, cette fonction implique des circuits cérébraux très complexes. 

La motricité fait donc partie intégrante de la cognition. Elle permet à l’enfant de multiplier ses 

possibilités d’exploration, d’apprendre, d’agir. 

En effet, la fonction motrice se compose aussi d’une fonction de représentation du geste. Ce 

sont les mêmes populations neuronales qui réalisent l’action et qui l’imaginent en amont.  
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Les praxies sont donc un processus cognitif qui se déroule grâce à la planification du geste, 

puis à sa réalisation de façon harmonieuse et précise par une séquence de mouvements 

prédéfinis. Les praxies font intervenir l’ensemble du cerveau, des aires préfrontales pour 

planifier le geste jusqu’à nos aires neurovisuelles. Au moment de la planification, le cerveau 

envoie une copie du signal pour prédire l’état moteur qui va suivre. Le cortex pariétal 

compare le mouvement prédit au mouvement en cours et au retour d’informations qu’il 

reçoit : en cas d’inadéquation des signaux, il envoie un message d’erreur pour tenter de 

corriger le mouvement. Le geste est anticipé (motivation en fonction du but, élaboration d’un 

programme moteur), déclenché, et ajusté en direct en fonction de nos perceptions internes et 

environnementales. Cela met plusieurs années à devenir précis et les praxies sont efficientes 

vers l’âge de 7 ans.  

Lorsque le geste est maitrisé il devient automatique, et cela libère alors des espaces cognitifs 

qui pourront servir à d’autres tâches cognitives.  

Ceci est extrêmement intéressant dans le cas de la pathologie des mouvements miroirs 

congénitaux car la maitrise du geste reste difficile et requière de l’énergie supplémentaire.  

2. Les troubles du neurodéveloppement 

Les troubles du neurodéveloppement (TND) correspondent à un défaut de développement 

d’une ou plusieurs compétences cognitives attendues lors du développement psychomoteur et 

affectif de l’enfant, et qui entraine un retentissement important sur le fonctionnement social, 

familial et des apprentissages scolaires. (42)  

Il existe de fortes associations entre ces troubles, un trouble neurodéveloppemental isolé étant 

l’exception plutôt que la règle. C’est pourquoi ces enfants doivent bénéficier d’évaluations de 

leur neurodéveloppement les plus exhaustives possibles, de leur motricité à leur niveau 

langagier, de leurs habiletés sociales à leur régulation émotionnelle, de façon à affiner le plus 

possible leur fonctionnement et préciser leurs diagnostics de fonctionnement. Il ne s’agit pas 

en effet de « maladies », mais de « dysfonctionnements », qui vont entraver le sujet dans 

certaines de ses capacités et facultés adaptatives. Ils peuvent en revanche être secondaires à 

des pathologies particulières (par exemple : un trouble du spectre autistique en contexte de 

syndrome XFRA, ou encore un trouble du développement intellectuel en contexte de trisomie 

21…). Dans de nombreux cas les troubles ne sont pas liés à une cause unique et spécifique, 

mais plutôt à un ou plusieurs facteurs de risque neurodéveloppementaux (génétique, 

prématurité…).  

 

 Un trouble neurodéveloppemental s’inscrit dans la dynamique développementale de l’enfant, 

va évoluer au fil de la maturation cérébrale, de l’influence de l’environnement, de la sévérité 

du trouble, du nombre de troubles qui lui sont associés…Le trouble peut s’atténuer au fil du 

temps, par exemple du fait de bonnes ressources cognitives et environnementales, ou perdurer 

tout au long de la vie du sujet : le fonctionnement atypique se poursuit toute la vie, mais c’est 

l’impact dans toutes les sphères de la vie de la personne qui fera qu’on continuera de parler de 

trouble ou non. 

 

Le DSM-V classifie ainsi les différents TND :  
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- Trouble du développement intellectuel, déficience /handicap intellectuel, (DI)  

- Trouble spécifique du langage oral (TSLO)  

- Trouble spécifique des apprentissages : dyslexie, dysorthographie, dyscalculie 

- Troubles du spectre de l’autisme (TSA) 

- Trouble du développement de la coordination (TDC)  

- Trouble déficit de l’attention avec ou sans hyperactivité (TDA/H) 

a) Le trouble du développement de la coordination 

Le trouble du développement de la coordination (TDC) (diagnostic issus du Diagnostic and 

statistical manual of mental disorders version 5 - DSM-V  ) concerne environ de 5 à 6% des 

enfants d’âge scolaire (42,43), avec une légère prédominance de garçons. On considère que ce 

terme est synonyme de dyspraxie, et il est recommandé de privilégier le terme trouble du 

développement de la coordination. (11) On peut définir ce trouble comme une difficulté à 

acquérir de nouvelles compétences motrices pour les actions complexes, ce qui impacte les 

activités de la vie quotidienne et la réussite scolaire des enfants. 

Dans la classification du DSM-V, le TDC est classé parmi les troubles moteurs, avec les tics 

et les stéréotypies. 
 

Le diagnostic repose sur quatre critères (DSM-V) :   

- Les habiletés de coordination motrice de l’enfant sont nettement en dessous du niveau 

attendu pour l’âge chronologique et ses opportunités d’apprentissage (critère diagnostique 

A) cette condition perdure à l’adolescence et l’âge adulte, il ne s’agit pas d’un trouble 

transitoire. 

- La perturbation motrice entraîne des répercussions sur les performances dans les activités 

quotidiennes ou scolaire (critère diagnostique B) 

- Les symptômes apparaissent tôt dans le développement (critère diagnostic C) 

- Le diagnostic de TDC exclut une atteinte neurologique comme une paralysie cérébrale, 

une dystrophie musculaire, un trouble dégénératif, et ne peut pas mieux s’expliquer par 

une déficience intellectuelle ou visuelle (critère diagnostique D). 

 

Chez l’enfant porteur d’un trouble du développement intellectuel, on évoque un TDC associé 

si les troubles praxiques sont nettement plus sévères qu’attendus compte tenu du niveau de 

fonctionnement cognitif de l’enfant. 

 

Il s’agit d’un trouble de la planification et de l’automatisation des gestes volontaires. Les 

gestes sont alors disharmonieux et couteux sur le plan cognitif. Les enfants sont souvent 

maladroits, très souvent qualifiés de lents. Ils ne peuvent allier précision et rapidité du geste : 

soit leur geste est un peu plus précis mais au prix d’une grande lenteur, soit il est rapide mais 

imprécis. Le trouble est très hétérogène, certains enfants étant surtout impactés dans leur 

motricité fine (lacer, couper…), d’autres dans leur coordination globale (course malhabile…) 

et leur équilibre (saut unipodal instable…). Certains enfants dyspraxiques présentent des 

troubles visuospatiaux : difficultés à traiter le sens de l’orientation, les figures géométriques, à 

voir en trois dimensions…Les difficultés à percevoir l’espace, à se représenter les quantités, 
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peuvent engendre des troubles d’apprentissage en mathématique, en géométrie, mais aussi en 

calcul (dyscalculie spatiale), et également des troubles de la lecture (difficultés à découper les 

syllabes, saut de lignes ou de ponctuations…). 

 

Chez la grande majorité des enfants dyspraxiques, l’écriture est très impactée, car elle 

demande un contrôle très fin des gestes. Souvent l’écriture s’automatise à partir de l’âge de 8 

ans, mais chez les enfants dyspraxiques c’est rarement le cas. C’est-à-dire qu’ils doivent 

réfléchir à la formation de chaque lettre lors du geste d’écriture, ce qui entraîne un coût 

cognitif et attentionnel élevé les empêchant de traiter des tâches cognitives plus complexes : 

ce défaut d’automatisation les maintient en double tâche. Ainsi ces enfants présentent souvent 

une dysorthographie d’usage, car l’apprentissage de l’écriture leur demande un effort très 

important et le geste d’écrire requière trop de coût attentionnel pour porter simultanément 

attention au geste et à l’orthographe. On s’aperçoit alors qu’en revanche à l’oral ils sont 

capables d’orthographier correctement les mots. La manipulation des outils scolaires est bien 

souvent fastidieuse (ouverture de la trousse, manipulation de l’équerre, du compas…). 

Ces enfants ont souvent une estime de soi faible. Leurs difficultés dans certains sports (vélo, 

danse, natation, jeux de ballon…), leur lenteur et leur maladresse, peuvent les exposer à des 

moqueries et les amener à restreindre certains loisirs.   

 

Les enfants avec TDC ont souvent d’autres troubles du neurodéveloppement associés. Le 

trouble déficit de l’attention avec ou sans hyperactivité (TDA/H) concerne ainsi la moitié des 

enfants dyspraxiques (44). Le trouble du spectre de l’autisme (TSA) est dans une moindre 

mesure également fréquemment associé au TDC. 

 

Les hypothèses actuelles de l’origine de ce trouble, sont une atteinte des boucles 

corticocérébelleuses associant cervelet et réseau fronto-pariétal, qui jouent un rôle à la fois 

dans l’automatisation des gestes et dans la modélisation interne et la correction de la 

commande du geste (43)  

On peut facilement comparer les difficultés des enfants dyspraxiques avec celles des enfants 

porteurs du syndrome des mouvements miroirs congénitaux. Une comparaison de leur profil 

clinique, psychométrique, et de l’impact de leurs troubles moteurs sur leur quotidien et leur 

scolarité paraît particulièrement pertinent. 

b) Le TDA/H 

Le trouble déficit de l’attention avec ou sans hyperactivité (TDA/H), est un trouble du 

neurodéveloppement qui apparait pendant l'enfance, caractérisé par une inattention, une 

hyperactivité motrice et une impulsivité, inappropriées et préjudiciable au développement de 

l’enfant (45). Le TDA/H touche entre 3 et 7% des enfants (46,47). 

Pour évoquer ce trouble il faut bien sûr avoir éliminé tous les diagnostics différentiels 

(surdité, épilepsie, trouble du spectre autistique, …), tout en gardant en tête que ces différents 

diagnostics peuvent être associés (exemple : TDA/H et épilepsie, TDA/H et TSA…).  

Le TDA/H a un caractère permanent dans la vie de l’enfant, (le cycle de vigilance et 

veille/sommeil étant perturbé, la qualité des nuits aussi est impactée avec fréquents troubles 
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du sommeil), et engendre des conséquences durables sur la vie familiale, les relations 

interpersonnelles, la vie sociale, l’insertion scolaire et les apprentissages. 

 

Il existe plusieurs présentations possibles du TDA/H : 

- Une forme à prédominance d’inattention (souvent décrite comme prédominante chez les 

filles, mais ce concept vient d’être remis en cause et serait un biais lié aux stéréotypes 

de genre, (48)), avec des troubles de l’attention, des enfants « rêveurs », des oublis 

répétés, et une distractibilité importante. 

- Une forme à prédominance hyperactive ou impulsive, avec des symptômes moteurs, 

hyperkinétiques, une instabilité psychomotrice, une intolérance à la frustration et des 

difficultés pour respecter les consignes 

- Et une présentation mixte (dite combinée).  

 

Le diagnostic via le DSM-V repose sur les critères suivants (49,50) :  

A. Un mode persistant d’inattention et/ou d’hyperactivité-impulsivité qui interfère avec le 

fonctionnement ou le développement (6 ou plus symptômes de l’une et/ou l’autre 

composante)  

B. Certains des symptômes d’hyperactivité/impulsivité ou d’inattention étaient présents avant 

l’âge de 12 ans ;  

C. Certains des symptômes d’inattention ou d’hyperactivité/impulsivité sont présents dans 

deux ou plus de deux types d’environnement différents (ex : à la maison, l’école, ou le 

travail ; avec des amis ou des relations ; dans d’autres activités) ;  

D. On doit clairement mettre en évidence une altération cliniquement significative du 

fonctionnement social, scolaire ou professionnel et de la qualité de vie ;  

E. Les symptômes ne surviennent pas exclusivement au cours d’une schizophrénie ou d’un 

autre trouble psychotique et ils ne sont pas mieux expliqués par un autre trouble mental 

(trouble thymique, trouble anxieux, trouble dissociatif, trouble de la personnalité, 

intoxication par une prise de substance ou son arrêt). 

 

Il s’agit surtout d’un diagnostic clinique, qui doit être posé par un médecin ayant une bonne 

connaissance du trouble, après longue anamnèse et examen clinique minutieux. 

 

Les enfants souffrant de TDA/H ne parviennent pas à filtrer les informations, et présentent 

des troubles des fonctions exécutives (liées au lobe frontal) tel que les fonctions de 

planification, la pensée abstraite etc. Ils rencontrent par ailleurs des difficultés à inhiber leurs 

réponses (impulsivité) et ont un besoin de récompense immédiate. (11) 

A l’adolescence, ce trouble persiste dans plus de 70% cas, et est alors associé à des conduites 

à risque, un risque accru d’addictions, etc. Cependant le lobe frontal continue de maturer 

jusqu’à 25 ans, et à l’âge adulte seulement 30% des patients présentent toujours des 

symptômes impactant significativement leur quotidien. 

 

De nombreuses comorbidités sont également associées au TDA/H comme pour tous les TND.  

Il peut s’y associer d’autres troubles du comportement tel que le trouble oppositionnel avec 

provocation, un trouble anxieux, un trouble des conduites, des tics etc. 
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Le TDA/H est aussi particulièrement associé aux troubles spécifiques des apprentissages, tels 

que le trouble spécifique du langage écrit (dyslexie, dysorthographie). Plus de 50% des 

enfants ayant un TDA/H rencontrent des difficultés d’apprentissage de la lecture et de 

l’écriture, dont un quart ont une véritable dyslexie associée. Le TDC, le TSA, sont des TND 

fréquemment associés au TDA/H. 

 

L’origine du trouble est mal connue mais multifactorielle. Son héritabilité est estimée à 70%. 

La cause évoquée serait un dysfonctionnement des voies dopaminergiques, du système de 

récompense, et du système noradrénergique régulant la vigilance et l’attention.  

Un des mécanismes particulièrement étudiés est l’atteinte du réseau striato-préfrontal. 

Le traitement médicamenteux actuel de référence du TDA/H est le méthylphénidate, qui doit 

s’insérer dans une prise en charge multimodale initiée au préalable (mesures 

orthopédagogiques, guidance parentale, remédiation cognitive…). Il a été montré que le 

méthylphénidate restaurait l’activation déficitaire des régions préfrontales des patients 

TDA/H, ainsi que l’activation du réseau attentionnel dorsal (51). Cela est bien corrélé à 

l’amélioration des symptômes cliniques.  

3. La neuropsychologie et le bilan psychométrique  

La neuropsychologie est la discipline qui étudie les liens entre le fonctionnement du cerveau 

et le comportement d’un individu. Chez l’enfant, elle s’intéresse notamment aux capacités 

d’apprentissages (52,53). Elle s’intéresse aux altérations des fonctions cognitives (langage, 

mémoire, attention, fonctions exécutives, praxies…), et aux troubles comportementaux, après 

une lésion cérébrale, dans le cadre d’une maladie ou encore dans le cadre de troubles 

neurodéveloppementaux.  

L’objectif est double : poser un diagnostic sur le fonctionnement cognitif de la personne 

(identification du ou des dysfonctionnement(s), analyse et retentissement au quotidien) et 

proposer une prise en charge adaptée (rééducations, développement de compensations, 

réinsertion sociale, scolaire ou professionnelle).  

Ceci est particulièrement précieux pour mieux cibler les points forts et les points faibles d’un 

enfant, et guider au mieux ses prises en charge pour optimiser son devenir et son autonomie. 

La synthèse médicale, intégrant les diagnostics fonctionnels précis de l’enfant dans son 

histoire médicale, permet de faire les liens entre facteurs étiologiques et de vulnérabilité d’une 

part, diagnostics fonctionnels d’autre part (par exemple : des troubles mnésiques s’intégrant 

chez un enfant porteur d’une épilepsie temporale). En neuropédiatrie, en dehors du très large 

champ des troubles neurodéveloppementaux, les évaluations neuropsychologiques apportent 

une contribution précieuse pour préciser les troubles cognitifs que peuvent présenter les 

enfants ayant présenté des pathologies neurologiques acquises et des lésions cérébrales : les 

indications peuvent alors concerner les enfants ayant présenté des lésions ischémiques, 

traumatiques, inflammatoires ou infectieuses, les enfants ayant présenté des complications 

neurologiques durant le traitement de leur hémopathie maligne, etc…Pour tous ces enfants 

l’enjeu de reprendre des apprentissages de qualité en dépit de leurs séquelles cognitives et de 

leurs nouvelles plaintes scolaires (lenteur, fatigabilité, concentration labile…) est majeur.  
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On peut aussi avoir recours aux bilans neuropsychologiques pour estimer l’effet thérapeutique 

délétère de certains traitements, ou encore pour évaluer l’impact de certaines pathologies 

neurologiques acquises, telles que les pathologies neuro-inflammatoires, les séquelles de 

traumatisme crânien, etc. La neuropsychologie permet encore aujourd’hui d’enrichir nos 

connaissances sur la cognition et les comportements, et est souvent utilisée en recherche 

clinique. 

 

Le bilan neuropsychologique en pédiatrie est réalisé en trois parties :  

- L’entretien initial avec les parents en présence de l’enfant 

- L’entretien avec l’enfant seul et la passation des tests et différentes échelles, choisis selon 

la question clinique posée et le contexte médical 

- La restitution et la communication des résultats à la famille  

 

Le bilan est composé de tests, échelles, et questionnaires, normalisés selon l’âge des enfants.  

Le test est une situation expérimentale qui permet de mesurer un comportement ou une 

faculté. Les tests sont longs car chaque fonction doit être évaluée avec plusieurs outils 

différents.  

Chaque test et échelle est choisi spécifiquement par la psychologue faisant passer le bilan 

pour rechercher une compétence ou un(des) déficit(s) en particulier. Les résultats des tests se 

répartissent selon une courbe de Gauss (loi Normale) en population générale et chaque note 

est exprimée en écart-type selon la moyenne de la population du même âge, en rangs 

percentiles ou en note standard (figure ci-dessous).  

 

Par exemple pour le quotient intellectuel total (QIT), 50% des sujets ont un score compris 

entre 90 et 110, et 95% de la population a un score compris entre 70 et 130.  

En deçà d’un indice à 70, d’un écart-type à -2, ou d’une note standard à 4, on parle de trouble. 

 

 

 
Figure : Répartition des résultats selon les profils cognitifs (E. MAES) 
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II. Objectif de l’étude 

A. Objectif principal 

Identifier les différents profils neuropsychologiques des enfants porteurs de syndrome des 

mouvements miroirs congénitaux, les troubles neurodéveloppementaux éventuels associés à 

ce syndrome, préciser l’impact sur les fonctions praxiques et attentionnelles. 

B. Objectifs secondaires 

Améliorer l’autonomie, le fonctionnement adaptatif et la qualité des apprentissages des 

enfants porteurs de CMM. 

C. Intérêt de l’étude du profil neuropsychologique des enfants 
CMM 

Comme nous l’avons étudié, les CMM présentent une physiopathologie complexe. Plusieurs 

faisceaux neuronaux, plusieurs structures cérébrales, et aires cérébrales sont impliquées dans 

cette maladie. Ainsi la motricité volontaire est perturbée et les symptômes sont évidents dès le 

premier examen clinique, cependant il est tout à fait possible que d’autres fonctions cognitives 

soient touchées. C’est pourquoi nous allons nous intéresser au profil neuropsychologique de 

ces patients, notamment à la recherche de troubles cognitifs (trouble du développement 

intellectuel, trouble du langage, trouble déficit de l’attention, syndrome dysexécutif, trouble 

du développement de la coordination), et/ou de troubles spécifiques des apprentissages, ou 

enfin de troubles du spectre autistique. 

 

En vie réelle, ces enfants sont mis en difficulté dans des tâches également difficiles pour les 

enfants atteints d’un trouble du développement de la coordination. Cependant, on ignore 

quelles sont exactement les similitudes et différences cliniques et neuropsychologiques entre 

ces deux troubles du développement moteur. La caractérisation précise des difficultés 

motrices, cliniques et neuropsychologiques, sur le modèle de ce qui est fait pour les enfants 

dyspraxiques semble importante pour mieux comprendre ce syndrome, caractériser finement 

le type d’atteinte gestuelle, et pouvoir proposer une prise en charge et un accompagnement 

scolaire optimisés. 

 

Une étude en décembre 2019 s’est intéressée au profil neuropsychologique des individus de 

trois familles avec délétion DCC (54). Les sujets présentaient soit une agénésie du corps 

calleux isolée, soit associée à des mouvements miroirs, soit des mouvements miroirs isolées, 

ou encore, pour deux, d’entre eux étaient sains. Ils étaient âgés de 8 à 50 ans.  

Les résultats de cette étude montrent des profils cognitifs hétérogènes (de troubles cognitifs 

importants à des profils normatifs), avec notamment des dysfonctions plus sévères lorsque les 

patients présentaient une agénésie du corps calleux associée à des mouvements miroirs.  
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Il a été noté, en particulier des difficultés dans le fonctionnement exécutif, des troubles du 

comportement, et des troubles anxieux. Les auteurs ont par ailleurs remarqué que cette 

population avait un risque d'invalidité plus élevé que si l'on considérait uniquement leur score 

de QI : d’où l’importance de l'évaluation neuropsychologique pour déterminer pleinement un 

phénotype neurodéveloppemental. 

Cette étude met donc en évidence certaines atteintes cognitives chez les patients CMM avec 

délétion DCC, cependant cela reste à approfondir avec une population plus homogène, 

composée uniquement d’enfants, porteur de CMM, et sans agénésie du corps calleux.  

 

Un autre article vient appuyer notre recherche. Des auteurs ont rapporté un cas de trouble 

déficit de l’attention hyperactivité chez un enfant avec CMM et colpocéphalie (55), qui a 

bénéficié d’un traitement par méthylphénidate. Bien que le TDA+/H soit un trouble 

relativement fréquent en population générale, la présence de ce trouble neurodéveloppemental 

chez un enfant avec CMM incite à investiguer attentivement tous les aspects 

neurodéveloppementaux et en particulier cognitifs chez ces enfants. 

 

Ainsi notre étude permettra d’apprécier de façon plus approfondie et systématisée les 

aptitudes et les difficultés cognitives des enfants porteurs de CMM, quelque en soit leurs 

diagnostics génétiques, et de mieux saisir les points communs et éventuelles différences avec 

le profil des enfants dyspraxiques. Ces nouvelles connaissances permettront d’améliorer la 

prise en charge de ces enfants, et ainsi leur permettre des apprentissages de qualité, un 

fonctionnement adaptatif optimisé, gages d’autonomie et de qualité de vie. 
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III. Méthode et population 

A. Population étudiée  

1. Recrutement  

Les patients sont recrutés via une cohorte de patient CMM suivie à la Pitié-Salpêtrière par le 

Pr Roze, et les bilans neuropsychologiques entrent dans le cadre de leur prise en charge de 

soins habituelle. En effet selon les recommandations en bonne pratique clinique actuelles, les 

enfants porteurs de troubles coordination sévères (c’est-à-dire avec impact dans les gestes vie 

quotidienne, les loisirs, l’école) doivent pouvoir bénéficier de tests neuropsychologiques. 

2. Critères d’inclusion  

Enfants : 

- porteurs d’un syndrome des mouvements miroirs congénitaux,  

- diagnostic confirmé cliniquement par un expert en mouvement anormaux avec un score de 

Woods et Teuber > 1 

- ayant réalisé un bilan neuropsychologique 

- âgés de 6 ans à 16 ans 11 mois à la passation du bilan neuropsychologique. 

3. Critères d’exclusion  

- Pathologie syndromique ou génétique autre, associée 

- Agénésie du corps calleux 

4. Population étudiée 

À la suite de notre inclusion, nous avons étudié une population de 7 enfants, âgés de 6 ans à 

16 ans et 11 mois présentant un syndrome des mouvements miroirs congénitaux.  

L’âge de 6 ans à 16 ans 11 mois permet de réaliser les mêmes tests neuropsychologiques à 

tous les patients, tels que le WISC-V (6-16 ans 11 mois), et la NEPSY-II qui est une batterie 

d’évaluation neuropsychologique (pour les enfants de 5 à 16 ans 11 mois). 

 

Tous les enfants ont été examinés par un neuropédiatre (D. Gras) et un neurologue (Pr 

Flamand-Roze), assistés de l’interne de neuropédiatrie (Maïté RICHARD), puis évalués sur le 

plan neuropsychologique par la même neuropsychologue ayant une expertise particulière des 

troubles moteurs et notamment praxiques (Mme E. Maes). 

L’examen clinique a notamment comporté l’échelle de Woods & Teuber, permettant 

l’inclusion dans l’étude et la cotation du score d’intensité des mouvements miroirs. 
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B. Critères d’évaluation 

Le critère d’évaluation de notre étude est la synthèse clinique et neuropsychologique des 

patients, permettant de préciser leur fonctionnement cognitif et moteur. Les résultats des 

patients sont comparés entre eux et avec les profils connus des enfants TDC. 

C. Déroulement de la recherche 

1. La consultation de neuropédiatrie dédiée au neurodéveloppement 

Chaque enfant a d’abord été reçu en consultation par un neurologue et un neurologue pédiatre, 

avec ses parents. Cette consultation permet de reprendre l’anamnèse détaillée de l’enfant, de 

sa naissance, et de son développement psychomoteur.  

Elle est particulièrement tournée vers le développement des praxies notamment. On 

s’intéresse à la qualité de la dextérité manuelle, à la réalisation des tâches de la vie 

quotidienne, leurs difficultés et les ressources utilisées pour compenser leurs difficultés. 

 

Lors de la consultation on s’intéresse de près aux capacités d’attention et de concentration de 

l’enfant, à son comportement, son sommeil, la qualité de ses interactions sociales, sa vie 

familiale, ses résultats scolaires etc. La consultation doit être longue et dans des conditions 

optimales, avec des temps de jeux et d’échanges, de façon à pouvoir observer l’enfant au 

mieux. On propose également à l’enfant de dessiner, d’écrire. Le vécu des parents, de la 

fratrie, les observations des enseignants, des thérapeutes, sont des apports précieux. Il est très 

utile de pouvoir consulter les cahiers d’école.  

Il est important de noter la prise de médicaments et les effets rapportés par les parents de ces 

traitements médicamenteux. La prise en charge rééducative est relevée et appréciée, avec 

lecture des comptes rendus de bilans des thérapeutes. Il est donc particulièrement important 

en amont d’une telle consultation que la famille soit informée de l’importance de venir muni 

d’un maximum de documents utiles (cartable, bilans, bulletins scolaires, etc…) 

 

L’examen clinique doit être exhaustif, notamment sur le plan neurologique, et également 

cutané, recherche d’hépatomégalie, auscultation. On s’intéresse aux caractéristiques 

morphologiques de l’enfants, à sa courbe de croissance et celle de son périmètre crânien, à 

l’examen de son tonus, de ses compétences motrices, son équilibre. Il est important d’avoir un 

lieu de consultation suffisamment spacieux pour pouvoir apprécier la course, la marche, les 

sauts de l’enfant. Préciser à celui-ci que la consultation sera avant tout ludique et 

« dynamique »,  sans aucun aspect stressant ou invasif mais avec beaucoup de proposition de 

sauter ou courir, permet de mettre l’enfant à l’aise et en confiance, et ainsi d’apprécier au 

mieux ses aptitudes et compétences. 

2. L’évaluation neuropsychologique telle que proposée dans notre 
étude 

L’évaluation neuropsychologique proposée à tous les patients porteurs de CMM est celle que 

nous proposons à l’hôpital Robert Debré aux enfants dyspraxiques. Elle est réalisée pour tous 
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ces enfants par une unique neuropsychologue, ayant une grande expertise des troubles de 

motricité fine et de coordination. 

Elle comporte : 

- Trois questionnaires : 

o Questionnaire d’identification du trouble développemental de la coordination DCDQ-

FE 

o Questionnaire du MABC-2 

o Questionnaire du DSM-V :  

 Questionnaire du DSM-V portant sur les critères du trouble développemental de 

la coordination (TDC) 

 Questionnaire du DSM-V portant sur les critères des Troubles Déficitaires de 

l’Attention avec ou sans Hyperactivité 

 Questionnaire du DSM-V portant sur les troubles anxieux 

- Une évaluation psychométrique, par échelle de Wechsler WISC V 

- Une évaluation des praxies gestuelles et visuo-constructives, utilisant des tests sensori-

moteurs et visuospatiaux de la NEPSY-II et du MABC-2, la Figure de Rey-A ou les 

Relations spatiales du DTVP-2, et enfin un test étalonné d’écriture, le BHK enfant ou 

adolescent. 

- Une évaluation des fonctions attentionnelles et exécutives, par des tests de la TEA-Ch et 

de la NEPSY-II.  

a) Le questionnaire d’identification du trouble développemental de la 

coordination DCDQ-FE 

Le test DCDQ’07 (developmental coordination disorder questionnaire ’07) est la 7ème version 

du test initial DCDQ, version anglaise canadienne (56). Il s’agit d’un test de dépistage des 

troubles de la coordination, destiné aux parents, pour les enfants de 5 à 15 ans 11 mois (57). Il 

se compose de 15 items, et son résultat total va de 15 à 75 points.  

Le questionnaire demande aux parents de comparer les capacités de l’enfant avec celle des 

autres enfants du même âge, pour 3 domaines d’activité motrices difficiles : activité avec 

contrôle du mouvement tel que jeux de balles, activité de motricité fine et écriture, et activité 

de coordination globale avec endurance physique telle que la natation… 

Il a une sensibilité de 85% et une spécificité de 71% pour le dépistage du TDC et lorsque le 

résultat évoque un TDC il est conseillé de réaliser un test moteur standardisé tel que le 

MABC-2 pour confirmer cela. 

Une adaptation transculturelle en français européen du DCDQ'07, la version DCDQ-FE 

(developmental coordination disorder questionnaire french european version) a été réalisée 

par Ray-Kaeser en 2015, ainsi qu’une évaluation de sa fiabilité et de sa cohérence interne, qui 

sont très bonnes.  

C’est ce questionnaire DCDQ-FE que nous avons fait remplir aux parents de nos patients (cf. 

Annexe). 
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b) Le questionnaire MABC-2 

MABC-2 signifie « batterie d’évaluation du mouvement chez l’enfant », seconde édition (58), 

sortie en 2007 en version anglaise, puis en 2016 pour la version française (59). 

Il se compose d’un test et d’un questionnaire, et est utilisable chez les enfants de 3 ans à 16 

ans 11 mois. 

Le questionnaire du MABC-2, est à remplir par un parent ou l’entourage de l’enfant. Il se 

compose de 43 items et permet de déterminer une « note totale de motricité », qui détermine 

trois catégories possibles : zone rouge « troubles moteurs manifestes », zone orange « à risque 

de troubles moteurs » et zone verte « performance dans la norme ».  

c) Fiche reprenant les critères du DSM-V portant sur les critères des 

Troubles Déficitaires de l’Attention avec ou sans Hyperactivité (TDAH) 

Dans la classification DSM-V, on parle de TDA+/-H : trouble déficit de l’attention avec ou 

sans hyperactivité. En complément de l’évaluation clinique neuropédiatrique et en amont de 

l’évaluation neuropsychologique, les critères diagnostics du DSM-V sont montrés aux 

parents, qui se voient proposer de cocher les items correspondant au comportement de leur 

enfant. (cf. annexe) 

d) Le WISC-V 

Le WISC-V ou l’Echelle d’Intelligence de Wechsler pour Enfants - Cinquième Edition, est un 

instrument clinique pour l’évaluation de l’intelligence des enfants de 6 ans à 16 ans 11 mois.  

Il permet d’apprécier le fonctionnement intellectuel dans des domaines cognitifs spécifiques 

par des notes composites et il fournit également une évaluation de l’aptitude intellectuelle 

générale de l’enfant grâce à une note composite d’Echelle Totale, le quotient intellectuel total 

(QIT). Les résultats sont obtenus en Note Standard (Cf. annexe) 

Historiquement, c’est le psychologue français Alfred Binet qui est à l’origine de la première 

échelle d’intelligence en 1905 (60).  Il proposait de mesurer l'intelligence en termes d’âge 

mental (âge de développement) avec des mesures typiques d'un âge donné. 

La mesure de l'âge mental, par comparaisons à l'âge réel, était ainsi un indicateur d'avance ou 

de retard de développement. 

Puis, en 1912, William Stern introduit la notion de quotient intellectuel (QI). Sa proposition 

était que le QI serait le rapport de l'âge mental (AM) sur l’âge réel (AR) multiplié par 100. Il 

s’agirait donc d’un pourcentage d’acquisition, par rapport au développement attendu pour 

l’âge.  

 

Finalement, l’américain David Wechsler va proposer d'abandonner ce QI de ratio, ainsi que la 

notion d'âge mental pour construire un nouveau test d'efficience intellectuelle. Ce test, sera 

appelé le nouveau « QI standard », dont le score sera obtenu à partir de différentes épreuves 

verbales et non verbales. 

Dans la première version de la batterie de test en 1939, pour étalonner le test, 200 enfants 

(100 garçons et 100 filles) sont testés dans chaque groupe d'âge. Les âges vont de 5 à 15 ans. 
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Les enfants sont recrutés dans quatre régions des États-Unis et leurs parents représentent un 

échantillon représentatif sur le plan socio-professionnel (61). 

Le test a donné lieu à de très nombreuses traductions et adaptations dans de nombreuses 

langues et il fait l'objet de mises à jour régulières permettant d'affiner sa validité. 

En français, le test conserve le nom original anglais et est suivi du numéro de la version, 

actuellement il s’agit du WISC-V, publié en 2016. 

 

Selon Wechsler, « ce que nous espérons que les tests d’intelligence mesurent est la capacité 

d’un individu à comprendre le monde qui l’entoure et ses ressources pour faire face aux défis 

qu’il lui présente ».  

La première version du test en 1939, était composé de 11 épreuves. 8 épreuves font encore 

parties de l’épreuve actuelle. Ces épreuves permettent de calculer un QI, dont une preuve de 

validité est son pouvoir de prédiction des performances scolaires et professionnelles (62). 

 

Lors du développement du WISC-IV, les indices (mesure de scores composites) ont été mis 

en relation avec le modèle cattell-horn-cattell. A la base de ce modèle se trouvent des 

aptitudes élémentaires, qui couvre chacune un domaine étroit de l’activité intellectuelle. Le 

second niveau comprend huit aptitudes générales qui couvrent des domaines étendus de 

l’activité intellectuelle.  

 
Figure : Modèle hiérarchique de l’intelligence selon John B. Carroll (Grégoire 2017) 

 

Lors de la création du WISC-V l’objectif a été de trouver une correspondance entre chaque 

indice et une aptitude de niveau 2. Seulement cinq aptitudes de ce modèle ont été gardées 

pour le WISC-V : l’intelligence cristallisée, l’intelligence fluide, la mémoire générale, la 

rapidité cognitive et la perception visuelle. Pour être mesurée de manière fiable, une aptitude 

doit être testée par plusieurs épreuves. Pour le WISC-V : 2 épreuves pour chaque aptitude. 
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Figure : Correspondance entre les indices du WISC-V et le modèle CHC (Grégoire 2017) 

 

Les épreuves choisies ne permettent qu’une estimation des aptitudes analysées. On mesure 

des performances à des tâches utilisées comme « révélateurs ». Toutes ces tâches (test) font 

appel à des processus mentaux complexes. Un même score peut donc être le résultat de 

processus ou de dysfonctionnements variés.  

L’interprétation des résultats obtenus à ces tests est donc complexe, et la qualité du 

neuropsychologue est essentielle pour une évaluation reflétant au plus près les compétences 

d’un sujet. Le neuropsychologue doit ainsi tenir compte de nombreux paramètres pour 

interpréter les résultats obtenus (par exemple : une grande labilité attentionnelle faisant 

échouer à un test...) 

(1) Les cinq indices du WISC-V  

L’indice de compréhension verbal (ICV) 

Il mesure des connaissances et des compétences acquises, permettant de résoudre des 

problèmes posés lors de situations du quotidien. Il sert à mesurer surtout les aptitudes verbales 

qui permettent de penser et de communiquer. Les deux épreuves choisies pour mesurer cet 

indice – épreuve des Similitudes et épreuve de Vocabulaire, font appel à l’élaboration de 

concepts verbaux. Il s’agit d’un des indices les mieux corrélés aux performances scolaires, et 

il est aussi celui le plus lié au niveau éducatif des parents. 

 

L’indice visuo-spatial (IVS) 

Il mesure la capacité d’analyser, d’encoder et de manipuler mentalement les formes spatiales. 

Il se compose de l’épreuve des Cubes et l’épreuve des Puzzles visuels. L’épreuve des cubes 

est la seule épreuve du WISC qui demande de manipuler les objets. 

 

L’indice de raisonnement fluide (IRF) 

Il mesure la capacité de résolution de problème. Il se compose de l’épreuve des Matrices, qui 

correspondent à des suites à compléter, et de l’épreuve Balances.  
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La résolution de ces épreuves nécessite d’utiliser des raisonnements inductifs et déductifs, qui 

sont habituellement mis en œuvre lors de situations inconnues, pour lesquelles l’individu n’a 

pas d’expérience ou d’éducation.  

 

L’indice de mémoire de travail (IMT) 

Cet indice évalue la mémoire générale. Il se compose de l’épreuve de Mémoire des images 

qui mesure la mémoire de travail visuelle, et de l’épreuve de Mémoire des chiffres, qui 

mesure la mémoire à court terme et la mémoire de travail auditive.  

La mémoire de travail correspond au traitement de l’information de manière consciente. Elle a 

une capacité limitée pour chacun, et plus elle est performante, plus il est possible de résoudre 

des problèmes complexes.  

Mais cet indice ne traite pas toute la mémoire de travail, et lorsqu’on obtient un score faible il 

faut compléter la mesure par des tests qui évaluent d’autres facettes.  

L’indice de mémoire de travail est très lié aux compétences attentionnelles et langagières. 

 

L’indice de vitesse de traitement (IVT) 

Cet indice se compose de l’épreuves des Codes et l’épreuve des Symboles. 

L’indice de vitesse de traitement permet une estimation de la rapidité du fonctionnement 

cognitif. 

Cependant il permet seulement une mesure étroite, car les épreuves ne peuvent évaluer 

uniquement la rapidité de la réponse de traitement à un stimulus visuel et la rapidité de la 

réponse motrice manuelle.  

Les réponses aux tests impliquent d’écrire, donc l’indice est sensible aux compétences 

graphomotrices, et ne reflète donc pas le niveau de rapidité de la pensée : on peut prendre 

l’exemple des enfants à haut potentiel intellectuel, qui ont des scores très élevés aux indices 

de raisonnement, mais peuvent avoir un IVT « juste » normatif, du fait du contraste entre 

niveau moteur moyen et grande rapidité de pensée. L’indice de vitesse de traitement est aussi 

très sensible au niveau d’attention, l’épreuve de Code notamment requérant une stratégie 

exploratoire efficace et une attention élevée. 

(2) Interpréter les résultats du WISC-V 

Le résultat obtenu à chaque épreuve est transformé en score standard (sur une échelle 

normalisée, en 19 classes) et les deux notes standard de chaque domaine sont additionnées  et 

converties en Indice en fonction de l’âge de l’enfant. Sept note standard contribue au calcul 

du QIT. La distribution des résultats du QIT et des cinq indices est normale, avec une 

moyenne à 100 et des écart-types de 15. (cf. annexe) 

La distribution des résultats du QIT est identique dans toutes les tranches d’âge. 

 

Pour interpréter les résultats des indices du WISC-V, il faut évaluer leurs hétérogénéités et 

leur dispersion. Pour mesurer la dispersion des indices, il faut calculer la moyenne des scores 

des 5 indices du WISC, puis pour chaque score calculer sa différence avec la moyenne. 
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Il existe une probabilité élevée que les petites différences soient des erreurs de mesure 

aléatoires, alors que des grandes différences traduisent réellement des différences 

significatives entre certaines aptitudes. 

Les différences réelles ne sont cependant pas forcément un trouble. En effet, une dispersion 

des compétences est fréquente chez tous les sujets. Elle est le fruit de différences 

d’opportunité et d’intérêt au cours du développement intellectuel. 

Cependant, pour l’interprétation du QIT, plus la dispersion des indices est importante et moins 

il est un indicateur pertinent du fonctionnement intellectuel global. Cela vaut de même pour 

l’interprétation au sein des indices : si les deux épreuves du même indice ont un score très 

différent cela remet en question la validité de cet indice pour mesurer une aptitude. 

 

Ainsi, si les indices sont très hétérogènes, le QIT ne peut être calculé, et l’on peut parler de « 

forces » et de « faiblesses ». Mais pour parler de « troubles », » il faut que soit le score du 

patient soit inférieur à -1,5 ou -2 écart-type de la moyenne des sujets, soit que cette grande 

hétérogénéité inter indices, soit associé à des difficultés d’adaptation au quotidien et/ou des 

difficultés d’apprentissage. 

 

Pour calculer une force ou une faiblesse chez un patient, il faut d’abord calculer la Note de 

comparaison, qui est la moyenne des 5 indices du WISC. Ensuite, on calcul la différence 

entre la note obtenue à chaque indice avec cette note de comparaison. Pour chaque indice du 

WISC et pour chaque tranche d’âge en population générale, il a été calculé une valeur 

critique pour cette différence. Le logiciel du WISC calcule donc ensuite selon un seuil de 

significativité (0.10%) si la différence obtenue par le patient est significativement différente 

de la valeur critique de différence de référence. Si oui, alors cela correspond soit à une force, 

soit à une faiblesse, selon le sens de la différence. 

Il est aussi très important de s’intéresser aux différences significatives entre les résultats 

obtenus aux différents indices chez un même patient. De même que pour les forces et les 

faiblesses il existe une valeur critique de différence entre deux indices particuliers, selon la 

tranche d’âge. Nous calculons donc si la différence entre deux indices du patient est 

significativement différente de la valeur critique de référence. Si cela est le cas, notre patient 

présente un profil cognitif particulier. Par exemple chez les enfants dyspraxiques on retrouve 

généralement une différence significative entre l’ICV et IVT. 

 

Par ailleurs, lorsque le QIT est hétérogène, il est aussi possible de choisir d’analyser d’autres 

scores globaux selon le patient (63). Il existe l’indice d’aptitude générale (IAG), qui est 

calculé à partir des épreuves de l’ICV, de l’IRF et de l’épreuve des Cubes ; l’indice de 

compétence cognitive (ICC) composé des épreuves d’IMT et d’IVT ; et enfin l’indice non 

verbal (INV) qui se calcule à partir de toutes les épreuves ne nécessitant pas de réponse 

verbale de la part du patient (intéressant pour les enfants avec trouble spécifique du langage 

oral). 
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e) La NEPSY II 

La NEPSY-II est la deuxième version (2007) de la batterie NEPSY (A developpemental 

neuropsychological assessment) crée par Korkman, Kirk & Kemp en 1998 (64).  

La NEPSY-II est une échelle neuropsychologique globale, composé d’épreuves permettant de 

tester le langage, l’attention et les fonctions exécutives, les fonctions sensori-motrices, les 

compétences visuospatiales, la mémoire et les fonctions d’apprentissage, et perception 

sociale. Elle est réalisable chez les enfants de 5 à 16 ans et 11 mois.(65) 

La batterie NEPSY est particulièrement adaptée au bilan d’enfants rencontrant des difficultés 

d’apprentissage, des troubles moteurs ou sensoriels, des déficits attentionnels, que ce soit dans 

le cadre de troubles cérébraux congénitaux (syndromes génétiques…), ou acquis 

(traumatismes crâniens, lésions cérébrales ou maladies cérébrales…). 

La batterie d’évaluation se compose de 32 subtests pour une bonne couverture de chaque 

domaine. 

Les résultats des subtests sont obtenus en Note Standard. 

Certains tests sont appliqués pour tous les enfants, de 5 à 16 ans, et d’autres (tels que 

Précision visuomotrice, Imitation de positions de mains et Orientation) sont réalisés 

uniquement pour la tranche d’âge de 6 à 12 ans 11 mois (âge limite de l’étalonnage). 

Concernant l’évaluation des praxies gestuelles, la batterie NEPSY-II utilise le test moteur du 

Tapping, Imitation de positions de mains ou Précision visuomotrice et pour l’étude des 

compétences visuo-constructives elle utilise l’épreuve des Flèches et l’épreuves des Cubes-

NEPSY II, qui sont des cubes monochromes en 3 Dimensions avec lesquels il faut 

reconstruire un modèle dessiné en 2 Dimensions, ainsi que l’épreuve de Copie de figure par 

exemple. 

 

Dans le cadre de l’évaluation des fonctions attentionnelles et exécutives, la batterie NEPSY-II 

utilise les épreuves telles que « Attention auditive NEPSY-II » où l’enfant doit par exemple 

toucher un rond rouge en réponse au stimulus auditif ROUGE, et l’épreuve « Réponses 

associées NEPSY-II ». 

f) Le test MABC-2 

Le test MABC-2 propose des épreuves spécifiques selon trois groupes d’âge : de 3 à 6 ans, de 

7 à 10 ans, et de 11 à 16 ans 11 mois. Trois grands domaines sont explorés : la dextérité 

manuelle, les compétences viser et attraper puis l’équilibre statique et dynamique. La notation 

se fait en note standard, de 1 à 19 avec une moyenne à 10 et un écart-type de 3. Elle peut aussi 

être exprimée selon les mêmes catégories que le questionnaire (zone rouge, orange ou verte). 

Il s’agit du test actuellement le plus utilisé en pratique clinique et en recherche (66). 

Le MABC-2 peut donc permettre d’identifier des difficultés motrices mais également de 

suivre l’évolution des difficultés des patients (cf. annexes Epreuves du MABC-2). 
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g) La figue de Rey A 

Le test de la Figure complexe de Rey-Osterrieth a été inventé en 1941 par le psychologue 

André Rey et standardisé par Osterrieth en 1944 (67,68) . 

La Figure de Rey A est un ensemble de formes géométriques construit autour d’un rectangle, 

sans signification évidente. L’objectif du test est de reproduire la figure avec le modèle puis 

de mémoire. 

Ce test mesure les habiletés visuo-spatiales et visuo-constructives, mais aussi des fonctions 

exécutives comme la planification. L’épreuve peut être utilisée à partir de 6 ans, et chez 

l’adulte et la personne âgée.  

Il est possible de proposer une troisième épreuve, et de présenter la figure en pièces détachées 

que le sujet doit copier au fur et à mesure. Chez les patients qui ne parviennent pas à copier la 

figure, mais qui en sont capables lorsqu’elle leur est présentée progressivementS, un déficit de 

planification plutôt qu’un déficit d’ordre visuo-constructif peut être évoqué. 

Les résultats sont obtenus en écart-types. 

 
Figure : Figure de Rey A 

h) Le BHK enfant et adolescent 

Le BHK ou échelle d’évaluation rapide de l’écriture chez l’enfant ou l’adolescent a été créée 

pour déceler précocement les dysgraphies (69). 

Il a été élaboré par R. Soppelsa et JM. Albaret en 2003 pour la version consacrée à l'enfant, et 

adapté en 2013 pour l’adolescent, permettant de détecter la dysgraphie au niveau collège (70). 

Le test consiste à faire recopier pendant cinq minutes, un texte identique, présenté devant 

l’enfant. Il doit écrire au même rythme qu'en classe, en respectant les retours à la ligne et sans 

s'arrêter jusqu'à ce que l'examinateur dise « stop ».  

 

Le texte à copier est le même pour le BHK Enfant et pour le BHK adolescent mais les critères 

de cotation sont différents : les cinq premières phrases sont composées de mots 

monosyllabiques, de niveau début primaire, puis le texte se complexifie. La correction porte 

alors sur les cinq premières lignes pour l'enfant, mais sur les 5 suivantes pour l'adolescent.  

L’analyse porte sur la qualité de l’écriture (formation des lettres, régularité de l’écriture,…) 

ainsi que la vitesse d’écriture (nombre de caractères écrits en 5 minutes). Le BHK ADO 

(adolescent) est utilisé pour permettre de repérer une dysgraphie, en analysant la lisibilité et la 
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stabilité des graphies lors de l’écriture. La cotation donne une note de 0 à 45, qui est 

secondairement convertie en DS (dérivation standard). (cf. annexe) 

i) Le TEA-Ch 

Le TEA-Ch (Test of Everyday Attention for Children ou Test d’Evaluation de l’Attention 

Chez l’Enfant) fait partie du bilan attentionnel, avec la partie « attention et fonctions 

exécutives » de la NEPSY-II. 

Il s’agit d’une batterie clinique standardisée et normalisée permettant l’évaluation de 

différentes capacités attentionnelles chez l’enfant de 6 à 13 ans. Le test est préconisé chez les 

enfants qui semble présenter des difficultés attentionnelles (71). 

Les trois modalités principales de l'attention sont évaluées (72): l’attention soutenue qui est la 

capacité à se concentrer sur une activité, l’attention focalisée ou sélective qui est la capacité à 

résister à la distraction, et le contrôle attentionnel qui est la capacité de partager son attention 

entre plusieurs sources distinctes de stimuli . 

Les résultats des tests permettent d’obtenir un profil attentionnel de l’enfant et ainsi de 

proposer un traitement médicamenteux ou rééducatif si besoin. 

 

Concernant les fonctions exécutives, elles sont évaluées par la Tea-Ch grâce aux épreuves 

comme « Les petits hommes verts », et les épreuves « Mondes à l’endroit » et Mondes à 

l’envers ». Il s’agit d’épreuves où il faut alterner un comptage à l’endroit et à l’envers et mettre en 

jeu des capacités d’inhibition verbale ainsi que de flexibilité. 
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IV. Résultats 

A. Description des patients 

Nous avons inclus 7 patients porteurs de CMM, âgés de 8 ans et 2 mois, à 16 ans et 7 mois au 

moment des passations de leur bilan psychométrique.  

 

Le patient n°1, est une fille âgée de 13 ans et 2 mois. Le diagnostic de CMM a été 

posé dès la petite enfance car son père, son oncle et son grand-père paternel sont porteurs de 

CMM. Comme eux, elle présente une mutation sur le gène DCC. Il s’agit de la cousine 

germaine du patient n°2.  

Elle est née à terme, avec biométries de naissance normale. Elle présente comme principal 

antécédent une maculopathie non sévère, le reste du bilan ophtalmologique normal par 

ailleurs. Elle ne porte pas de verres correcteurs et son acuité visuelle est satisfaisante. 

Sur le plan du développement moteur, elle a marché à l’âge de 13 mois sans difficulté et a 

acquis le langage de façon normale. Les gestes fins sont difficiles, notamment lors du repas, 

lorsqu’il faut couper sa viande en utilisant des couverts différents dans chaque main. 

Sur le plan de la scolarité, les instituteurs ont rapporté une maladresse dès la maternelle, des 

activités manuelles difficiles comme le découpage, le coloriage etc. Elle a toujours bien 

travaillé à l’école, l’entrée en maternelle s’est faite sans difficulté, et en CP elle a appris à lire 

et à écrire sans difficulté. Son écriture est restée perturbée au fil des années, avec des lettres 

de très petite taille. Ses résultats en primaire étaient satisfaisants et elle était aidée par une 

AVS jusqu’en CE2. Elle est maintenant collégienne. 

Son examen neurologique est normal en dehors des mouvements en miroir. 

Son IRM cérébrale est normale et ne retrouve pas d’agénésie du corps calleux. 

Actuellement aucune activité n’est impossible à réaliser, et elle écrit de façon appliquée mais 

elle rapporte beaucoup de douleur dans les mains et donc une grande gêne à l’école. Elle ne 

pratique aucun sport de façon régulière mais sait nager, courir, sans trouble de la 

coordination.  

Elle a aussi toujours beaucoup de mal à différencier la droite et la gauche. 

Lors de l’examen clinique le score de Woods & Teuber était à 2 (MM discrets mais 

soutenus). 

Elle suit actuellement une scolarité classique et est en classe de 5ème générale. Ses résultats 

scolaires sont moyens, voire dans la moyenne basse en mathématique et en français. 

Elle a été suivie en ergothérapie pour l’apprentissage du clavier et en orthoptie jusqu’en CE2, 

mais n’a jamais utilisé l’ordinateur en classe. 

 

Le patient n°2, est un garçon âgé de 16 ans et 7 mois. Il est le cousin germain du 

patient n°1. 

Le diagnostic de CMM a été posé dès la naissance du fait des antécédents familiaux directs 

(côté paternel). Il est porteur d’une mutation sur le gène DCC. 

Il est né à terme avec des biométries normales, et sans antécédent anténataux particuliers. 
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Sur le plan du développement moteur, il a acquis la marche à l’âge de 12 mois, et le langage 

de façon normale. Ses parents ne rapportent pas de trouble de la coordination, il marche 

normalement, et sait nager. Mais concernant la motricité fine il présente depuis toujours des 

difficultés pour dessiner, et à pour tracer avec précision, ce qui l’a beaucoup dérangé dès le 

début de sa scolarité. Sur ce plan, les trois années de maternelle se sont bien passées. En CP, il 

a rapidement appris à lire et à écrire et il était bon élève jusqu’en CM2. Il a commencé à 

rencontrer des difficultés à l’entrée au collège et a redoublé son année de 6ème, puis les 

difficultés scolaires se sont majorées au fil du collège. 

L’examen neurologique clinique est strictement normal en dehors des mouvements miroirs. 

Lors de l’examen, le score de Woods & Teuber est à 3 (MM importants, soutenus et 

répétés). 

Son IRM cérébrale est normale, et l’on note uniquement un corps calleux avec un diamètre 

antéro-postérieur légèrement diminué sans autre anomalie. 

Actuellement, après avoir peu travaillé entre la 5ème et la 3ème avec des résultats très 

moyens et fluctuants qui traduisaient son manque d’investissement,  en dépit d’un bon niveau 

à l’oral quand il s’intéressait et d’une forte appétence pour la matière Histoire, il a été orienté 

en 2nde Pro MEI (Maintenance d’Equipements Industriels), et cela se passe bien. Il n’a jamais 

été aidé par une AVS durant sa scolarité. 

 

Le patient n°3, est un garçon, âgé de 12 ans et 11 mois lors de la première partie du 

bilan, puis âgé de 14 ans et 1 mois lors du bilan complémentaire ; 

Le diagnostic de syndrome des mouvements en miroir congénitaux en rapport avec une 

mutation du gène DCC, sans anomalie du corps calleux à l’IRM, a été posé à l’âge de 7 ans.  

Il n’y a aucun antécédent de CMM dans sa famille.  

Il s’agit d’un enfant né à terme avec biométries normales et sans histoire néonatale 

particulière. 

Sur le plan du développement il a acquis la marche à l’âge de 18 mois. On relève dans le 

carnet de santé la notion d’une légère hypotonie globale dans la petite enfance. Il a présenté 

un retard de parole et de langage jusqu’à 3 ans, avec phrases complètes au-delà de trois ans, et 

audiogramme normal. Le langage oral est maintenant correct.  

Il présente comme autres antécédents médicaux un syndrome d’apnée obstructif du sommeil, 

appareillé avec ventilation non invasive (VNI) nocturne, lié à un surpoids. Il présente aussi 

une hypermétropie et porte des lunettes de correction. 

Ses symptômes ont été remarqués par les parents, avec des mouvements des mains en miroirs, 

dès la petite enfance. Plusieurs tâches de la vie quotidienne lui sont complexes à réaliser, 

comme porter des objets différents dans les deux mains, couper sa viande, ouvrir des pots de 

yahourt (lorsqu’une main se contracte pour détacher l’opercule du pot, l’autre broie le pot et 

en fait sortir tout le contenu). Faire deux actions en même temps avec les deux mains est 

impossible, par exemple tenir une assiette en ouvrant une porte de placard, ...  

A l’examen clinique neurologique, il ne présente pas de déficit moteur, la marche est normale, 

il n’a pas de rétraction articulaire. Le score de Woods & Teuber est à 2. 

Il est maladroit, ce qui est majoré par une inattention et une fatigabilité. Il a développé des 

stratégies pour limiter ses mouvements en miroir (par exemple, tenir le lavabo lors du 

brossage des dents). Dessiner et tracer avec précision est presque impossible, utiliser les outils 
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scolaires, écrire en copie ou en dictée, sauter, courir ou grimper, sont des tâches très difficiles 

pour lui aussi. A 14 ans, il vient d’apprendre à faire ses lacets, et a toujours du mal à 

boutonner et déboutonner rapidement. 

Sur le plan de la scolarité, en maternelle, il était présenté comme très pataud, il lui arrivait de 

trébucher ou de tomber fréquemment dans les parcours de motricité, et il présentait des 

mouvements parasites de la main opposée. Il se fatiguait vite et il était lent dans sa gestuelle. 

A l’arrivée en CP, il a présenté des difficultés d’apprentissage de la lecture et de l’écriture. 

Ceci a débouché sur un diagnostic de dyslexie-dysorthographie. Il a été suivi en orthophonie 

depuis l’âge de ses 6 ans pour le trouble spécifique du langage écrit. Le bilan orthophonique 

initial (en 2013, soit à l’âge de 6 ans) retrouvait des inversions et des confusions visuelles de 

lettres, un retard dans l’acquisition des graphies complexes, un déficit de la voie d’adressage 

(stock orthographique d’entrée) en lecture, une compréhension de lecture déficitaire, une 

lenteur dans les activités liées à l’écrit, et des difficultés en transcription sur la voie 

d’adressage (stock orthographique de sortie déficitaire). 

Il a eu une AVS à partir du CM1. Puis il a intégré une classe spécialisée pour les enfants avec 

« DYS » en 6ème. Il lit couramment depuis le collège mais manquait beaucoup d’autonomie 

du fait de sa lenteur, sa mère tapait ses devoirs chaque soir. Il a bénéficié de l’aide d’une 

AESH en 5ème, 12h par semaine, et a intégré une classe spécialisée en 4ème adaptée avec 

une 2ème AESH. Il bénéficie d’un ordinateur en classe depuis deux ans. Il a pris l’habitude de 

ne taper au clavier qu’à une main, et cela est assez efficace. 

Il bénéficie d’une prise en charge en ergothérapie, orthophonie, kinésithérapie, avec une 

psychologue et par une éducatrice spécialisée.  

Par ailleurs, il pratique le cross fit de façon régulière, activité qu’il apprécie beaucoup, qu’il 

fait dans le cadre d’un SESSAD.  

A l’anamnèse, on relève une plainte attentionnelle marquée et récurrente, impactant toutes les 

sphères de la vie de l’enfant et présente depuis toujours : doit être refocalisé sur la tâche en 

cours par sa maman chaque matin au départ pour l’école, remplit son sac de tous ses livres et 

cahiers pour tenter de pallier à ses oublis récurrents, perd son manteau plusieurs fois dans 

l’année, a des bavardages intempestifs, « décroche » complètement pendant certains cours, est 

taxé de rêveur par son entraineur de cross, ne peut initier seul ses devoirs sans une forte 

impulsion donnée par sa mère puis supervision… 

Ceci nous incite à mettre en place des mesures psychoéducatives (time timer, check list du 

matin, système de récompense pour les devoirs…) et orthopédagogiques à visée spécifique du 

TDA, ainsi qu’à introduire un traitement par méthylphénidate fin 2020, qui apportera 

immédiatement un grand bénéfice. 

 

Le patient n°4 est une fille, âgée de 10 ans et 7 mois lors de la première partie du 

bilan, puis âgée de 11 ans et 10 mois lors du bilan complémentaire.  

Le diagnostic de syndrome des mouvements miroirs a été évoqué dès l’acquisition de la 

préhension, sa mère étant aussi porteuse de CMM. Elle est porteuse d’une mutation sur le 

gène DCC.  

Il s’agit d’une enfant née à terme, issue d’une grossesse obtenue par fécondation in vitro, sans 

antécédents néonataux et avec biométries de naissance normales. 

Elle présente comme autres antécédents médicaux une maladie d’Osgood-Schlatter. 
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Son bilan ophtalmologique est normal, les potentiels évoqués visuels sont normaux. 

Sur le plan du développement moteur, elle a acquis la marche vers 11 mois et a acquis le 

langage de façon satisfaisante. Dès lors de l’acquisition de la préhension les parents ont 

remarqué des mouvements miroirs des mains. Elle rencontrait des difficultés pour la toilette, 

l’habillage, et le repas lors de la petite enfance. 

Son examen clinique neurologique est normal en dehors de mouvements miroirs des mains. 

Le score de Woods & Teuber est coté à 2. 

Son IRM cérébrale est normale. 

Sur le plan de la scolarité, elle s’est facilement adaptée en maternelle et les trois années se 

sont bien passées avec des enseignantes sensibilisées à ses particularités en motricité et 

tolérantes. 

En CP, elle a appris à lire au cours de l’année mais les difficultés en écriture étaient patentes, 

aggravés par des problèmes chroniquement rapportés par l’école et la famille sur le plan de la 

concentration. En CM1, elle a commencé à utiliser l’ordinateur pour toutes les matières sauf 

les Mathématiques 

Elle est actuellement au collège, en 5ème et bénéficie d’un ordinateur en classe qu’elle utilise 

dans plusieurs matières. 

Actuellement aucune tâche n’est impossible à réaliser mais plusieurs restent difficiles 

(boutonner, manger proprement, couper sa viande, écrire en copie ou en dictée). 

Elle bénéficie d’une prise en charge en ergothérapie, orthophonie, et par une psychologue. 

Concernant son mode de vie et ses loisirs, elle a arrêté le basketball, car avait des difficultés, 

et dribblait notamment toujours à deux mains, et pratique maintenant l’équitation et du 

football avec plaisir, ce d’autant qu’elle a un grand besoin de bouger et adore les activités 

sportives. 

Notre évaluation clinique nous a permis de diagnostiquer un déficit de l’attention sans 

hyperactivité, avec une bonne réponse au traitement par Medikinet® 25 mg introduit en 

décembre 2019, qui a nettement amélioré ses performances scolaires et réduit son anxiété de 

performance. 

 

Le patient n°5 est une fille, âgée de 13 ans. Le diagnostic de CMM a été posé dans 

l’enfance car sa mère est aussi porteuse de CMM. Elle présente la mutation sur le gène 

RAD51. 

C’est une enfant née à terme, sans antécédents néonataux particuliers, et dont les paramètres 

biométriques étaient dans la norme.  

Dans ses antécédents médicaux on relève une hyperlaxité distale (ayant causé notamment des 

entorses à répétition), une surcharge pondérale, et des troubles vésico-sphinctériens avec une 

hyperactivité vésicale. Son examen ophtalmologique est normal en dehors des troubles d’une 

hypermétropie et d’une myopie importante pour lesquelles elle porte des lunettes de 

correction. 

Sur le plan du développement psychomoteur, elle a acquis la marche à l’âge de 12 mois et a 

acquis le langage sans difficulté. Dès la petite enfance les parents ont rapporté des difficultés 

au niveau de la préhension fine, une maladresse, puis une fatigue à l’écriture ainsi que des 

douleurs aux mains lors de l’écriture. Elle a eu beaucoup de mal à apprendre à faire ses lacets 

seule. 
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Actuellement, sur le plan moteur, aucune activité n’est impossible à réaliser mais plusieurs 

tâches sont effectuées difficilement (utiliser les outils scolaires, différencier la droite et la 

gauche, sauter, courir ou grimper, jouer au ballon avec le pied ou les mains). Ses troubles de 

coordination et son équilibre instable étaient si prégnants qu’ils ont fait évoquer un syndrome 

cérébelleux, ce qui a conduit sur des examens d’investigations notamment une recherche 

d’ataxie de Friedrich qui s’est avérée négative. 

Lors de l’examen clinique, le score de Woods & Teuber est coté à 3. 

Sur le plan clinique, en dehors des mouvements miroirs des mains, on retrouve une légère 

hypotonie des membres inférieurs, des réflexes ostéotendineux normaux, pas de déficit 

sensitif, un trouble d’équilibre lors de l’appui monopodal ; avec un signe de Romberg positif ; 

La marche est normale, sans ataxie, et il n’y a pas de limitation du périmètre de marche. Son 

poids se situe sur + 3 DS pour l’âge. 

Son IRM cérébrale est normale, et son IRM médullaire aussi. 

Sur le plan de la scolarité, la maternelle s’est très bien passée, puis en CP, elle a appris 

facilement à lire et à écrire. Pendant l’école primaire elle rencontrait surtout des difficultés en 

mathématiques. Depuis le CE2, elle est aidée par une AVS notamment pour l’écriture et 

l’utilisation des outils en géométrie. Elle est actuellement en classe de 4ème et présente des 

difficultés scolaires à l’écrit du fait de sa prise de notes très fastidieuse, et perdurent les 

difficultés en mathématiques, du fait notamment d’importantes difficultés de concentration. 

Elle bénéficie d’un ordinateur (qu’elle n’utilise pas en classe pour le moment), d’une AESH 

qui aide à la prise de note, et d’aménagements pédagogiques adaptés (polycopiés des cours, 

textes à trous…). Concernant l’apprentissage de l’outil informatique avec la frappe à 10 

doigts, cela est très compliqué du fait des mouvements miroirs des mains, en effet, lorsqu’elle 

veut utiliser l’un des doigts de la main droite, le même doigt de la main gauche s’actionne ce 

qui la fait appuyer sur des touches non désirées. 

Elle bénéficie d’une prise en charge en orthophonie, en ergothérapie, et en kinésithérapie. Elle 

a eu plus jeune plusieurs années de psychomotricité. 

Comme loisir, elle aime la lecture, la musique, mais ne pratique pas de sport, du fait de ses 

difficultés motrices qui l’ont amené à restreindre ce type d’activité dévalorisante pour elle : 

cela a contribué à majorer sa surcharge pondérale. 

 

Le patient n°6 est un garçon, âgé de 11 ans. 

Il présente des mouvements miroirs congénitaux, qui ont été remarqué tôt par les parents et 

les médecins, pour lesquels une recherche génétique est encore en cours. Il n’y a pas 

d’antécédents familiaux connus de CMM dans la famille. 

Il s’agit d’un enfant né à terme, avec des biométries normales, et sans histoire néonatale 

particulière. 

Il présente comme autres antécédents médicaux de l’asthme. 

Sur le plan du développement psychomoteur, il a acquis la marche à l’âge de 12 mois. Il a 

présenté un léger retard de langage oral, avec une association de mots un peu après 2 ans, 

l’atteinte langagière prédominant sur le versant expressif avec une élocution peu intelligible 

jusqu’à l’entrée en maternelle à 3 ans. 

Dès la petite enfance les parents ont remarqué des mouvements miroirs des mains lors de la 

préhension, et des difficultés de la coordination, par exemple pour faire de la trottinette. 
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Sur le plan moteur, actuellement aucune tâche n’est impossible à effectuer mais de 

nombreuses autres activités sont difficiles à réaliser : mettre et enlever ses vêtements sans aide 

ou sans confondre l’endroit et l’envers, faire ses lacets, fermer une fermeture éclair de 

manteau, boutonner, écrire en copie ou en dictée, différencier la droite et la gauche, jouer au 

lego, puzzles ou kaplas, sauter, courir, grimper avec facilité, nager avec une bonne 

coordination des mouvements, jouer au ballon avec le pied ou les mains. 

Lors de l’examen clinique, pour les mouvements miroirs des mains le score de Woods & 

Teuber est à 3. 

La consultation montre un petit garçon d’excellent contact, décrivant bien ses difficultés, 

sociable, se tortillant sur sa chaise et se levant de façon inopinée. A l’examen clinique il n’y a 

pas de dyskinésie, ni de syndrome cérébelleux, pas d’anomalie des paires crâniennes. Pas de 

déficit sensitivo­moteur. Pas de syndrome pyramidal, les réflexes ostéotendineux sont 

normaux. Le poids, taille et périmètre crânien sont à 0 DS pour l’âge. Les manœuvres 

d’opposition doigt pouce déclenchent outre les mouvements en miroir des syncinésies 

buccofaciales et une instabilité psychomotrice. 

L’IRM cérébrale a montré, sur l’analyse de la tractographie une absence de décussation, 

partielle, des fibres du faisceau corticospinal du tronc cérébral. Il n’y a par ailleurs, pas 

d’anomalie morphologique ou d’anomalie de signal parenchymateux décelé, ni d’anomalie du 

corps calleux. Une IRM médullaire a été réalisée retrouvant une moelle normale, en dehors 

d’une cavité de syringomyélie au niveau T7-T9, sans aucun retentissement clinique ni 

indication neurochirurgicale. 

Dans le reste du bilan étiologique, une échographie vésicale et rénale a été faite, est normale, 

une échographie cardiaque est normale aussi. 

Sur le plan du langage, un bilan orthophonique réalisé en 2018 (8.5 ans) évoquait le retard de 

parole et de langage jusqu’à l’âge de trois ans, puis une bonne évolution du langage oral mais 

une compréhension altérée en lecture avec une fatigabilité et une vitesse de lecture réduite, 

une transcription non fonctionnelle lors de la lecture, un faible lexique orthographique, avec 

des erreurs de segmentation, des erreurs phonologiques, et des erreurs sur les graphies 

complexes. L’orthophoniste évoquait que ce trouble spécifique du langage écrit semblait 

majoré par de nets troubles de l’attention.  

Sur le plan de la scolarité, il s’est facilement adapté en maternelle. En CP, il a rencontré des 

difficultés d’accès au langage écrit, et avait des troubles du comportement jusqu’en CM1 

principalement, avec une grande agitation qui lui valait des punitions récurrentes. En raison 

de ses difficultés d’apprentissage du langage écrit en lecture et en écriture, il a bénéficié d’un 

PPS (plan personnalisé de scolarisation) qui a permis de mettre en place des aménagements 

pédagogiques adapté. 

A la maison il est décrit comme un garçon gentil mais manquant d’autonomie, et « usant » du 

fait de sa constante agitation et ses prises de parole intempestives. Il est souvent en conflit 

avec sa fratrie. 

Actuellement il est actuellement en classe de 6ème, et ses difficultés prédominent en 

mathématiques. Le PPS n’est pas encore appliqué au collège. 

Il bénéficie d’une rééducation en ergothérapie. L’orthophonie et la psychomotricité ont été 

arrêtées au moment de l’entrée au collège. 
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La consultation neuropédiatrique a permis de porter le diagnostic, outre celui des mouvements 

en miroir et des troubles praxiques, de TDAH, et un traitement par méthylphénidate a alors 

été introduit avec grand bénéfice immédiat tant sur le comportement que la relation aux autres 

et les apprentissages. 

 

Le patient n°7 est une fille, âgée de 9 ans et 6 mois.  

Le syndrome des mouvements miroirs congénitaux a été évoqué en 2015, et elle est porteuse 

d’une mutation sur le gène RAD51, comme sa mère.  

Il s’agit d’une enfant née à terme, sans antécédents néonataux particuliers, les biométries de 

naissance étaient toutes normales. Elle présente comme autres antécédents médicaux une 

hypermétropie de l’œil gauche avec amblyopie secondaire. 

Sur le plan du développement psychomoteur, elle a marché à l’âge de 18 mois, et a acquis le 

langage normalement. Elle a été gênée dès la petite enfance pour la préhension notamment, en 

effet il lui était impossible d’attraper un objet différent avec chaque main chacun, elle lâchait 

toujours les objets. Elle a aussi présenté des difficultés pour le coloriage et le découpage en 

maternelle. 

Actuellement, sur le plan moteur, aucune activité n’est impossible à réaliser mais certaines 

tâches sont effectuées difficilement : utiliser les outils scolaires, dessiner et tracer avec 

précision. 

Lors de l’examen clinique son score de Woods & Teuber est coté à 4 (MM d'amplitude 

égale ou supérieure à celle des mouvements volontaires réalisés par l'autre main). 

C’est une petite fille calme, de bon contact. Parfois un peu inhibée à la première rencontre, 

elle est cependant toujours très volontaire et persévérante. L’examen neurologique est normal 

en dehors des mouvements miroirs des membres supérieurs. Il n’existe pas d’anomalie de la 

marche ni de trouble de l’équilibre. 

Sur le plan de la scolarité, elle s’est bien adaptée en maternelle en dépit de ses difficultés dans 

les activités manuelles et graphomotrices, puis elle s’est rapidement intégrée en CP et elle savait 

lire en janvier. En revanche l’apprentissage de la cursive a posé de gros problèmes puis est restée 

laborieuse. En CE2 perduraient quelques confusions entre c/g, f/v et ch/ge. 

Elle est actuellement en classe de CM1, sans aide humaine. Elle présente des difficultés en 

français (dysgraphisme et lecture couteuse) et en mathématiques où elle rencontre surtout des 

difficultés pour la pose et la compréhension des opérations et en géométrie pour la 

manipulation du compas, règle et équerre. Concernant son écriture, on peut noter qu’elle a 

mal au poignet droit lorsqu’elle écrit, alors qu’elle écrit de la main gauche étant gauchère. 

L’IRM cérébrale n’a pas encore été faite, cependant la mutation du gène RAD51 n’est pas 

associée à une atteinte du corps calleux. 

Elle bénéficie d’une prise en charge rééducative en psychomotricité et en orthophonie (arrêté 

depuis le CM1). 
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B. Résultats des bilans neuropsychologiques  

1. Synthèse de l’analyse neuropsychologique de chaque patient 

 

Figure : échelle normée des résultats des épreuves du bilan psychométriques (E. Maes) 

a) Profil psychométrique du patient n°1  

Durant la passation du bilan neuropsychologique la patiente n°1 s’est montrée coopérante et 

persévérante, avec un bon contact et une bonne relation à l’adulte. Son comportement était 

relativement stable durant la passation mais avec une fatigabilité croissante en fin de journée 

et des signes de distractibilité au cours des différentes tâches. 

 

Les compétences cognitives de cette patiente sont de bonnes capacités de langage oral et de 

conceptualisation verbale, avec notamment les épreuves du WISC-V Similitudes du WISC-V 

à 8 [M], et Vocabulaire du WISC-V à 10 [M]. Cependant quelques manques du mot sont 

rapportés, évoquant des difficultés exécutives, hypothèse corroborée par le bilan attentionnel 

et exécutif. 

Les autres points forts du patient n°1 sont une bonne mémoire à court terme et une bonne 

mémoire de travail auditivo-verbale et visuelle (avec notamment les épreuves de Mémoire des 

chiffres en ordre inverse du WISC-V à 12 [M], ou encore l’épreuve de Mémoire des images 

du WISC-V à 11 [M]). 

On note cependant une certaine fluctuation de ses performances liée à sa labilité 

attentionnelle. 

La patiente a de bonnes compétences en raisonnement inductif et quantitatif à partir de stimuli 

visuels. Par exemple elle réussit bien l’épreuve Matrices du WISC-V avec une note à 8 (M). 

Avec la réussite de l’épreuve des Similitudes, et de l’épreuve Balances du WISC-V à 11 [M] 

cela révèle un bon « facteur g » c’est-à-dire un bon niveau d’intelligence générale et de 

raisonnement fluide. 

Par ailleurs elle est également performante sur le plan des aptitudes visuo-spatiales (par 

exemple épreuves des Flèches du NEPSY-II à 11 (M)). 

 

Néanmoins les résultats du bilan psychométrique de cette adolescente mettent en 

évidence des difficultés spécifiques dans certains domaines : 
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- Sur le plan des réalisations gestuelles, on note des performances en vitesse et en précision 

uni manuelle très en-deçà des normes tant avec la main droite dominante (DM1 Main 

préférée MABC-2 : 1 [M - 3 ET]) qu’avec la main gauche (DM1 Main non préférée 

MABC-2 : 1 [M - 3 ET]). La coordination bimanuelle pose également problème (DM2 

Faire un triangle avec des écrous et des boulons MABC-2 : 3 [M - 2 ET]) en rapport avec 

les mouvements miroirs. On remarque donc que les troubles praxiques ne touchent pas 

uniquement les activités bimanuelles chez cette adolescente, et que non seulement la 

coordination unimanuelle aussi pose problème, mais qu’outre la rapidité du geste, la 

précision aussi est de mauvaise qualité.  

La lenteur est aggravée par les tentatives de contrôle des mouvements en miroir, où elle 

met beaucoup d’énergie. La coordination oculomanuelle pose également problème 

(MABC-2 suivre le chemin 5). 

Elle présente donc un profil clinique et neuropsychologique répondant à la définition 

d’un trouble du développement de la coordination (TDC), avec un geste à la fois lent et 

imprécis et impacté dans toutes les épreuves praxiques, que ce soit coordination 

unimanuelle coordination bimanuelle, précision visuomotrice. Seules les praxies 

gestuelles sont impactées,  les praxies visuospatiales sont préservées.  

- On note aussi des troubles de l’attention auditive soutenue et des fonctions exécutives peu 

opérantes (par exemple épreuves de la NEPSY-II réponses associées à 5 [M - 1,5 ET]) 

permettant de conforter le diagnostic clinique de trouble déficit de l’attention (TDA) 

associé à un syndrome dysexécutif. 

- Les troubles moteurs entraînent une dysgraphie quantitative et qualitative. En effet les 

épreuves du BHK ado chez cette patiente montre des performances insuffisantes tant 

quantitativement que qualitativement (Vitesse de copie : 202 caractères [M - 2,5 ET] - 

Qualité de l’écriture [M - 1 ET]). 

 

Pour conclure la patiente n°1 présente de bonnes aptitudes de raisonnement, avec des troubles 

praxiques sévères, tant en coordination bimanuelle qu’en unimanuelle et en coordination 

oculomanuelle. Ce TDC est associé à un TDA et à un syndrome dysexécutif. La patiente présente 

une lenteur importante, qui est aggravée par ses tentatives de contrôle de ses mouvements en 

miroir.  

b) Profil psychométrique du patient n°2  

Durant la passation du bilan neuropsychologique, le patient n°2, instaure une relation de qualité 

avec l’adulte. Il est coopérant, appliqué et persévérant durant toute la durée du bilan. 

Son comportement est stable et ses capacités attentionnelles lui permettent de se concentrer sur 

chaque tâche pendant le temps nécessaire. 

 

L’ensemble du bilan neuropsychologique souligne les compétences cognitives du Patient 

n°2 parmi lesquelles :  

- de très bonnes capacités de langage oral et de conceptualisation verbale, avec notamment 

les épreuves Similitudes du WISC-V à 13 [M + 1 ET], et Vocabulaire du WISC-V à 16 

[M + 2 ET]). 
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- Une bonne mémoire à court terme et mémoire de travail auditivo-verbale et visuo-

spatiale avec par exemple les épreuves Mémoire des chiffres en ordre direct du WISC-V 

à 13 [M + 1 ET]) et Mémoire des chiffres en ordre inverse du WISC-V à 13 [M + 1 ET] 

- Des capacités fortes en raisonnement inductif et quantitatif à partir de stimuli visuels. Par 

exemple, l’épreuve Matrices WISC-V est à 9 [M], soulignant un raisonnement inductif 

efficace. On note dans ce cas un bon facteur « g ».  

- les traitements visuo-spatiaux dont la rotation mentale et les praxies constructives 

- Et une bonne attention visuelle sélective mais au détriment de la vitesse d’exploration, 

une bonne attention auditive soutenue et divisée et des fonctions exécutives évaluées 

correctes (par exemple l’épreuve Les petits hommes verts - Nombre de bonnes réponses 

du TEA-Ch donne une note à 14 [M + 1 ET]).  

 

Néanmoins, nous avons mis en avant plusieurs faiblesses et difficultés chez le patient n°2. 

- Concernant la dextérité unimanuelle, lors des épreuves MABC-2 le geste fin montrait une 

qualité satisfaisante, cependant la vitesse était très en deçà de ce qui était attendu pour 

l’âge: Epreuve Retourner les chevilles MABC-2 très en-deçà des normes tant avec la main 

droite dominante (DM1 Main préférée MABC-2 : 1 [M - 3 ET]) qu’avec la main gauche 

(DM1 Main non préférée MABC-2 : 5 [M - 1,5 ET]). 

- La coordination bi manuelle est elle aussi impactée par une faible vitesse, par exemple 

objectivée lors de l’épreuve du MABC-2, DM2 Faire un triangle avec des écrous et des 

boulons MABC-2 : 1 [M - 3 ET].  

- La coordination oculomanuelle est préservée.  

- Les mouvements en miroir sont intenses durant les épreuves de coordination bimanuelle. 

Il parvient à faire des gestes différents lorsqu’il utilise ses 2 mains. Il est très lent, et on 

remarque que s’il cesse sur demande de contrôler sa main controlatérale (par exemple 

cesse de la bloquer sous la table), il gagne en vitesse. Lorsqu’il écrit il appuie fort sa main 

controlatérale pour tenter de la maintenir immobile.  

- Ce patient présente principalement une grande lenteur gestuelle, tout en conservant un 

geste précis et de qualité. La lenteur est probablement liée à une dépense énergétique de 

contrôle du geste de la main opposée, et sans TND associé. Elle entraine un 

dysgraphisme quantitatif (BHK : Vitesse de copie : - 1 ET - Qualité de l’écriture [M]). 

Cette lenteur impacte d’autres domaines de la cognition et constitue un réel handicap. 

 

Pour conclure le patient n°2 présente une intelligence normale, avec une lenteur importante, 

aggravée par ses tentatives de contrôle de ses mouvements miroir, mais sans TDC associé.   

c) Profil neuropsychologique du Patient n°3 

L’évaluation du Patient n°3 a eu lieu en deux fois. A chaque fois le contact s’est établi 

facilement et il s’est montré coopérant et appliqué. Lors de la première partie du bilan en 2019 

le Patient n°3 présentait une attention labile, une grande fatigabilité entraînant lassitude et un 

manque de persévérance. On notait aussi une tendance à l’impulsivité. Un TDA a été 

diagnostiqué à l’issu de cette première évaluation neuropédiatrique et neuropsychologique, et 

un traitement par méthylphénidate a été introduit en 2020. Lors de la deuxième partie du bilan 
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en 2021, sous traitement donc, son comportement a été plus posé mais perdure une grande 

fatigabilité. 

 

L’ensemble du bilan neuropsychologique confirme les compétences cognitives suivantes:  

- De bonnes capacités de langage oral et de conceptualisation verbale avec notamment les 

épreuves Similitudes du WISC-V à 13 [M + 1 ET], et Vocabulaire du WISC-V à 13 [M + 1 

ET]. 

- Une bonne mémoire à court terme et de travail auditivo-verbale et visuelle malgré une 

certaine fluctuation de ses performances liée à sa labilité attentionnelle avec par exemple 

les épreuves Mémoire des chiffres en ordre direct du WISC-V à 9 [M]) et Mémoire des 

chiffres en ordre croissant du WISC-V à 12 [M] 

- Le raisonnement quantitatif à partir de stimuli visuels, par l’épreuve des Matrices du 

WISC-V est 7 [M - 1 ET], mais il semble avoir été plus distractible sur ce test, l’épreuve des 

Balances du WISC-V est à 12 [M], suggérant un meilleur raisonnement quantitatif. 

- Les traitements visuo-spatiaux dont la rotation mentale et les praxies constructives, avec 

notamment l’épreuves des Flèches de la NEPSY-II à 8 (M). 

- et une bonne attention visuelle sélective (Recherche dans le ciel - Nombre de cibles 

correctement encerclées du TEA-Ch : 10 [M]) mais au détriment de la vitesse 

d’exploration (Recherche dans le ciel - Temps par cible du TEA-Ch : 5 [M - 1,5 ET]). 

 

Néanmoins, il présente des troubles spécifiques dans différents domaines :  

- Sur le plan des réalisations gestuelles, on note des performances en vitesse et en précision 

uni manuelle insuffisantes tant avec la main droite dominante (DM1 Main préférée MABC-

2 : 2 [M – 2.5 ET]) qu’avec la main gauche (DM1 Main non préférée MABC-2 : 5 [M – 1.5 

ET]).  La coordination bi manuelle est très en-deçà des normes (DM2 Faire un triangle avec 

des écrous et des boulons du MABC-2 : 1 [M - 3 ET]). On remarque donc que les troubles 

praxiques ne touchent pas uniquement les activités bimanuelles chez le patient n°3.  

La coordination oculomanuelle est également très atteinte (MABC-2 suivre le chemin 1, 

NPESY-II précision visuomotrice erreur 2e-5e ce). On remarque que les tentatives de 

contrôle des MM ralentissent encore le geste de la main sollicitée. 

- Ce patient présente un profil clinique et neuropsychologique définissant un trouble du 

développement de la coordination, type dyspraxie gestuelle (praxies visuospatiales 

préservées), dans un contexte de syndrome des mouvements en miroir.  

- Un TDA est associé (troubles de l’attention auditive soutenue et divisée, et des fonctions 

exécutives peu opérantes (remarqué par exemple sur l’épreuve Les petits hommes verts - 

Nombre de bonnes réponses du TEA-Ch, avec un résultat à 5 [M - 1,5 ET]).  

- Ces troubles moteurs entrainent une dysgraphie quantitative et qualitative (BHK ado 

vitesse de copie  [M - 2.5 ET]- Qualité de l’écriture [M - 3 ET]). Ce patient présente en 

outre une dyslexie. 

- Il présente une grande lenteur d’exécution, aggravé par ses tentatives de contrôle de ses 

MM. 

 

Pour conclure le patient n°3 présente un raisonnement normal, avec des troubles praxiques 

sévères, tant en vitesse et précision, impactant sa coordination bimanuelle, unimanuelle et sa 
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coordination oculomanuelle. Ce TDC est associé à un TDA. Ce patient présente une lenteur 

importante, qui est aggravée par ses tentatives de contrôle de ses mouvements en miroir.  

d) Profil neuropsychologique du patient n°4 

L’évaluation de la Patiente n°4 a eu lieu en deux fois. A chaque fois le contact s’est établi 

facilement et elle s’est montrée coopérante, appliquée, et a fait preuve de persévérance. Lors 

de la première partie du bilan en 2019 elle présentait des signes de distractibilité, et une 

grande lenteur d’exécution et d’expression. Un diagnostic de TDA ayant alors été posé, elle a 

ensuite passé son bilan attentionnel complémentaire en 2020 sous Medikinet ® 25mg, faisant 

preuve d’une concentration bien meilleure. 

 

L’ensemble du bilan neuropsychologique souligne certaines compétences cognitives 

parmi lesquelles :  

- De bonnes capacités de langage oral et de conceptualisation verbale, avec notamment les 

épreuves Similitudes du WISC-V à 9 [M], et Vocabulaire du WISC-V à 10 [M]. 

- Une bonne mémoire à court terme et mémoire de travail auditivo-verbale et visuo-spatiale 

malgré une certaine fluctuation de ses performances liée à sa labilité attentionnelle avec 

par exemple les épreuves Mémoire des chiffres en ordre direct du WISC-V à 10 [M] et 

Mémoire des chiffres en ordre croissant du WISC-V à 12 [M] 

- Le raisonnement inductif et quantitatif à partir de stimuli visuels, illustré par exemple par 

l’épreuve des Matrices du WISC-V est 12 [M], témoignant d’un raisonnement inductif 

efficace malgré une grande lenteur d’exécution. 

- Des traitements visuo-spatiaux efficaces, dont la rotation mentale et les praxies 

constructives , illustrés par des résultats à l’épreuves des Flèches de la NEPSY-II à 8 [M], 

et l’épreuve d’Orientation de la NEPSY-II réussit parfaitement (10 items sur 10) [M + 1 

ET]. 

- Ainsi que, sous traitement du trouble de l’attention, une nette amélioration très visible sur 

le plan clinique, une bonne attention visuelle sélective (Recherche dans le ciel - Nombre 

de cibles correctement encerclées du TEA-Ch : 9 [M]) mais parfois au détriment de la 

vitesse d’exploration (Recherche dans le ciel - Temps par cible du TEA-Ch : 6 [M – 1 ET]), 

une attention auditive sélective, soutenue et divisée correcte  

- des fonctions exécutives évaluées satisfaisantes, par exemple pour les épreuves Les petits 

hommes verts - Nombre de bonnes réponses du TEA-Ch la note est de 13 [M + 1 ET], et 

elle a réussi les sept parties avec une vitesse d’exécution dans les normes pour cette épreuve 

(Les petits hommes verts - Note de temps du TEA-Ch : 8 [M]).  

 

Cependant, la Patiente n°4 présente des troubles spécifiques dans différents domaines :  

- Sur le plan des réalisations gestuelles, on note des performances en vitesse et en précision 

uni manuelle insuffisantes, en vitesse et précision, tant avec la main droite dominante 

(DM1 Main préférée du MABC-2 : 5 [M – 1.5 ET]) qu’avec la main gauche (DM1 Main 

non préférée MABC-2 : 7 [M – 1 ET]).  

- La coordination bi manuelle est également en-deçà des normes (DM2 Faire un triangle avec 

des écrous et des boulons du MABC-2 : 5 [M – 1.5 ET]). La coordination oculomanuelle 
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est atteinte également (MABC-2 suivre le chemin 6), même si de façon intéressante on 

note lorsque l’épreuve est refaite sous traitement une amélioration de cette précision 

visuomotrice, ce qu’on peut expliquer par une moindre impulsivité et une stratégie 

exploratoire plus efficace sous traitement. On remarque donc que les troubles praxiques 

ne touchent pas uniquement les activités bimanuelles chez le patient n°4.  

Elle présente un profil clinique et neuropsychologique définissant un Trouble du 

Développement de la Coordination (TDC) de type dyspraxie gestuelle (praxies 

visuospatiales préservées), en contexte de mouvements en miroir.  

Un TDA sans hyperactivité impulsivité est associé, bien amélioré par le traitement 

médicamenteux. 

L’épreuve du BHK constate des performances satisfaisantes tant quantitativement que 

qualitativement (Vitesse de copie : 221 caractères [M] - Qualité de l’écriture [M], mais 

l’écriture est coûteuse car non automatisée. 

Elle présente une grande lenteur d’exécution. Si on lui demande de lever la main 

qu’elle tente de bloquer en situation de geste unimanuel, elle gagne en rapidité. 

 

Pour conclure la patiente n°4 présente de bonnes capacités de raisonnement, avec des troubles 

praxiques importants, tant en coordination bimanuelle qu’en unimanuelle et en coordination 

oculomanuelle. Ce TDC est associé à un TDA. Cette patiente présente une lenteur importante, qui 

est aggravée par ses tentatives de contrôle de ses mouvements en miroir.  

e) Profil neuropsychologique du patient n°5 

Durant la passation du bilan neuropsychologique la patiente n°5 s’est montrée coopérante et 

persévérante, avec un bon contact. Elle a montré des signes de distractibilité et une lenteur 

d’exécution associée à une fatigabilité. 

L’ensemble du bilan neuropsychologique souligne les compétences cognitives du Patient 

n°5 parmi lesquelles : 

- de bonnes capacités de langage oral et de conceptualisation verbale avec notamment les 

épreuves Similitudes du WISC-V à 16 [M+2ET], et Vocabulaire du WISC-V à 12 [M]. 

- Les empans en mémoire à court terme et de travail auditivo-verbale et visuelle malgré une 

certaine fluctuation de ses performances liée à sa labilité attentionnelle, avec par exemple 

les épreuves Mémoire des chiffres en ordre inverse du WISC-V à 9 [M] et Mémoire des 

chiffres en ordre croissant du WISC-V à 9 [M]. 

- le raisonnement inductif et quantitatif à partir de stimuli visuels, illustré par exemple par 

l’épreuve des Matrices du WISC-V est 10 [M], témoignant d’un raisonnement inductif 

efficace. 

- les traitements visuo-spatiaux notamment la rotation mentale et les praxies constructives 

illustrés par des résultats à l’épreuve des Flèches de la NEPSY-II à 11 [M]. 

- l’attention auditive soutenue (illustrée par l’épreuve Transmission de codes du TEA-Ch à 

10 [M])  et l’attention auditive divisée  

- et les fonctions exécutives évaluées, par exemple pour les épreuves Les petits hommes 

verts - Nombre de bonnes réponses du TEA-Ch la note est de 14 [M + 1 ET]  mais au 
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détriment de la vitesse d’exécution (Les petits hommes verts - Note de temps du TEA-Ch 

est à 5 [M - 1,5 ET]). 

Cependant, la Patiente n°5 présente des troubles spécifiques dans différents domaines : 

- elle présente, en contexte d’un syndrome des MM, un profil clinique et 

neuropsychologique répondant à la définition d’un Trouble Développemental de la 

Coordination (TDC) de type dyspraxie gestuelle (praxies visuospatiales préservées), 

avec un manque de dextérité digitale, une atteinte de la coordination bimanuelle et de la 

coordination unimanuelle, aussi bien en vitesse qu’en précision, pour la main dominante 

et la main non dominante (par exemple, les résultats de l’épreuve DM2 Faire un triangle 

avec des écrous et des boulons  du MABC-2 est à 1 [M – 3 ET]. La coordination 

oculomanuelle est préservée (MABC-2 suivre le chemin 9). 

- Il existe des troubles de l’attention sélective visuelle et auditive sans doute secondaires 

à la fatigabilité engendrée par certaines tâches (par exemple, l’épreuve Coups de fusil du 

TEA-Ch montre un résultat à 7 [M - 1 ET]). 

- Ces troubles moteurs entrainent un dysgraphisme quantitatif (BHK Ado, Vitesse de copie 

: - 1,5 ET] - Qualité d’écriture [M]). 

- Cette patiente présente une lenteur d’exécution, sachant que ses mouvements en miroir 

sont marqués et qu’elle ne cherche pas à les contrôler durant les épreuves praxiques 

passées.  

 

Pour conclure la patiente n°5 présente une intelligence normale, avec des troubles praxiques 

sévères, tant en coordination bimanuelle qu’en unimanuelle, posant le diagnostic de TDC. Cette 

patiente présente une lenteur importante.  

f) Profil neuropsychologique du Patient n°6 

Le contact s’est établi facilement avec le Patient n°6. Il s’est montré coopérant, appliqué et il 

a fait preuve de persévérance pendant le bilan neuropsychologique. 

Dans une relation duelle et sous Medikinet30mg®, son comportement a été stable jusqu’à 16h 

environ puis est apparu une discrète instabilité psychomotrice et des signes de distractibilité. 

 

 L’ensemble du bilan neuropsychologique, passé sous Méthylphénidate, confirme les 

compétences cognitives de Patient n°6 parmi lesquelles : 

- Les capacités de langage oral et de conceptualisation verbale avec notamment les 

épreuves Similitudes du WISC-V à 9 [M], et Vocabulaire du WISC-V à 9 [M]. 

- La mémoire à court terme et de travail auditivo-verbale et visuo-spatiale malgré une 

fluctuation de ses performances liée à sa labilité attentionnelle, avec par exemple les 

épreuves Mémoire des chiffres en ordre direct du WISC-V à 9 [M] et Mémoire des 

chiffres en ordre croissant du WISC-V à 10 [M] 

- Le raisonnement inductif et quantitatif à partir de stimuli visuels illustré par exemple par 

l’épreuve des Matrices du WISC-V à 13 [M + 1ET]. 

- Les traitements visuo-spatiaux dont la rotation mentale et les praxies constructives, 

illustrés par des résultats à l’épreuve des Flèches de la NEPSY-II à 14 [M + 1 ET]. 
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- l’attention visuelle sélective, l’attention auditive sélective, soutenue et divisée et les 

fonctions exécutives évaluées sous Medikinet 30mg®, par exemple pour l’épreuve 

Recherche dans le ciel - Nombre de cibles correctement encerclées du TEA-Ch, le score 

est à 14 [M + 1 ET]. 

 

Cependant, le Patient n°6 présente aussi des troubles spécifiques dans différents 

domaines : 

- Un manque de dextérité digitale et de coordination bi manuelle essentiellement dû à une 

lenteur d’exécution dans un contexte de syndrome des mouvements en miroir 

congénitaux ; par exemple, les résultats de l’épreuve DM2 Faire un triangle avec des 

écrous et des boulons du MABC-2 est à 1 [M – 3 ET], avec une lenteur d’exécution. La 

coordination oculomanuelle est satisfaisante.  

- Globalement dans les épreuves étudiant les praxies gestuelles, plus de la moitié des 

épreuves ont été réussies de façon satisfaisante, notamment les épreuves non 

chronométrées évaluant la précision (épreuve du tracé du MABC-2 DM3 Suivre le trajet 

2 MABC-2 : 13 [M + 1 ET]). Il a un geste précis, de qualité normale, mais une grande 

lenteur. 

- Un déficit de l’attention sans hyperactivité-impulsivité (TDA) bien contrôlé par son 

traitement médicamenteux actuel. 

- Des troubles spécifiques du langage écrit sont présents, principalement secondaires au 

TDA (erreurs de lecture de type visuo-attentionnelles),  ainsi qu’une écriture manuelle 

coûteuse car non automatisée, liée au syndrome des MM et au TDA (maintien en double 

tâche), avec des résultats au BHK impactés en vitesse et qualité (Vitesse de copie : -1.2 

DS [M – 1 ET] - Qualité d’écriture -1.9 DS [M – 2 ET])). 

Pour conclure le patient n°6 présente une intelligence normale, avec une lenteur importante, 

aggravée par ses tentatives de contrôle de ses mouvements miroir, et un TDA.  

g) Profil neuropsychologique du Patient n°7 

Durant la passation du bilan neuropsychologique la patiente n°7 a été coopérante, appliquée et 

elle a fait preuve de persévérance pendant le bilan neuropsychologique. 

Son comportement a été stable. Ses capacités attentionnelles lui ont permis de se concentrer 

sur chaque tâche mais des signes de distractibilité ont été perceptibles. Une fatigabilité et une 

lenteur d’exécution ont été rapportées. 

 

L’ensemble du bilan neuropsychologique confirme les compétences cognitives de la 

Patiente n°7 parmi lesquelles : 

- Les capacités de langage oral et de conceptualisation verbale avec notamment les 

épreuves Similitudes du WISC-V à 13 [M + 1ET ], et Vocabulaire du WISC-V à 13 [M + 

1 ET]. 

- La mémoire à court terme et de travail auditivo-verbale et visuo-spatiale avec par 

exemple les épreuves Mémoire des chiffres en ordre direct du WISC-V à 10 [M] et 

Mémoire des chiffres en ordre croissant du WISC-V à 14 [M +1 ET] 
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- Le raisonnement inductif et quantitatif à partir de stimuli visuels, illustré par exemple par 

l’épreuve des Matrices du WISC-V qui donne un score à 13 [M+ 1 ET]. 

- Les traitements visuo-spatiaux dont la rotation mentale et les praxies constructives 

illustrées par des résultats à l’épreuve des Flèches de la NEPSY-II à 9 [M] et (l’épreuve 

des cubes est réussie en termes d’aptitude à traiter les informations visuocontructives, si 

on tient compte de la lenteur). 

- l’attention visuelle sélective (Recherche dans le ciel - Nombre de cibles correctement 

encerclées TEA-Ch : 13 [M + 1 ET])  mais au détriment de la vitesse d’exploration 

(Recherche dans le ciel - Temps par cible TEA-Ch : 5 [M - 1,5 ET]), et l’attention 

auditive sélective  

- et les fonctions exécutives selon l’épreuve, par exemple pour le test Les petits hommes 

verts - Nombre de bonnes réponses du TEA-Ch, la Patient n°7 obtient une note de 14 [M 

+ 1 ET]). 

 

Néanmoins, la Patiente n°7 présente des troubles spécifiques dans différents domaines : 

- Dans le contexte d’un syndrome des MM, un trouble du développement de la 

coordination (TDC), de type dyspraxie gestuelle (praxies visuospatiales préservées), 

avec impact de la dextérité digitale, de la coordination bimanuelle (DM2 Enfiler le lacet 

MABC-2 : 7 [M - 1 ET]), ainsi que des performances en vitesse et en précision uni 

manuelle insuffisantes tant avec la main gauche dominante (DM1 Main préférée MABC-2 

: 6 [M – 1 ET]) qu’avec la main droite (DM1 Main non préférée MABC-2 : 7 [M – 1 

ET]). On remarque donc que les troubles praxiques ne touchent pas uniquement les 

activités bimanuelles chez le patient n°7, et que le geste est de piètre qualité. La 

coordination oculomanuelle est atteinte également (MABC-2 suivre le chemin 3). 

- S’ y associe un TDA sans hyperactivité impulsivité avec des troubles de l’attention 

auditive divisée et soutenue et des fonctions exécutives dont la mobilisation est fluctuante 

(illustré par exemple par les résultats des épreuves Mondes à l’endroit du TEA-Ch, qui 

montre une note à 6 [M - 1 ET] et Monde à l’envers du Tea-Ch à 7 [M - 1 ET]). 

La patiente présente un trouble spécifique du langage écrit principalement secondaire à 

son TDA (erreurs de lecture de type visuoattentionnelles), ainsi qu’un dysgraphisme 

qualitatif (BHK Vitesse de copie [M] - Qualité de l’écriture [M - 2 ET]) 

- Cette patiente présente une lenteur d’exécution motrice.  

 

Pour conclure la patiente n°7 présente de bonnes capacités de raisonnement, avec des troubles 

praxiques importants, tant en coordination bimanuelle qu’en unimanuelle et en coordination 

oculomanuelle. Ce TDC est associé à un TDA. Cette patiente présente une lenteur importante, 

qui est aggravée par ses tentatives de contrôle de ses mouvements en miroir.  
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2. Résumés des diagnostics fonctionnels des 7 patients 

Patient DIAGNOSTICS Méthylphénidate 
Réponse au 

DCDQ-FE 

1 

- TDC  

- TDA 

- Syndrome dysexécutif 

- Lenteur d’exécution 

- Dysgraphisme quantitatif et qualitatif 

Non Suspicion de TDC 

2 
- Lenteur d’exécution 

- Dysgraphisme quantitatif 
Non 

Pas en faveur d'un 

TDC 

3 

- TDC  

- TDA 

- Syndrome dysexécutif 

- Lenteur d’exécution 

- Trouble spécifique langage écrit 

visuoattentionnel 

- Dysgraphisme quantitatif et qualitatif 

- Oui pour 

évaluation praxies 

- Non pour 

évaluation 

attentionnelle 

Suspicion de TDC 

4 

- TDC 

- TDA 

- Lenteur d’exécution 

- Dysgraphisme (écriture non automatisée) 

- Non pour 

évaluation praxies 

- Oui pour 

évaluation 

attentionnelle 

Suspicion de TDC 

5 

- TDC 

- Lenteur d’exécution 

- Troubles attentionnels secondaire à la 

fatigabilité 

- Dysgraphisme quantitatif 

Non Suspicion de TDC 

6 

- TDA 

- Lenteur d’exécution 

- Trouble spécifique du langage écrit 

visuoattentionnel 

- Dysgraphisme quantitatif et qualitatif 

Oui (toute 

l’évaluation) 
Suspicion de TDC 

7 

- TDC 

- TDA 

- Lenteur d’exécution 

- Trouble spécifique du langage écrit 

visuoattentionnel 

- Dysgraphisme qualitatif 

Non 
Pas en faveur 

d’un TDC 

 
Tableau : Résumé des diagnostics et résultats des réponses des parents au questionnaire DCDQ-FE 
Légende : TDC : Trouble du développement de la coordination – TDA : Trouble déficit de l’attention 

3. Analyse et mise en commun des résultats  

a) Profil des forces des patients CMM et présentation des résultats du 

WISC-V  

L’analyse détaillée des résultats de nos 7 patients CMM nous a permis de mettre en évidence 

certains points communs. Pour commencer, tous de nos patients présentent de bonnes 

aptitudes de raisonnement/facteur g. 
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Figure : répartition des résultats des épreuves de raisonnement verbal, mémoire, raisonnement fluide et visuo-

constructif 

 

 

 
Tableau : résultats des indices du WISC-V 

Légende : Vert : force de l’enfant, Rouge : faiblesse de l’enfant 

 

Le quotient intellectuel total (QIT) correspond au fonctionnement global du sujet. Or comme 

nous l’avons vu précédemment pour interpréter les résultats des indices du WISC-V, il faut 

évaluer leur hétérogénéité et leur dispersion. Ainsi, si les indices sont très hétérogènes, le QIT 

n’est pas valide pour refléter le fonctionnement cognitif du sujet, et dans ce cas il est plus 

pertinent de préciser les « forces » et les « faiblesses ». 
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Chez nos patients, leurs profils sont tous très hétérogènes et donc leur QIT n’est pas valide et 

ne reflète par leur fonctionnement. Nous nous intéressons donc au résultat de chaque indice. 

 

Les épreuves analysant la production orale, et le vocabulaire sont toutes réussies chez nos 

patients.  

L’indice de compréhension verbale (ICV), montre que 3 patients sur 7 présentent des résultats 

se trouvant dans la moyenne, et 4 patients sur 7 se trouvent dans la moyenne forte, et 

présentent même une aptitude particulière dans ce domaine (Force) en comparaison avec le 

reste de leur profil. 

On voit donc que nos patients CMM ne présentent pas de difficulté concernant la production 

orale, disposent d’un vocabulaire satisfaisant pour l’âge et d’un raisonnement verbal de 

qualité. Ils semblent avoir développé des compétences particulières dans ce domaine. 

 

Nos patients CMM présentent aussi des bonnes capacités visuo-spatiales. 

L’indice visuo-spatial du WISC-V retrouvent 6 patients sur 7 avec des capacités dans la 

moyenne pour l’âge et 1 patient présente des compétences dans la moyenne faible. Cependant 

les épreuves chutées sont les épreuves nécessitant la manipulation des objets (Cubes WISC-

V) ce qui explique chez cette patiente son résultat dans la norme basse, non lié à un mauvais 

traitement visuoconstructif mais lié à ses mouvements miroirs ayant fait tomber des cubes. 

En regardant sur le profil de nos patients les résultats des épreuves de la NEPSY-II, Flèches et 

Orientation sont particulièrement bien réussis ; De même les épreuves chutées sont celles 

nécessitants la manipulation de matériel et l’écriture telle que Copie de figures. 

Nos patients CMM ne présentent donc pas de trouble visuo-spatial ni visuoconstructif. 

 

Nos patients présentent de bons résultats concernant le raisonnement fluide.  

Selon les résultats de l’indice de raisonnement fluide (IRT) du WISC-V, 6 patients sur 7 

présentent des résultats dans la moyenne et pour 1 patient il s’agit du point fort dans son 

profil. L’épreuve Balances testant le raisonnement quantitatif est particulièrement réussie. 1 

patient obtient un résultat à [M - 1ET] à l’épreuve Matrices du WISC-V (Patient n°3) mais il 

semble avoir été plus distractible lors de ce test. 

Les 7 patients CMM ne présentent pas de difficultés particulières en résolution de problème. 

 

L’analyse des compétences en mémoire à court terme et mémoire de travail montre que les 

patients ont des aptitudes satisfaisantes dans ce domaine. Les 7 patients présentent des indices 

IMT dans la norme, pour un patient (Patient n°2, n’ayant pas de TDA) il s’agit d’un point fort. 

Pour un autre patient (Patient n°6), le résultat, normal, est calculé comme une faiblesse de son 

profil, sachant qu’il s’agit d’un patient présentant un TDA, ce qui peut impacter la mémoire 

de travail. 

 

Concernant l’indice de vitesse de traitement (IVT), nous allons détailler les résultats plus bas.  

Mais en analysant le tableau des résultats des indices du WISC-V nous voyons que cela est 

une faiblesse pour 6 patients sur 7, et pour aucun un point fort. 
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Il est important de regarder les corrélations entre les différents résultats des indices et leurs 

dispersions. 

Nous avons noté que l’expression et la compréhension orale est une faculté importante chez 

nos patients et que la vitesse de traitement plutôt une difficulté. Le calcul de l’écart entre 

l’ICV et IVT (cf. méthodologie) est effectivement significatif chez 5 patients sur 7, en faveur 

de l’ICV.  

Pour les patients n°4 et n°6 l’écart n’est pas significatif. 

Cette différence significative entre ICV / IVT est retrouvée fréquemment dans le profil des 

enfants dyspraxiques (73).  

 

 

Patient 

N° 
ICV IVT 

Note de 

comparaison 

Différence 

significative 

ICV / IVT 

1 95 77 91 1 

2 124 80 103 1 

3 116 80 99 1 

4 98 89 100 0 

5 121 80 102 1 

6 95 108 103 0 

7 116 72 100 1 

Tableau : Comparaison des résultats de ICV et IVT. 

1 : différence significative, 0 : différence non significative 

 

b) Analyse des bilans praxiques  

En analysant les profils psychométriques de nos 7 patients CMM nous avons remarqué que 5 

patients sur 7 présentent un profil de TDC, et 2 patients sur 7 ne présentent pas de TDC.  

Nous allons donc analyser leurs résultats concernant leurs bilans praxiques en deux groupes 

distincts.  

Le premier groupe « Groupe TDC » comporte la Patiente n°1, le Patient n°3, la Patiente n°4, 

la Patiente n°5, et la Patiente n°7. 

Le deuxième groupe « Groupe sans TDC » comporte le Patient n°2 et le Patient n°6. 



59 
 

(1) Résultats praxiques du Groupe TDC  

(a) Analyse des compétences gestuelles  

 

Figure : Résultats des épreuves MABC-2 pour les patients atteints de TDC 

 

 
Figure : Résultats des épreuves gestuelle du NEPSY-II pour les patients atteints de TDC 

 

Les résultats du bilan praxique confortent le diagnostic de trouble du développement de la 

coordination chez 5 de nos patients.  

Concernant la dextérité manuelle, les résultats sont très en deçà de la moyenne attendue pour 

l’âge. Les capacités uni-manuelles, en main dominante ainsi qu’en main non dominante sont 

très atteintes. 

3 patients présentent des résultats à [M – 3 ET] en main dominante, et 2 patients se situent à 

[M – 1 ET]. Le score du MABC-2 prend surtout en compte la vitesse d’exécution du 

mouvement mais la qualité du mouvement est aussi analysée par la neuropsychologue et 

s’avère altérée chez ces 5 patients.  

Après le traitement par Méthylphénidate, le Patient n°4 présente un résultat dans la moyenne 

pour la main non dominante (9 [M]), alors que lors du premier bilan sans traitement, son 

résultat est de 7 [M – 1 ET] (cf. figure ci-dessus). Le traitement médicamenteux de son TDA 
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lui procure un comportement plus stable et une attention portée sur son geste de meilleure 

qualité, même si celui-ci reste perturbé.  

 

L’atteinte étendue de la coordination unimanuelle chez ces 5 patients, tant en vitesse 

qu’en précision, évoque une atteinte de la planification et de la programmation du 

mouvement impactant globalement la réalisation du geste, au-delà de la coordination 

bimanuelle perturbée par les MM. 

Concernant la coordination bimanuelle en effet, les résultats du MABC-2 sont tous 

pathologiques. 3 patients présentent des résultats [M-3ET], 1 patient présente un résultat à [M 

-2 ET] et 1 patient présente un résultat à [M-1ET]. Cela confirme la difficulté de coordination 

motrice, connue pour les patients CMM. 

 

Lorsqu’on analyse plus attentivement les épreuves praxiques purement qualitatives, non 

chronométrées on observe que 4 patients de ce groupe de 5 patients TDC ont une épreuve de 

coordination visuomotrice MABC-2 suivre le trajet échouée.  

Les 3 patients âgés de 12 ans ou moins ayant passé l’épreuve de coordination visuomotrice 

NEPSY-II précision visuomotrice erreurs, score ne prenant en compte que les sorties de piste 

et non le temps mis pour la réaliser, ont des résultats soit juste dans la moyenne soit échoués.  

Ces résultats sont classiques de ce qu’on observe dans le trouble du développement de la 

coordination, où la coordination oculomanuelle est très souvent touchée, le regard étant 

aussi un geste. 

Concernant le résultat du Patient n°3 en précision visuo-motrice vitesse, de la NEPSY-II à 13 

[M + 1 ET] il est expliqué avant tout par de la précipitation, donc au détriment de la qualité et 

un grand nombre de sortie de piste. 

(b) Analyse des compétences graphiques   

 
Figure : Résultat des épreuves de Graphisme des enfants atteints de TDC 

 

Concernant les épreuves du WISC : 

L’épreuve Code, sollicitant les capacités graphomotrices, la coordination oculo-manuelle et 

évaluant la vitesse d’exécution, est échouée pour 4 patients sur 5 du groupe TDC, dont 2 
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présentent des résultats à [M – 2ET]. L’épreuve Symboles qui évalue aussi la discrimination 

visuelle, est mieux réussie, 3 patients ont des résultats [M – 1 ET] et 2 patients ont des résultats 

dans la moyenne, probablement car elle ne demande pas de compétence graphique, elle sollicite 

plutôt l’attention et la discrimination visuelle. 

 

L’analyse des compétences graphiques des patients atteints de TDC retrouve un dysgraphisme 

chez tous nos patients. L’écriture est coûteuse sur le plan cognitif, tous les patients écrivent en 

fermant le poing de la main non dominante contre la table, et des mouvements miroirs sont 

aperçus. Plusieurs patients (Patient n°4 et Patiente n°7) se plaignent de douleur à la main 

dominante et à la main non dominante lors de l’écriture, expliquée par l’effort réalisée pour 

contrôler leur MM. 

Le Patient n°3 et la Patiente n°7 présentent en outre un trouble spécifique du langage écrit 

perturbant leur lecture et pouvant aussi influencer leur écriture.  

Encore une fois, c’est surtout la vitesse d’écriture qui est touchée chez nos patients CMM. 1 

patient a des résultats à [M – 3 ET], et 2 patients à [M – 2 ET] pour la cotation BHK vitesse. 

Pour conclure les 5 patients sont lents ou très lents dans la tâche d’écriture, et pour 3 sur 

5 d’entre eux l’écriture est en outre de mauvaise qualité. L’écriture est donc très coûteuse 

pour nos patients TDC et cela les rend inefficaces lors de la prise de note à l’école.  

 

L’épreuve a été faite passée avec l’écriture au clavier sur ordinateur pour trois patients :  

Pour le Patient n°3, au clavier, ses performances sont meilleures que son écriture manuelle mais 

restent en-deçà des normes par rapport à sa classe (Vitesse de frappe : 300 caractères [M - 1 

ET]). Il tape au clavier en n’utilisant que sa main droite (dominante). 

Pour la Patiente n°5 ses performances au clavier sont en-deçà de son écriture manuelle et donc 

des normes par rapport à sa classe (Vitesse de frappe : 210 caractères [M - 2 ET]). Elle utilise 

surtout l’index de chaque main et recherche les lettres sur le clavier tout en lisant le texte, ce qui la 

maintient en double tâche. 
 

Cependant pour la Patiente n°4, lors du premier bilan ses performances au clavier étaient 

supérieures à son écriture manuelle (Vitesse de frappe : 252 caractères [M]) mais elle n’utilisait 

que deux doigts de chaque main en dissociant les mouvements de chacune. 

Lors du deuxième bilan, ses performances au clavier sont toujours supérieures à son écriture 

manuelle et dans les normes par rapport à sa classe (Vitesse de frappe : 362 caractères [M]). 

Elle utilise désormais le pouce, l’index et l’auriculaire de chaque main et un certain nombre de 

lettres semble automatisé même si elle continue à en chercher d’autres sur le clavier, ce qui la 

maintient partiellement en double tâche. 

 

Globalement les résultats d’écriture au clavier chez nos patients ne sont donc pas satisfaisants. 

Leur frappe est parasitée par les mouvements miroirs et la difficulté de réaliser deux mouvements 

différents avec chacune des mains. Cependant avec de l’entrainement les performances peuvent 

s’améliorer. Avec l’aide d’ergothérapeutes sensibilisés aux mouvements miroirs il est possible de 

travailler des techniques adaptées de frappe, ce qui facilitera l’utilisation du clavier et de la prise 

de note en classe. Plus largement l’outil informatique offre d’autres aides précieuses pour réduire 

la fatigabilité et améliorer les conditions d’apprentissage : usage de logiciels limitant la 
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manipulation d’outils scolaires (exemple logiciel Geogebra), ou encore logiciels correcteurs 

d’orthographe, logiciels de dictée vocale pour pallier la problématique de la prise de notes écrite.  

(2) Résultats Praxiques du Groupe sans TDC  

(a) Analyse des compétences gestuelles 

 
Figure : Résultats des épreuves MABC-2 pour les patients non atteints de TDC 

 

   
Figure : Résultats des épreuves gestuelle de la NEPSY-II pour les patients non atteints de TDC 

 

Concernant le groupe sans TDC, qui comporte le Patient n°2 et le Patient n°6, nous 

remarquons que les résultats rendus pour la dextérité unimanuelle, sont très en deçà de la 

moyenne attendue pour l’âge, pour la main dominante ainsi que la main non dominante. Cela 

est expliqué par la vitesse d’exécution du mouvement qui est le facteur prédominant de la 

notation. En effet ces deux patients ont des gestes précis, mais essayent de contrôler les 

mouvements miroirs de leur deuxième main de façon intense ce qui est très couteux sur le 

plan cognitif. Nous avons noté que lorsque qu’on leur demande explicitement de relâcher leur 

contrôle sur leurs mouvements miroirs, ils gagnaient de façon significative en vitesse. La 

lenteur est donc principalement liée au contrôle du mouvement miroir. 
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Concernant la coordination bimanuelle, les résultats du MABC-2 sont très pathologiques. Les 

2 patients présentent un résultat à [M -3 ET] ce qui confirme la difficulté de coordination 

bimanuelle connue pour les CMM, pour qui il est très difficile d’avoir des gestes 

indépendants des deux mains. 

 

Chez ces deux patients, les épreuves praxiques purement qualitatives, ne prenant pas en 

compte la vitesse d’exécution, sont bien réussies. Ainsi la coordination oculomanuelle est 

très satisfaisante chez ces deux patients, avec des tracés précis (test du MABC-2 suivre le 

trajet respectivement 12 et 13, NEPSY précision visuomotrice erreur > 75e percentile pour le 

Patient n°6 (Epreuve réalisée uniquement chez les enfants de 12 ans et moins).  

(b)  Analyse des compétences graphiques 

 

Figure : Résultat des épreuves de Graphisme des enfants non atteints de TDC 

 

Concernant les épreuves du WISC : L’épreuve Code est échouée pour le Patient n°2 (6 [M – 1 

ET]), surtout car la vitesse entre en jeu dans cette épreuve et le Patient n°2 présente une lenteur 

graphomotrice. Le résultat obtenu pour le Patient n°6 est juste dans la moyenne, bien que ce 

patient aussi soit très lent dans son geste. L’épreuve Symboles est à 7 [M – 1 ET] pour le Patient 

n°2 pour qui la discrimination visuelle est donc légèrement en-dessous des normes, et bien réussi 

(13 [M + 1 ET]) par le Patient n°6 qui passe son évaluation sous traitement par méthylphénidate.  

Concernant l’écriture, la qualité d’écriture est préservée chez le patient n°2 (BHK qualité 

0.9 DS), elle est impactée chez le patient n°6 (BHK qualité -1.9 DS). La vitesse d’écriture est 

inférieure à celle attendu pour l’âge pour les deux patients.  

Chez ces deux patients, on observe que l’écriture n’est pas automatisée, ce qui est anormal à 

leur âge : les deux patients doivent fournir d’importants efforts d’attention sur la tâche 

d’écriture, ce qui les maintient en double tâche et ne leur permet pas de traiter des tâches de 

niveau supérieur. Ils font beaucoup d’effort pour limiter les mouvements en miroir et 

contractent la main qui n’écrit pas. Leur écriture manuelle ne leur permet donc pas d’exprimer 

leur potentiel intellectuel, sollicite beaucoup trop l’attention, et aggrave leur fatigabilité. 
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c) Fonctions exécutives et attentionnelles 

 
Figure : Résultats des bilans attentionnels des 7 patients 

 

 
Figure : Résultats des épreuves analysant les fonctions exécutives des 7 patients 
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(1) Concernant le résultat des épreuves attentionnelles  

5 sur 7 patients présentent un TDA (Patients n°1, 3, 4, 6 et 7). Parmi eux, 3 sont traités par 

méthylphénidate (patients no 3, 4 et 6), avec une efficacité qui leur permet de meilleures 

performances au bilan attentionnel, comme illustrés sur la figure (patients no 4 et 6). 1 patient 

présente une fatigabilité importante et un coût cognitif inhérent à ses troubles moteurs 

entrainant des troubles de l’attention secondaires (patient no 5). 

  

Concernant l’attention visuelle, évaluée notamment par l’Epreuve Recherche dans le ciel de la 

Tea-Ch, on remarque surtout qu’elle est satisfaisante chez 6 patients sur 7, mais toujours au 

détriment de la vitesse d’exploration : l’épreuve Recherche dans le ciel - Temps par cible 

de la TEA-Ch est chutée chez 6 patients sur 7. Seul le Patient n°6 a un résultat dans la 

moyenne (9 [M]) sous traitement par Méthylphénidate. 

L’épreuve Carte géographique de la Tea-Ch qui demande d’analyser une quantité de stimuli 

importante en un temps réduit est chutée chez 6 patients sur 7.  

 

Les épreuves d’attention auditives et d’attention divisée retrouvent des résultats hétérogènes. 

Le patient n°4 sous traitement Méthylphénidate, et le Patient n°2 sans TDA réussissent toutes 

les épreuves. Les autres patients ont des résultats inhomogènes (cf. figure) témoignant d’une 

labilité attentionnelle. 

Le Patient n°3 présente même deux résultats à [M – 3 ET] dans les épreuves nécessitant une 

attention auditive soutenue ou prolongée (Transmission de Code de la Tea-Ch à 2, et Ecouter 

deux choses à la fois de la Tea-Ch à 2)  

(2) Concernant le résultat des fonctions exécutives  

Deux patients présentent un syndrome dysexécutif, la patiente n°1 et le patient n°3. Ainsi 

la patiente n°1 a échoué à toutes les épreuves exécutives de la NEPSY-II, avec des résultats se 

situant entre [M – 2 ET]  et [M – 3 ET]. L’épreuve Réponses associées de la NEPSY-II, qui 

met en jeu l’inhibition de réponses préalablement apprises et la production de réponses 

correctes à des stimuli contrastes ou similaires, est échouée chez ces deux patients. 

 Les autres patients présentent des fonctions exécutives globalement satisfaisantes mais au 

détriment de leur vitesse de traitement.  

L’épreuve d’inhibition de la Tea-Ch Les petits hommes verts - Nombre de bonnes réponses est 

réussie chez 5 patients (résultats [M + 1 ET]) mais à nouveau au détriment de la vitesse 

d’exécution : Les petits hommes verts - Note de temps de la TEA-Ch est échouée chez 3 

patients sur 6. 

L’autre épreuve d’inhibition, Mondes à l’envers de la TEA-Ch est échouée aussi chez 4 

patients sur 6.  

L’épreuve d’inhibition de la NEPSY-II est difficile pour nos patients, quantitativement 

Inhibition composite (échouée chez 5 patients sur 7), et lorsque la vitesse entre en compte 

Inhibition durée (échouée chez 4 patients sur 7).  

L’épreuve Réponses associées de la NEPSY-II est réussie chez les 5 patients ne présentant 

pas de syndrome dysexécutif. 
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Les parents, à travers leurs réponses apportées à l’inventaire de la BRIEF, évoquent des 

difficultés exécutives tant comportementales que sur le plan métacognition dans la large 

majorité des cas. 

 

Patient Régulation du comportement Métacognition 

1 Difficultés d’inhibition et de 

flexibilité  

Défaut d’initiation, de mémoire de travail, de 

planification organisation, d’organisation du 

matériel et d’autocontrôle 

2 Sans difficulté 
Défaut de mémoire de travail et de planification 

organisation 

3 Difficultés d’inhibition, de flexibilité 

et de contrôle émotionnel   

Manque de mémoire de travail, de 

planification/organisation et d’autocontrôle 

4 Défaut d’inhibition, de flexibilité et 

de contrôle émotionnel  

Manque d’initiation, de mémoire de travail, de 

planification/organisation, d’organisation du 

matériel et d’autocontrôle 

5 Défaut de flexibilité et de contrôle 

émotionnel  
Sans difficulté 

6 Défaut d’inhibition, de flexibilité et 

de contrôle émotionnel  

Manque d’initiation, de mémoire de travail, de 

planification-organisation, d’organisation du 

matériel et d’autocontrôle 

7 Défaut d’inhibition, de flexibilité et 

de contrôle émotionnel 

Manque de mémoire de travail, de planification-

organisation, d’organisation du matériel et 

d’autocontrôle 

 

Tableau : résultats de la BRIEF. Inventaire pour l’évaluation du comportement de la fonction exécutive, 

répondu par les parents 

d) Fonctionnement psychoaffectif, habiletés sociales 

Concernant les habiletés sociales, nos patients ont tous de bonnes aptitudes sociales avec des 

interactions et une communication sociale de qualité. Aucun de nos patients n’a de signes 

pouvant entrer dans le registre de la sphère autistique (intérêts restreints, conduites 

stéréotypées, troubles de la communication sociale etc.). Tous ont des relations amicales de 

qualité et ont une intégration sociale satisfaisante. 

Cependant on dénote un certain manque de confiance en soi et une anxiété chez certains de 

nos patients. La Patiente n°1 a présenté un manque de confiance en elle lors de plusieurs 

épreuves de la passation, elle répétait à plusieurs reprises « Je ne vais pas y arriver ». 

Le Patient n°2, et le Patient n°6 ne présentaient pas d’anxiété particulière. Le Patient n°6 a 

présenté des troubles du comportement importants en classe avant la mise sous 

Méthylphénidate, vraisemblablement liés à son TDA et ce d’autant que ses relations aux pairs 

se sont améliorées sous traitement.  

La Patiente n°5 est aussi rapportée comme très sociable et s’est fait de bons amis à l’école 

mais semble susceptible et très sensible aux remarques d’après son entourage. 

La Patiente n°7 a aussi une bonne insertion sociale avec ses amis, mais avait un comportement 

plus inhibé.  
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Le Patient n°3 et la Patiente n°4 bénéficient tous les deux d’un suivi psychologique encore 

actuellement. En effet, le Patient n°3 est rapporté comme sensible au regard des autres, avec 

une hypersensibilité et une anxiété. Il est de plus, préoccupé par son surpoids, et a de ce fait, 

renoncé à pratiquer des loisirs en milieu ordinaire, et se sent plus à l’aise de pratiquer du sport au 

sein d’une structure de soins (en l’occurrence dans le cadre d’un SESSAD), avec une équipe 

bienveillante sensibilisée au handicap. La Patiente n°4 quant à elle a changé fréquemment 

d’activité sportive, par crainte du regard des autres aussi, et présente à l’école une vive anxiété de 

performance. 
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V. Discussion 

A. Résultats principaux  

L’analyse des résultats des bilans psychométriques de nos patients a permis de mettre en 

avant plusieurs éléments intéressants.  

1. CMM et trouble du développement de la coordination  

En population générale le TDC touche environ 5% des enfants (43). Dans notre cohorte, 5 

patients sur 7 présentent un profil clinique et neuropsychologique de TDC. Le syndrome des 

mouvements miroirs congénitaux, trouble impactant très précocement la mise en place des 

voies et des aires de la commande motrice dans le neurodéveloppement, entraîne donc dans 

certains cas, au-delà des mouvements en miroir, un trouble du développement de la 

coordination. Il est intéressant de relever qu’alors que les praxies visuospatiales sont 

impactées dans environ la moitié des cas de TDC (74), dans notre cohorte aucun patient ne 

présente de troubles visuospatiaux. On peut donc penser que nos patients CMM présentent un 

profil de TDC particulier avec une atteinte purement gestuelle, qui serait secondaire à leur 

trouble du neurodéveloppement très précoce impactant les réseaux neuronaux du geste. 

2. CMM et lenteur  

Le point commun mis en évidence chez tous nos patients est une lenteur importante et 

impliquant plusieurs domaines de fonctionnement.  

La lenteur est un concept délicat à étudier car de nombreux facteurs cognitifs entrent en 

compte. En effet un enfant peut être lent pour plusieurs raisons. Il peut y avoir une vitesse de 

raisonnement déficitaire par exemple chez les enfants avec déficience intellectuelle chez qui 

le processus de cognition est plus lent. 

En revanche, chez les enfants avec dyspraxie c’est la vitesse du geste qui est lente, alors que 

leur vitesse de réflexion est satisfaisante. Dans ce cas la lenteur ne reflète pas la vitesse de la 

pensée mais le niveau de rapidité de la main. Chez les enfants dyspraxiques l’épreuve du 

Code du WISC-V est le plus souvent faible en raison de la lenteur du geste (75,76). C’est le 

cas chez pour la plupart de nos patients CMM. 

Les fonctions attentionnelles sont aussi impliquées dans la vitesse de traitement. En effet à 

contrario un enfant avec TDAH très impulsif qui se précipite sur la tâche à effectuer ou la 

réponse à donner peut présenter une vitesse de traitement élevée mais qui à nouveau ne lui 

permet pas d’exprimer son niveau cognitif réel. Dans ce cas, l’épreuve Code du WISC-V sera 

plus élevée.  

Enfin, les fonctions exécutives sont un autre élément influençant la vitesse d’exécution. Un 

manque d’initiation ou d’inhibition, ou encore un manque de flexibilité cognitive sont des 

facteurs de lenteur. 

Ainsi on comprend bien que plusieurs aires cérébrales sont impliquées dans la planification et 

la réalisation du geste et que chaque trouble du neurodéveloppement cité précédemment 

interagit avec la gestuelle et avec la vitesse d’exécution. 

Nos patients CMM peuvent donc avoir plusieurs causes pour expliquer leur lenteur. 
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Tout d’abord la principale explication, résultant de nos observations et analyses cliniques et 

neuropsychologiques, est liée à leurs MM. En effet les tentatives de contrôle de leurs MM 

leur demande un effort cognitif constant qui les ralenti. Il est frappant de constater que plus ils 

tentent de limiter leurs MM, plus ils sont lents, tandis que lorsqu’on leur demande de lever la 

main qu’ils bloquent sous la table par exemple, ils regagnent immédiatement en vitesse. Leurs 

gestes sont donc très lents et très coûteux. Pour certains, en plus, leur trouble plus large, de 

type TDC, impacte doublement la vitesse de leur geste, qui est au-delà des MM de piètre 

qualité. Enfin, les fréquentes difficultés exécutives rencontrées chez ces patients (manque 

d’initiation, défaut de flexibilité, difficultés de planification) aggravent encore la lenteur. La 

fréquence de ces troubles exécutifs est intéressante, et rejoint les connaissances concernant le 

trouble du développement de la coordination, dans lequel les fonctions exécutives sont 

souvent impactées (77). Les fonctions exécutives sont impliquées dans les compétences 

motrices (initiation, planification…), et ce d’autant plus que les conditions d’élaboration du 

geste sont changeantes, complexes, ou contraintes dans le temps. Ces liens étroits entre 

motricité et fonctions exécutives incitent à toujours bien évaluer les fonctions exécutives et 

attentionnelles chez les enfants présentant un trouble du geste. Les fonctions exécutives des 

enfants dyspraxiques sont encore plus fréquemment impactées en cas de TDAH associé (73), 

les fonctions attentionnelles et exécutives étant étroitement liées, ce qui nous amène à la 

discussion des résultats de nos patients sur le plan des fonctions attentionnelles.  

3. CMM et TDA 

Le trouble déficit de l’attention avec ou sans hyperactivité touchant environ 5% des enfants en 

population générale. Il impacte une majorité de nos patients, 4 enfants sur 7 présentant un 

TDA. Comme abordé pour les fonctions exécutives, il faut noter de même que le TDC est 

associé à un TDA dans plus de la moitié des cas (71). La physiopathologie des troubles 

impactant le geste d’une part et l’attention de l’autre ont des bases communes, on peut penser 

que de même les patients MM sont plus à risque de développer un TDA. Un des deux patients 

qui présente une lenteur gestuelle sans trouble du développement de la coordination, présente 

un TDA. 

En analysant les bilans de nos patients réalisés avant et après traitement par Méthylphénidate 

nous remarquons que le geste sous traitement est de meilleure qualité lors des bilans 

praxiques, car l’attention est importante dans la programmation et la réalisation du geste. Un 

enfant avec TDA a tendance à se précipiter et manquer d’attention sur son environnement, ce 

qui occasionne souvent de la maladresse : mais à la différence d’un enfant dyspraxique, la 

gestion de son impulsivité (« Stop, and go), la focalisation de son attention sur les obstacles 

aux alentours, lui permettent d’accomplir son geste sans encombre, là où l’enfant dyspraxique 

est impacté en permanence dans la réalisation de tous les gestes un peu complexes du 

quotidien, bien qu’il y porte une attention particulière et coûteuse. 

Le traitement médicamenteux améliore donc certains aspects de la fonction motrice, avec un 

impact positif immédiat sur la coordination bien prouvée dans la littérature (78,79). 
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4. Comparaison de nos résultats avec les données de la littérature 

Une étude, réalisée chez 12 patients âgés de 8 à 50 ans tous atteints d’une délétion sur DCC, 

avec ou sans Mouvements miroirs, et avec ou sans agénésie du corps calleux, a apporté des 

résultats comparables aux nôtres (Spencer-Smith, 2019 (54)). Chez les patients avec MM avec 

ou sans agénésie du corps calleux (soit 7 patients de leur étude), les auteurs ont rapporté de 

bonnes performances sur le plan de la sémantique verbale et de la compréhension orale pour 

la majorité des patients. Cependant leur cohorte inhomogène, regroupant des patients avec et 

sans corps calleux, a noté des cas de trouble du développement intellectuel chez certains 

patients avec agénésie du corps calleux.  

 

Dans la cohorte de Spencer-Smith & al. l’enfant sans agénésie du corps calleux présentait un 

syndrome dysexécutif comme 2 de nos patients. Les patients CMM sans agénésie du corps 

calleux avaient tous un QIT dans la moyenne, comme nos patients.  

 

Un TDA est rapporté dans la littérature chez un patient présentant des MM (55). Ce patient a 

été traité par Méthylphénidate avec efficacité. Ce patient présentait en outre une dysgénésie 

du corps calleux ainsi qu’une colpocéphalie. Les mouvements miroirs ont diminué en 

amplitude avec les années, et n’ont pas affecté ses activités de la vie quotidienne. 

 

Les patients CMM semblent présenter un niveau d’anxiété importante (54), ce qui rejoint les 

données de la littérature à ce sujet des enfants dyspraxiques (44). Un enfant avec TDC sur 2 

aurait une tendance à l’isolement, l’introversion, leurs parents constatant globalement un 

« défaut de socialisation », un quart présente des troubles anxieux. Les enfants dyspraxiques 

ont tendance à restreindre leurs activités de loisirs, du fait de leur maladresse et de leurs 

troubles de coordination. Leurs mauvaises performances dans les jeux sportifs les amènent à 

des conduites d’évitement qui elles-mêmes aggravent leur estime de soi déjà fragile et les 

isole socialement (Draghi, 2020). Parmi nos patients, comme décrit plus haut, plusieurs 

montraient aussi un manque de confiance en soi et 2 présentent de l’anxiété. Ils ont en 

revanche de bonnes habiletés sociales, et aucun symptôme de la sphère autistique. 

 

Chez les patients TDC, l’impact des troubles moteurs sur le devenir socio-professionnel est 

également sévère. Ces patients ont notamment des parcours scolaires plus difficiles, plus 

rapidement interrompus, et au final un niveau éducationnel plus faible, et ceci même après 

ajustement sur le genre, le statut socio-économique et le QI (80). Si les compétences motrices 

s’améliorent globalement avec l’âge, l’impact sur la sphère psychoaffective et la qualité de 

l’insertion socioprofessionnelle des adultes dyspraxiques reste sévère. On peut penser que le 

risque est bien présent aussi pour les patients porteurs de MM : ainsi le Patient n°2 de notre 

cohorte, notre patient le plus âgé, qui ne présente pas de TDC mais des MM marqués, a été 

orienté dès la seconde en seconde professionnalisante (2nde Pro MEI (Maintenance 

d’Equipements Industriels)), en dépit de troubles moteurs risquant de compliquer sa formation 

et d’un bon profil de fonctionnement global avec de fortes compétence de raisonnement qui 

lui auraient permis de poursuivre plus avant ses études.  
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Il semble difficile de pouvoir établir des corrélations entre sévérité des MM et impact sur le 

geste. L’amplitude des mouvements miroirs ne semble pas non plus corrélé avec l’âge des 

enfants. Cependant la plus jeune enfant (Patient n°7, 9 ans) a le score de Woods & Teuber le 

plus élevé, à 4. 

B. Limites de l’études et perspectives 

1. Forces et faiblesses de notre étude  

Notre étude présente plusieurs forces. Les patients sont tous venus passer les mêmes épreuves 

psychométriques, dans le même centre de référence afin d’être évalués par une unique 

neuropsychologue, ayant une expertise particulière de la dyspraxie.  

Cela permet d’uniformiser les cotations et d’avoir une expertise majeure dans l’analyse des 

bilans.  

Par ailleurs, nous avons une cohorte homogène d’enfants avec mouvements miroirs et sans 

anomalie du corps calleux, ce qui n’a encore pas été présenté dans la littérature.  

Le même protocole strict a été appliqué à tous les patients, qui ont été inclus consécutivement.  

Cela permet une analyse fine sur le plan clinique et neuropsychologique, rigoureuse et la plus 

complète possible, et offre une occasion rare de pouvoir mieux détailler le profil 

neuropsychologique des enfants porteurs de MM, et d’apporter un regard synthétique depuis 

leur gêne au quotidien en passant par leurs aptitudes cognitives et jusqu’à leurs stratégies 

adaptatives. 

La passation du bilan a été réalisée sur 1 ou 2 jours selon l’âge de l’enfant. Il s’agit donc d’un 

aperçu a un moment donné du fonctionnement de l’enfant, tout à fait hors de son contexte de 

vie habituelle. C’est pourquoi les données des bilans neuropsychologiques sont toujours 

intégrées aux données cliniques et aux observations de l’entourage au quotidien, de façon à 

cerner au plus près le fonctionnement cognitif et adaptatif de chaque enfant : la qualité 

développementale d’un patient ne se résume jamais à un profil psychométrique à un temps t, 

et n’offre pas en lui-même un diagnostic fonctionnel complet, que seule permet une synthèse 

exhaustive clinique et neuropsychologique. 

La limite principale de notre étude est l’effectif de notre cohorte, qui bien qu’homogène reste 

très faible en raison de la rareté du syndrome des mouvements miroirs. 

2. Perspectives  

Une étude à plus grande échelle, multicentrique, avec une cohorte de taille plus importante 

semble nécessaire pour confirmer nos résultats et conforter cette problématique de lenteur, 

semblant récurrente chez les enfants CMM, en analysant finement les facteurs de causalité. Il 

serait en outre intéressant de pouvoir approfondir les liens entre CMM et profil TDC, pour 

mieux comprendre sur le plan physiopathologique ce qui entraîne chez certains un trouble de 

coordination et chez d’autres un geste précis mais lent.  

 

Par ailleurs, ces résultats sensibilisent sur le risque élevé des enfants porteurs de MM de 

présenter des troubles neurodéveloppementaux associés, notamment TDC, TDA, syndrome 

dysexécutif, et de présenter un impact négatif de leurs troubles sur le plan socio-affectif et 
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devenir professionnel. Cela incite à un repérage précoce de ces enfants, à leur proposer 

systématiquement une consultation neuropédiatrique et une évaluation neuropsychologique. 

Faciliter la vie de ces enfants, prendre conscience de leur fatigabilité et du coût élevé de tous 

leurs gestes au quotidien, les valoriser en leur expliquant leurs ressources, sont des éléments 

majeurs pour renforcer leur estime de soi et leur permettre une trajectoire de vie la meilleure 

possible. Les résultats mis en lumière par notre étude devraient être utilisés pour aider à la 

rééducation des enfants CMM. Les aménagements pédagogiques sont essentiels, en tenant 

bien compte du dysgraphisme invalidant tous ces enfants. A l’issu de cette étude, nous 

préconisons un contact entre neuropédiatre et/ou neuropsychologue avec l’ergothérapeute de 

l’enfant, de façon à expliquer à la thérapeute la problématique des MM nécessitant une 

technique d’apprentissage de frappe particulière, pour que celle-ci devienne efficace. Une 

implication de la famille, pour motiver l’enfant dans cet apprentissage est essentielle, 

l’entrainement par courtes séances répétées au domicile renforçant le succès d’apprentissage 

(logiciel TapTouch etc.). Nous préconisons en outre de favoriser au maximum les logiciels 

d’aide à la prise de note (correcteurs d’orthographe, dictée vocale), d’outils informatiques très 

utiles comme le scanner à main, et de logiciels limitant la manipulation trop fastidieuse chez 

ces enfants des outils scolaires (tel que GéoGebra pour la géométrie).  

Dans ce cadre, il est important que les enfants porteurs de MM puissent bénéficier d’une 

reconnaissance de handicap auprès de la MDPH, tant pour la mise en place du PPS à l’école 

que pour les possibilités d’attribution d’allocation permettant de compenser les frais de 

rééducation. 

 

Pour finir, 2 patients ont été exclus de notre étude en raison d’anomalie morphologique. Nous 

avons pu analyser leurs bilans psychométriques. 

 

Le premier patient, est un garçon de 8 ans et 8 mois avec mouvements miroirs mais associé 

à un syndrome polymalformatif (CIV, hypospade, et retard staturo-pondéral prédominant sur 

la taille sans déficit en GH). La recherche génétique est en cours.  

L’analyse des résultats de son bilan psychométrique retrouve des bonnes capacités de langage 

oral et de conceptualisation verbale, une mémoire à court terme et de travail auditivo-verbale 

et visuo-spatiale efficaces, un bon raisonnement inductif et quantitatif à partir de stimuli 

visuels, des traitements visuo-spatiaux correctes, et une bonne attention visuelle sélective 

mais au détriment de la vitesse d’exploration, l’attention auditive sélective, divisée et 

soutenue et les fonctions exécutives évaluées.  

Le bilan retrouve un profil de trouble développemental de la coordination (TDC) de type 

dyspraxie gestuelle dans ce contexte de syndrome des mouvements en miroir entraînant 

lenteur d’exécution, fatigabilité et troubles de l’attention secondaires. 

 

Le second patient exclu de notre étude est un garçon de 8 ans et 2 mois, présentant des 

mouvements miroirs, avec agénésie partielle de la partie antérieure du corps calleux. La 

recherche génétique est en cours. L’ensemble du bilan neuropsychologique confirme les 

compétences cognitives du patient parmi lesquelles d’excellentes capacités de langage oral et 

de conceptualisation verbale, une bonne mémoire à court terme et mémoire de travail 

auditivo-verbale et visuo-spatiale malgré la fluctuation de ses performances liée à sa labilité 
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attentionnelle, un raisonnement inductif et quantitatif à partir de stimuli visuels correct, des 

traitements visuo-spatiaux dont la rotation mentale et les praxies constructives dans la norme. 

Il a aussi une bonne attention visuelle sélective mais parfois au détriment de la vitesse 

d’exploration. 

Néanmoins, il présente des troubles spécifiques dans différents domaines, comme nos patients 

CMM :  

- un manque de dextérité digitale et de coordination bi manuelle qui s’apparente 

strictement à un trouble développemental de la coordination (TDC) de type dyspraxie 

gestuelle entraînant une dysgraphie qualitative. 

- des troubles de l’attention auditive sélective, soutenue et divisée et des fonctions 

exécutives peu opérantes qui permettent d’évoquer un déficit de l’attention avec 

hyperactivité impulsivité (TDA/H) associé à un syndrome dysexécutif par défaut 

d’inhibition.  

 

Ces deux patients bien qu’ayant une atteinte particulière de mouvement miroir ont donc des 

résultats qui confortent ceux de notre cohorte. Un bon raisonnement verbal, un TDC chez les 

deux patients et un TDA chez l’un des deux et une lenteur notable. 
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VI. Conclusion  

Cette étude des profils psychométriques de patients porteurs du syndrome des mouvements 

miroirs congénitaux a permis de mettre en évidence une grande lenteur chez ces patients, qui 

ont un geste lent et coûteux sur le plan cognitif, principalement du fait de leurs efforts pour 

contrôler leurs mouvements en miroir. Ce syndrome, qui impacte très précocement dans le 

développement cérébral les aires et voies de la motricité, entraîne des difficultés de 

coordination bimanuelle liées aux mouvements en miroir.  

La plupart des patients de cette étude ont une atteinte du geste plus étendue, avec une atteinte 

de la coordination unimanuelle, tant en vitesse qu’en précision du geste, et une atteinte de la 

coordination oculomanuelle, conduisant, assorties aux critères cliniques, au diagnostic de 

trouble du développement de la coordination. Ces troubles de coordination sont fréquemment 

associés à d’autres troubles du neurodéveloppement, notamment TDA/H, syndrome 

dysexécutif. L’intrication de ces troubles cognitifs contribue à aggraver la lenteur de ces 

patients. 

Cette étude nous a ainsi permis d’observer que le défaut d’orientation neuronale précoce lors 

du développement cérébral fœtal semble toucher principalement les fonctions cognitives du 

geste (praxies, fonctions exécutives, attention), entravant le geste dans sa réalisation et sa 

programmation, mais préserve les voies du regard, les compétences visuo-spatiales, et les 

aptitudes verbales et de raisonnement du patient.  

 

Le syndrome des mouvements miroirs impacte les patients dans nombre d’activités de la vie 

quotidienne mais aussi dans leur sphère psychoaffective, et leur devenir scolaire et 

professionnel : apprentissages à l’écrit précocement entravés par le dysgraphisme, orientation 

en voie professionnelle pas toujours adaptée à leur trouble moteur.  

Ce syndrome est donc une pathologie complexe à appréhender sur le plan physiopathologique 

et cognitif, avec en outre de forts enjeux de prise en charge pour améliorer le pronostic de ces 

enfants en termes d’autonomie et de bien-être.  

 

En ce sens le bilan neuropsychologique est fortement recommandé chez ces patients afin 

d’étudier leurs profils de compétences et difficultés le plus finement possible, et pouvoir ainsi 

leur proposer des aménagements propres à chacun d’entre eux, tant au domicile que dans leurs 

loisirs et à l’école. Un des objectifs majeurs est de restaurer l’estime de soi fragilisée de ces 

enfants, en leur expliquant leur fonctionnement et en valorisant leurs nombreuses ressources.  

 

Le travail avec un professionnel de la psychomotricité ou d’ergothérapie selon l’âge et les 

besoins est précieux pour ces patients, afin de développer leur conscience corporelle et leurs 

habiletés manuelles, mais aussi leurs permettre de trouver des astuces pour compenser leur 

handicap et limiter celui-ci au mieux : en ce sens il est essentiel de sensibiliser le thérapeute 

sur le fonctionnement particulier de ces enfants et les conséquences au quotidien 

qu’entraînent les mouvements en miroir.  
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Sur le plan scolaire la mise en place d’un projet personnalisé de scolarité tenant compte de 

tous les troubles de l’enfant et l’optimisation de l’outil informatique sont des 

recommandations qui nous paraissent essentielles pour tous ces enfants.  

 

De futures études à plus grande échelle nous semblent utiles pour conforter ces premiers 

résultats. 
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Annexe 1 : Questionnaire d’identification du trouble développemental de la coordination 
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Annexe 2 : Fiche reprenant les critères du DSM-V portant sur les critères des Troubles 
Déficitaires de l’Attention avec ou sans Hyperactivité (TDAH) 
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Annexe 3 : échelle de Wechsler du WISC-V 
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Annexe 4 : Epreuve du test MABC-2 

 

 

 

Annexe 5 : MABC-2 épreuves dextérités manuelle, exemple : Placer les chevilles 

 

 

Annexe 6 : MABC-2 épreuves dextérités cordination manuelle, exemple Enfilet le lacet 
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Annexe 7 : Epreuves suivre le trajets du MABC-2 par le Patient n°2  (qualité du geste 
préservée en coordination oculomanuelle) 

 

 

 

Annexe 8 : Epreuves suivre le trajets du MABC-2 par le Patient n°7 (qualité du geste 
altérée)  

 

 

 

 

Annexe 9 : Texte à recopier BHK enfant 
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Annexe 10 : BHK feuille de correction 
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Annexe 11 : Exemple rédaction BHK Ado par le Patient n°2 (vitesse très abaissée mais 
qualité graphique correcte) 

 

 

Annexe 12 : Exemple rédaction BHK Ado par le Patient n°7 (dysgraphisme qualitatif)  
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Abstract 
 
Neuropsychological profile of children with congenital mirror movement syndrome 

 

Background: Congenital mirror movement syndrome (CMM) is a rare disorder in which 
involuntary movements on one side of the body accompany and mirror voluntary 
movements on the opposite side. Affected patients have difficulties in unimanual 
movements. CMM is an early neurodevelopmental disorder.  
Objective: To identify neuropsychological profile of children with CMM, possible 
neurodevelopmental disorders associated, and to specify the impact on praxis and 
attentional functions. 
Method: A cohort of 7 children with isolated CMM, without corpus callosum anomaly, 
underwent neuropaediatric exam then neuropsychological assessment by a single 
neuropsychologist expert in coordination disorder. 
Results: All the children showed a significant slowness of gesture execution, mainly related 
to their cognitive effort to control the MM. Five children had a developmental coordination 
disorder (DCD) profile, and 5 children had an attention deficit disorder with or without 
hyperactivity (ADHD).  2 patients showed dysexecutive syndrome. None had intellectual 
disabilities. 
Conclusion:  Congenital mirror syndrome is an early neurodevelopmental disorder 
impacted gesture: all patients have execution speed slowed down by the cognitive cost of 
trying to control the MM; in many cases the most severe and extended gesture impairment 
is strictly similar to a DCD (imprecise gesture, impact of all type of coordination…). ADHD is 
frequently associated. So various related cognitive factors such as severe praxis impairment 
and executive disorders can contribute to worsening slowness. It is therefore  a syndrome 
whose impact in all spheres of life should not be minimized, encouraging early identification 
and a diagnostic and management approach similar to that recommended for any child with 
neurodevelopmental disorders. 
 

Keywords (english) : Congenital mirror movements, Neuropsychological assessment 
Neurodevelopmental disorder, Developmental coordination disorder, paediatric population. 
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Profil neuropsychologique des enfants porteurs du syndrome des mouvements 
miroirs congénitaux 
 

Contexte : Le syndrome des mouvements miroirs congénitaux (CMM) est une pathologie 
rare dans laquelle des mouvements involontaires d’un côté du corps accompagnent en 
miroir les mouvements volontaires du côté opposé. Les patients atteints ont donc des 
difficultés dans les mouvements unimanuels. Le CMM est un trouble du 
neurodéveloppement précoce.  
Objectif : Identifier le profil neuropsychologique des enfants atteints de CMM, les troubles 
neurodéveloppementaux éventuels associés à ce syndrome, et préciser l’impact sur les 
fonctions praxiques et attentionnelles.  
Méthode : Une cohorte de 7 enfants porteurs de CMM isolés, sans anomalie du corps 
calleux, a été évaluée sur le plan clinique neuropédiatrique puis sur le plan 
neuropsychologique par une unique neuropsychologue experte des troubles praxiques.  
Résultats : Les 7 enfants CMM présentent tous une importante lenteur d’exécution, 
principalement liée à leurs efforts cognitifs de tentatives de contrôle des MM. 5 enfants 
présentent un profil de trouble du développement de la coordination (TDC), et 5 enfants 
présentent un trouble déficit de l’attention avec ou sans hyperactivité (TDAH). 2 patients ont 
un syndrome dysexécutif. Aucun enfant ne présente de trouble du développement 
intellectuel.  
Conclusion : Le syndrome des mouvements miroirs congénitaux est un trouble du 
neurodéveloppement précoce impactant le geste : tous les patients ont une vitesse 
d’exécution ralentie par leurs efforts cognitifs pour tenter de contrôler leurs MM ; dans de 
nombreux cas l’atteinte plus sévère et étendue du geste s’apparente strictement à un TDC 
(geste imprécis, atteinte de tous les types de coordination…). Un TDAH est fréquemment 
associé.  Selon les patients, divers facteurs cognitifs intriqués peuvent donc aggraver cette 
lenteur : troubles praxiques sévères, troubles exécutifs. Il s’agit donc d’un syndrome dont il 
ne faut pas minimiser l’impact dans toutes les sphères de la vie, incitant à un repérage 
précoce, et à une conduite diagnostique et de prise en charge similaire à celle 
recommandée pour tout enfant porteur de troubles du neurodéveloppement. 
 
Mots clés (français) : Mouvements miroirs congénitaux, Bilan neuropsychologique, Trouble du 
neurodéveloppement, Trouble du développement de la coordination, population pédiatrique. 
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