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Particularités du fonctionnement mental dans I’X-Fraqile

Les apprentissages qu'’ils soient académiques digpea dépendent de la conjonction
de plusieurs facteurs éducatifs, affectifs et ctfgngui agissent sur la motivation de la
personne et la confiance en soi. Dans ce livraismdévoquerons que les aspects cognitifs
spécifigues de la personne présentant un syndramiéXeFragile. Les aspects éducatifs,
affectifs et psychologiques sont propres a chagusopne et ne dépendent pas du syndrome.

1. Le fonctionnement cognitif

Le profil des aptitudes cognitives des personnésgmtant un syndrome de I'X-Fragile
gue nous décrivons ci-dessous est général et riesjagpliquer a toutes les personnes dans
son intégralité. Il convient donc d’établir une Exdion neuropsychologique individuekldin
d’adapter la prise en charge aux aptitudes spéeidigle la personne. Quand une fonction
cognitive sera dite « préservée » cela signifidl agit d’'un point fort de la personne X-
Fragile mais pas forcément que cette fonctiontéstement normale.

1.1.L’Efficience Intellectuelle

Rappel: Le QI est I'indice de mesure du potentiel intefieel. Pour un age donné, le QI moyen se situeusuto
de 100 avec un écart-type (ET) de 15.

Ainsi si le QI < 70 soit — 2 ET sans dissociatia@ignificatives entre les différents indices, om@ale retard
mental ou déficience intellectuelle. Le deuxiemeup@tre qui doit étre pris en compte pour ce diagiitoest
un retard significatif dans le fonctionnement adaipt( « intelligence pratique »).

Dans le syndrome de [I'X-Fragile, il est observé d#iférences de capacités
intellectuelles selon le sexe. En effet, les gascprésentent une déficience intellectuelle
leégere (50<QI<70), modérée (40<QI<50) ou parfoieee (< 40). Cependant les garcons qui
présentent une mutation du géne FMRInesaiqugpeuvent avoir un QI non déficitaire (>
70). Les filles ont souvent des capacités intalieles faibles mais non déficitaires. Certaines
présentent tout de méme une déficience intelldetuel

Certaines études ont mis en évidence une diminutgsncapacités intellectuelles avec
I'age mais cela est trés certainement du a d’ap@esmeétres techniques relatifs aux tests (les
tests sont de plus en plus abstrait avec 'age) goé réelle régression des capacités.

1.2.Profil cognitif spécifigue du syndrome de I’X-Fragle

Les filles sont le plus souvent moins atteintes psegarcons et présentent donc des
troubles similaires mais d’intensité moindre. Lasggns prémutés présentent essentiellement
des troubles des fonctions exécutives et des esud# mémoire (Moore et al. 2004).

- Parole et Langage
Il existe des erreurs de prononciations mais cesiey sont comparables a celles que
commettent les enfants d’age chronologique inféretlune correspondent donc pas a un
trouble spécifique du langage mais s’integrentglutans le cadre d’'un retard global de
développement. Cependant certains traits partisulieuvent étre observes. En effet, les
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praxies bucco-linguo-faciales peuvent étre atteinthez certains patients. De méme, le
rythme de la parole est décrit comme rapide egidiér avec des mots qui se « téléscopent ».

Le lexique est relativement bien préservé. Le dgymment de la syntaxe serait retarde
mais non déviant. Au niveau de la pragmatique alegdge est persévératif et stéréotypé
(écholalies parfois pallilalies) et le discours sstivent en décalage avec la situation (voir
Bussy et al. ANAE, 2010).

Certains modeles ont montré que les troubles dyalge oral des enfants présentant un
syndrome de [I'X-Fragile avaient des similitudes @avia dysphasie de production
phonologique. Par conséquent, leur prise en cl@ggken certains points étre comparable.

- Mémoire

Les difficultés en mémoire dépendent du type dlimfation & mémoriser. En effet, les
informations complexes, abstraites ou celles qumatelent d’étre organisées sont
particulierement difficiles a mémoriser. Ces diffiés peuvent étre dues a un déficit des
fonctions exécutives ou de contrdles (cf ci-dessous

Par ailleurs, on observe que la mémoire a long g@eépisodique est relativement
efficiente alors que la mémoire a long terme séigaattout comme la mémoire a court terme
(particulierement la mémoire de travail) son dédiices.

De plus, il est noté une distinction entre la mémaeisuelle et la mémoire verbale au
profit de la premiere.

Les principaux troubles se situent au niveau decbeage de l'information c'est-a-dire
au moment de I'apprentissage d’'une nouvelle infdiona

- Habiletés visuo-spatiales

Il n’existe pas de consensus sur les aptitudegsibletses des garcons X-Fragile dans ce
domaine. Ainsi certains enfants présenteront degles visuo-spatiaux et d’autres non. Les
résultats sont essentiellement dépendants desvégretilisées pour la mesure de ce trouble
visuo-spatial.

Les filles éprouvent de grandes difficultés pous leonstructions visuo-spatiales
abstraites (reproduire un modéle tel que Cubesagigles). La perception visuo-spatiale ainsi
que la mémoire spatiale sont efficientes.

- Capacités attentionnelles et Fonctions exécutives

Les fonctions exécutives (capacités a planifier acteon, a la controler, & sélectionner
les indices pertinents en éliminant les élémenttugmteurs...) des enfants X-Fragile sont
particulierement déficitaires. En effet, on obsetes troubles de I'inhibition (impulsivité), de
I'attention divisée (aptitudes a faire plusieurssis a la fois : écrire et écouter par exemple),
de nombreuses persévérations tant motrices quelesrirépétées plusieurs fois la méme
chose). Cette hyperactivité peut également engedédeedifficultés d’attention soutenue dans
le temps. Ce trouble peut étre la cause de nomlaatres décrits préecédemment (langage
persévératif, trouble de la mémoire de travail...n @arle habituellement de Trouble
Déficitaire de I'Attention avec Hyperactivité dales syndrome de I'’X-Fragile. On retrouve
également parfois un syndrome dysexecutif.

Tout comme les garcons, les filles présentent onbte des fonctions exécutives. On
observe cependant moins d’erreurs d’'impulsivitésm@us d’'omissions. Les troubles de la
concentration (attention soutenue) sont fréquents.
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2. Comportement

Les troubles du comportement sont trés présentslebeenfants X-Fragile. Ceux-ci ont
bien slOr des répercussions sur le fonctionnemegnitib et adaptatif ainsi que sur leurs
apprentissages. lls sont d’autant plus marquéseguetard mental est sévere. Le plus fréquent
est le Trouble Déficitaire de I'Attention avec/sagperactivité. Ce trouble se caractérise par
un trouble des fonctions exécutives et attentidagdktf chapitre précédent) et également par
une agitation motrice.

On retrouve également une anxiété parfois impatamec des difficultés de tolérance
aux changements. Les comportements sont souvaatisés et répétitifs. Quand les rituels
sont trés présents et envahissent le quotidienpantera de Troubles Obsessionnels et
Compulsifs (TOC). On remarquera fréquemment unée fdiu regard caractéristique du
syndrome, prise a tort pour un signe d’autismeéet & une difficulté particuliere a gérer les
émotions et les situations d’interaction socialeate. L'évitement du regard s’atténue avec
un étre familier (ce qui n'est pas le cas danstibawe). Chez certains enfants (25%) on
retrouve tout de méme des traits autistiques.
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L'éducation et la prise en charge de I'enfant présgant un syndrome de
I’X-Fragile

La prise en charge des patients X-Fragile doit @wéidisciplinaire : corps enseignant,
orthophoniste, psychomotricien, ergothérapeuterapsychologue, médecins, et parents. Il
est important de tenir compte des différentes fmtefaiblesses cognitives, affectives et du
comportement des enfants pour les rééduquer. Ica pias parents dans la prise en charge des
enfants est centrale et il est recommandé aux gsioienels d’investir les parents dans ces
processus éducatif et rééducatif.

1/ Environnement de travail

L’environnement dans lequel les apprentissagesose dst aussi important que la
méthode d’apprentissage. En effet, comme cela & @éj évoqué les enfants présentant un
syndrome de [I'X-Fragile sont généralemeatxieux, envahis par leurs émotions et
hypersensibles aux stimulations sensoriellesLe changement d’activités non anticipé
entraine un stress chez l'enfant X-Fragile. Il falanc éviter autant que possiblées
changements dans I'environnement ou préparer I'enfant avanit tohangement en lui
expliquant le plus simplement possible : verbalegneandétaillant, ou mieux avec des images.
Voici quelques propositions concrétes pour I'éanlda maison :

» 1/ Anticiper les changements/Travaliller les transibns
- Ne pas hésiter a prendre plusieurs séances paamnsaitre mutuellement avec I'enfant.
- Lui présenter les différents locaux d’interventio
- Ne pas trop changer les emplois du temps.
- Mettre uncalendrier des activitésde la semaine/du jour bien visible dans la classe des
couleurs et des images symboliques (cf annexe disies par les €léves de la classe par
exemple. Si des changements doivent intervenir @¢ensalendrier, choisir avec I'enfant
'image qui lui convient, cela permettra qu'il igre plus facilement ce changement. Ce
calendrier peut étre repris a la maison chaquennpati les parents, afin de préparer I'enfant a
sa journée.
Un calendrier annuel peut également servir de stiggmur expliquer la notion de temps
(jour, semaine, mois, anneée...).
- Utiliser une petite comptine routiniere pour Easd une activité spécifique aévelopper
des routines annoncant le changement: signal visuel avec lesnsn signal sonore
(cloches...).
- Créer desactivités de transitions: ranger les chaises, les tables quand I'actiegé
terminée ce qui annoncera la suivante.

e 2/ Adapter les lieux et I'environnement
- Eviter les événements ou situationgue I'on saitstressantgoour la personne.
- Accepter que I'enfangarde un objet personnel(doudou...) si celui-ci l'aide a étre moins
stresse.
- La taille de la classeest également un élément important. Un grouperalait restreint
serait bénéfique surtout lorsqu’une nouvelle tée$ted apprendre.
- Velller aréduire autant que possible leruit de la classequi perturbe énormément ces
enfants et a tendance a les exciter.
- Veiller a placer I'enfant au premier rang pres ldeporte afin de réduire sa forte
distractibilité. Ne pas le placer a c6té d’'uneétea car les distracteurs sont nombreux.
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- Lestemps de repasa la cantine peuvent étre des lieux d’apprentss&gps temps de
socialisation peuvent permettre entre autre dendésibser I'enfant progressivement aux
grands espaces et aux bruits forts qui sont anxexye

- Si une excursion est prévue, expliquer les déphents, ce qu’ils vont voir, comment ils
vont y aller (regarder avec eux sur une carte)| jpue (sur un calendrier). Eviter les espaces
ou la foule est présente en masse et ou il y acoe@ude monde.

2/ Comment enseigner & un enfant X-Fragile ?

Quelques principes fondamentaux de [linterventiorrécpce aupres d’enfants
déficients (Odom et Wolery, 2003)

- la famille et le domicile offrent un contexte cortéble et propice a I'apprentissage.

- les relations inter-personnelles (parent-enfangfgssionnel-parent, enfant-enfant,
professionnel-enfant et professionnel-professignngli sont une caractéristique
essentielle de l'intervention précoce et de I'édion spécialisée aupres des jeunes
enfants, doivent étre renforceées.

- Les enfants apprennent en agissant sur leur emémant et en I'observant (ne pas
faire a la place du sujet mais plutot I'inviteréléchir sur une situation. Par contre, il
faut corriger a chaque erreur pour maximiser I'epfissage sans erreurs, conditions
nécessaires a un bon apprentissage).

- Les adultes doivent guider, voire manipuler leséeigmces de I'enfant pour faciliter
I'apprentissage.

- L’enfant doit étre exposé a des environnements &@xap et étre incité a participer a
des activités pour les jeunes adultes de son &g&adit d’éléments essentiels a un
développement optimum.

- La transition entre les différents programmes fedqés par I'enfant au fil des années
offre des opportunités d’apprentissage.

- Un entourage élargi (microsysteme, meésosystemesyst@me et macrosystéeme)
influence les familles et les programmes d’inteti@mprécoce.

Plus spécifiqguement,

- Les enfants X-Fragile ont souvent d'importandé§icultés a se concentrer et sont
souvent hyperactifs Comme pour tout enfant, la concentration varie@uws de la journée.
Il est donc important de repérer ces variationd'@sayer de maximiser les apprentissages
aux moments les plus propices. Il est importanpldeer I'enfant au premier rang et loin des
sources de distractions (fenétres par exemplektlparfois nécessaire de permettre a I'enfant
d’aller se défouler dehors quelgues instants. @etasituations sont « hyper-excitantes »
pour ces enfants. |l faudra donc tenter de lesiré@t d’'aider les enfants a se calmer.

- Les enfants X-Fragile ont uresoin irrépressiblede terminer une activité débutée
ceci pouvant aller jusqu’a la compulsion. Si unaemfessaie d’expliquer quelgue chose mais
gu’il n'y arrive pas, il faut l'aider a verbaliseen posant des questions dichotomiques
(« oui/non »), ou en posant des questions a tridierfant souhaite terminer son travail, il ne
sert a rien de lui retirer mais plutét I'accompagpeur qu’il termine plus vite.

- Lamémoire a court termedes enfants X-Fragile efgtible mais leumémoire a long
terme (épisodique essentiellement) est plyiééservée Ainsi ils pourront se souvenir plus
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facilement d’un lieu visité il y a un an que declansigne donnée il y a quelques instants.
L’enfant X-Fragile a besoin d’acquérir des inforinas dans un contexte précis et défini, les
informations apprises isolément (sans contextecd@age) ne seront pas retenues. Il ne faut
pas hésiter a multiplier les contextes et les feriiapprentissage ce qui renforcent la trace
mnésique de linformation et qui permet de mieuxdaouver. Par ailleurs, les enfants X-
Fragile apprennent mieux les informations répéddgiet familieres que les nouveautés (qui les
stressent).

La mémoire visuelle est souvent supérieure a la mémeirauditive. Il faut donc
s’appuyer sur un materiel visuelpréférentiellement et limiter les informations hales. Par
ailleurs, on peut également lui présenter un supysuel lorsqu’on lui apprend quelque
chose de maniére verbale : mettre une correspoedeisao-verbale sur l'information a
enregistrer (par exemple mettre une carte ou uropborrespondante). Par ailleurs, la
multiplication des contextes et des modalités sgelses (auditive, visuelle, tactile...)
améliorent la trace mnésique. Le matériel visudiséat doit cependant tenir compte des
troubles visuo-spatiaux frequemment rencontréd-a‘elire qu’il faut éviter les tableaux a
double-entrée, les figures géométriques complexes...

Il peut également étre utile desarvir de ses centres d’intérépour les apprentissages.
Par exemple, si un enfant aime bien regarder l&mnatla TV, s’en servir pour lui faire
apprendre la géographie.

- Le traitement visuel est supérieur au traitementuditif
Il est recommandé d'utiliser des indices visuekss@ins, des représentations) pour expliquer
les consignes verbales, pour apprendre du vocabul&ie méme, il est important de réduire
autant que possible les consignes verbales traquésmet d’'éviter les concepts abstraits qui ne
seront pas compris par les enfants.

3/ Que peut on apprendre aux enfants X-Fragile ?

Il est important de définir des objectifs, avec pasents et les différents professionnels
qui prennent en charge I'enfant, qui soient réblesasans mettre 'enfant sous pression. En
effet, il est nécessaire d’arriver a trouver unildlgre entre les acquisitions académiques et
les acquisitions pratiques. Il faut toujours gar@é&esprit de féliciter I'enfant pour chacune de
ses réussites (renforcement positif), ce qui attwdement la confiance en lui.

Lecture :

En fonction du degré de déficience et des aptitysmsonnelles, certains enfants
acquérront la lecture mais d’autres non. Les pem®rX-Fragile ont des difficultés pour
traiter I'information qui est donnée de maniére usddielle et présentent également des
difficultés au niveau des aptitudes meétaphonolaggquPour ceux qui le pourront, il est
pertinent de multiplier les modalités sensorieliéspprentissage du langage écrit (visuelle,
auditive, tactile). Par exemple, la méthode de plémete des Alphas » a pu aider certains
enfants & apprendre a lire comme la méthode Méz{era coup srs »).

Afin de capter l'intérét de I'enfant pour la leatyon peut lui montrer a quoi ¢a sert de
savoir lire : pour suivre les recettes de cuisies, directions...et si possible, ramener la
lecture sur un de ses centres d’intérét.

Saint Laurent et Giasson (1997) soulignent 'imaoce de I'émergence de la lecture (4-6
ans). lls recommandent aux parents de mettre ere pda quotidien trois composantes
principales :
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- le modele :pour développer la conscience de I'importanceadkedture chez I'enfant, ce
dernier doit voir les membres de la famille effectdes activités de lecture.
1. Démontrer I'utilité de la lecture au quotididingl un mode d’emploi...)
2. Expliquer que les journaux et autres documenimissent telles informations
3. Expliquer pourquoi les messages ou listes discdant écrits
4. Montrer notre propre intérét pour la lecturer(es roman,...)
5. Montrer que ses vétements ou autres objetsdemifiés a son nom
6. Tirer partie de toute situation naturelle ounfant peut devenir conscient de la présence et
de I'utilité du langage écrit (panneau routier etées, ...)

- L’exploration : I'enfant manipule, regarde, examine, joue avecnohtériel, essaie de
lire...Pour cela il doit avoir accés en permanencdiv@rs objets comme des livres, des
revues, des magasines...

- L’interaction avec l'adulte : I'enfant interagit avec un lecteur expert qui hose des
guestions, lui donne des explications sur ce gl

Graphisme:

Les enfants X-Fragile présentgydrfois un trouble de lamotricité fine (dyspraxie)se
traduisant par des difficultés pour apprendre areicdessiner ou faire des jeux de
constructions (puzzles, assemblages...). Nous ctorseitlonc de débuter le passage a I'écrit
par l'utilisation de crayons ergonomiques, de cr@sy@avec grips ou manchons voire des
markers (plus gros donc avec une meilleure prismaims) ; et si possible sur des surfaces
larges, le but n’étant pas la précision au départ.

L'utilisation de I'ordinateur peut également étmeeuaide non négligeable car il permet
de pallier 'exigence motrice du geste graphiqo@ tomplexe et il permet souvent de capter
I'attention si le logiciel a un caractére ludig@ependant, cet outil doit s'Taccompagner d’'une
formation auprés de professionnel (notamment eégafieute).

Il est également parfois utile d’avoir recours gurotocopies afin d’éviter a I'enfant la
fatigue et la frustration engendrée par I'écriture.

Voir annexe 3 pour les aménagements complets olelsléis praxiques.

Les mathématiques

Les mathématiquessont un domaine particulieremetitficile pour les garcons et les
filles présentant un syndrome de I’X-Fragile. Cefasts présentent souvent des troubles dits
logico-mathématiques. Le traitement séquentieimé&moire de travail, les habiletés visuo-
spatiales et l'attention étant déficitaires chez eerfants, I'abstraction est trés difficile. Dans
un premier temps, il faut étre trés concret, I'edotton des concepts ne devant intervenir que
beaucoup plus tard si cela s’avére possible.

Les instructions doivent inclure undémonstration, un entrainement et un
renforcement positif. Il est important de recentrer I'enfant sur ce egti a apprendre et faire
abstraction des éléments non pertinents pour lado@alisation de la tache. Ces éléments
sont perturbateurs pour lui car il risque de ledre en compte.

Les apprentissages de base a privilégier somntitication des nombres, la valeur de
la monnaie, savoir lire I'heurec'est-a-dire des apprentissages nécessaires auleue
autonomie.
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Le sport a I'école

Les enfants présentant un syndrome de I'X-Fragdavpnt également présenter un
trouble de la motricité globale se traduisant pa maladresse motrice générale. Cela ne les
empéche pas de faire du sport et il est méme reeoiénde les faire participer selon leur
niveau. Il est également trés important de lesrisdodans cette activité.

Autres aspects médicaux susceptibles d'interfarec & scolarité :

Sur le plan orthopédiqueles enfants avec syndrome de I'X fragile ont feEgment
une hyperlaxité, et peuvent présenter des compitatorthopédiques (pieds plats, genu
valgum, cypho-scoliose...) Ces complications ne d¢msit pas une contre-indication a la
pratique du sport mais doivent étre connues etofsaffrises en compte lors des cours
d’éducation physique.

Sur le plan cardiaque des anomalies cardiaques sont parfois obseniEs&®git dans
la tres grande majorité des cas d’'un prolapsushiignin et ne nécessitant pas de précaution
particuliere. Dans les rares cas justifiant desures spécifiques, une information adaptée et
personnalisée sera remise par le cardiologue aeciréscolaire.

L’épilepsie :le pourcentage d’épilepsie chez les enfants ayedresme d’X fragile est
un peu supérieur a celui de la population géngeieiron 15%). Les crises sont en regle
générale peu fréquentes et ne nécessitent pagdaupion particuliére, que ce soit en classe,
lors des récréations, des activités sportives,estabrties extrascolaires. En cas d’épilepsie
plus active, la rédaction d’'un protocole d’accuedividualisé peut permettre de définir les
précautions a prendre, et les mesures en cassge cri
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Pour aller plus loin

1/ Livres

- Manuel de psychologie des Handicaps (2001). Ségi® et principes de remédiation. Sous la
direction de Rondal et Comblain. Mardaga

- Tasse, M.J, Morin, D. (2003). La Déficience itgetuelle. Boucherville (Québec) : Gaétan Morin.

- Prévention du retard mental. Volume 1 (2005) @@06). Montréal : Sciences et Cultures

- Denis Vaginay (2005Découvrir les déficiences intellectuelleamonville Saint-Agne : Erés
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2/ Documents
- Revue A.N.A.E., N°106 entierement dédié a I'’X-Fragt autres RMLX. Ce numéro est
coordonné par le Centre de Référence.

- The National Fragile X Foundation. Fragile X sgorde. A handbook for families and professionnals
http://www.fragilex.ora/NFXF _Handbook_Single pggdf.p

- The National Fragile X Foundation. Lesson plagrgumide for students with fragile X syndrome. A
practical approach for the classrodittp://www.fragilex.org/FXSBinderReprint0804.pdf

- Le syndrome de I'’X-Fragile. Education et prisealarge. Groupe de travail syndrome X-Fragile,
Leuven, Belgique.

- Le syndrome de I'’X-Fragile « suivi médical, psgldygique et éducatif ». Actes du colloque du 25
janvier 2003-Palais du Luxembourg-Paris. Assoaiglitmsaiques.

- Guide professionnel pour I'évaluation et le diasfic du retard mental.
http://www.agps.gc.ca/public/publications/puboffités/quide retard final.pdf

- Accueillir les éleves porteurs d’'un handicap raént
http://www.unapei.org/statique/Scolarisation/Guigleseignant.pdf
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Rééducateurs susceptibles de prendre en charge unersonne X-Fragile

Ici sont présentés les principaux rééducateuroectibn des troubles rencontrés. Cette liste
n'est pas exhaustive.

- Troubles du langage oral et/ou éeritorthophoniste

- Troubles de la mémoire> neuropsychologue

- Troubles du calcub orthophoniste spécialisé en rééducation logicdagragatique
- Troubles moteurs»> ergothérapeute et/ou psychomotricien

- Troubles visuo-spatiaux/oculomoteussorthoptiste

Materiel de rééducation

L’éditeur Hoptoys fournit du matériel de rééducaties intéressantwww.hoptoys.fr

Association de Parents

Le Goéland http://www.xfra.org
Mosaiques http://www.xfragile.org
X-Fragile Europe :

Sites internets étrangers

The National Fragile X Foundatiommw.fragilex.org

Centre de Référence Déficiences Intellectuelles dsesarares — Syndrome de I'X fragile et autresdetaentaux liés 1 2
au chromosome X.
Hopital Femme Meére Enfant - LYON



Annexe 1

Version 2010-03-09

Exemple de calendrier journalier

JEUDI
Matin Aprées midi
1 Arrivée dans la classe
2 Lecture 7 Dessins
3 Science
8 Ecriture
5 Mathématiques Fin de la classe
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