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Objectifs du guide

Un guide a visée pratique pour :
=» Comprendre ce qu’est le trouble du développement intellectuel (TDI).
=» Outiller les accompagnants (les professionnels des secteurs social et médico-social et les
familles).
=» Fournir des connaissances et des points de repére sur les différents troubles associés au
TDI.

=» Fournir des exemples de conseils pratiques d’accompagnement.

Points de vigilance
=» Ce guide est a utiliser en lien avec les RBPP. Il ne s’agit en aucun cas d’un recueil simplifié
de RBPP.

=» Ce guide est a travailler en équipe pluridisciplinaire afin d’en faciliter son appropriation.
>

Les troubles présentés dans ce guide constituent une base de connaissances qui ne refletent
pas l'intégralité des situations associées au TDI.

=» Les évaluations et les interventions s’appuient avant tout sur la singularité de la personne
présentant un TDI.

Composition du guide
=» Définition et caractéristiques du TDI.
=» Tableau par trouble associé.
=» Ressources a mobiliser.
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1. Letrouble du déeveloppement
Intellectuel

1.1. Définition

Le TDI fait partie des troubles du neurodéveloppement (TND)! apparaissant durant la période de
développement (petite enfance). Il ne s’agit pas d’'une maladie dont la personne pourrait guérir mais
d’un trouble du développement cognitif marqué par une altération du raisonnement logique et de
'accés a I'abstraction. Il impacte les capacités d’adaptation de la personne a I'environnement. Les
manifestations du TDI different selon la sévérité de I'atteinte, les caractéristiques de la personne,
'association a d’autres troubles, les périodes de la vie et le contexte environnemental. La trajectoire
d’apprentissage des personnes présentant un TDI n’est pas écrite a I'avance. Elle est dynamique
avec des phases pouvant étre hétérogénes, selon les situations et les périodes de la vie.

Les troubles du neurodéveloppement

Le DSM-52 (American Psychiatric Association, 2015) définit les troubles du neurodévelop-
pement (TND) comme « un ensemble d’affections qui débutent durant la période du déve-
loppement, souvent avant méme que l'enfant n’entre a I‘école primaire; ils sont
caractérisés par des déficits du développement qui entrainent une altération du fonction-
nement personnel, social, scolaire ou professionnel ».

En complément de la définition du DSM-5, les troubles neurodéveloppementaux sont éga-
lement caractérisés par des déficits des compétences cognitives attendues lors du déve-
loppement psychomoteur et affectif de I'enfant qui affectent le fonctionnement de la
personne.

L’importance du diagnostic

L’identification de la cause d’un TDI (diagnostic étiologique) est une étape importante, dont
les bénéfices pour les personnes présentant un TDI et les familles sont multiples :

- répondre a la question du « pourquoi » ;
- préciser le pronostic et la trajectoire développementale de la personne ;
- définir et mettre en place un accompagnement adapté (médical, socio-éducatif, etc.) ;

- apporter des conseils en matiére de génétique (diagnostic prénatal pour les parents et
apparentés).

Concernant plus spécifiqguement le TDI, les définitions proposées par I'Organisation mondiale de la
santé (OMS)3, 'American Association on Intellectual and Developmental Disabilities (AAIDD) et
I’American Psychiatric Association (APA) ont en commun les trois critéres suivants :

1 HAS « Troubles du neurodéveloppement — Repérage et orientation des enfants a risque », 2020.

2 American Psychiatric Association. DSM-5 : manuel diagnostique et statistique des troubles mentaux (traduit par J.-
D. Guelfi et M.-A. Crocq; 5¢ éd.). Elsevier Masson, 2015.

3 L'appellation trouble du développement intellectuel est reprise dans la onzieme version de la classification internationale
des maladies (CIM 11) élaborée par 'OMS. Elle est effective depuis janvier 2022.
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des limitations significatives du fonctionnement intellectuel (raisonnement, résolution de pro-
bleme, capacité d’abstraction, de jugement, etc.). Ces limitations ont des effets directs sur
les apprentissages quels qu’ils soient ;

des limitations significatives, de sévérité suffisante pour nécessiter un besoin de soutien, des
fonctions adaptatives affectant les habiletés conceptuelles, sociales et pratiques. Ces limita-
tions altérent les capacités de communication, de participation sociale et d'indépendance ;

il débute pendant la période de développement (enfance) et non a I'age adulte.

Méme si les causes* du TDI ne sont pas toujours identifiées, le TDI résulte toujours d’'un événement
impactant le développement cérébral soit avant la naissance ou durant I'enfance :
les causes génétiques qui comprennent les anomalies portant sur les chromosomes et les
genes, et qui ne sont pas forcément héréditaires ;
les causes environnementales. |l peut s’agir de causes survenues pendant la période anté-
natale (ex. : rubéole, toxoplasmose, syndrome de l'alcoolisation feetale, médication, consé-
quences d’'une pathologie maternelle comme I'hypothyroidie). Il peut également s’agir de
causes survenues pendant la période périnatale (ex. : grande prématurité). Enfin, il peut
s’agir de causes survenant en période postnatale (ex. : noyade, encéphalite, tumeur céré-
brale, traumatisme cranien).

En complément de ces causes, selon les situations, les facteurs environnementaux (facteurs psy-
chosociaux et économiques) peuvent aggraver et influer le TDI.

Point de vigilance sur les syndromes

Une grande partie des personnes présentant un TDI reste sans étiologie (cause) identifiée, no-
tamment pour celles qui présentent un TDI de degré léger. Grace aux avancées récentes des
tests génétiques, cette part de TDI sans étiologie identifiée tend a se réduire.

Les données scientifiques apportent des connaissances solides sur les fonctionnements cognitifs
et comportementaux des personnes porteuses de certains syndromes. Cela fournit des indica-
tions précieuses aux professionnels sur les compétences et les difficultés cognitives de la per-
sonne. Ces indications s’expriment a fréquence et degrés variables selon les personnes, et sont
a mettre en regard des autres caractéristiques personnelles.

Il est important de noter qu’on ne parle pas de guérison, mais plutét de soutien, de stimulation,
d’adaptation a la situation de la personne pour favoriser son autonomie et son autodétermination.

Ainsi, le TDI a des incidences et des conséquences variées et évolutives sur les domaines de vie
ou sur la participation de la personne. Ces conséquences découlent d’'une interaction complexe
entre les caractéristiques personnelles et les environnements dans lesquels la personne évolue. La
construction et I'adaptation des environnements de la personne sont des éléments clés de I'évalua-
tion et de l'intervention.

4 Dans la plupart des cas (40 a 60 %), I'étiologie (ou la cause) du TDI n’a pas été identifiée.
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L’accompagnement de la personne doit donc considérer les facteurs a la fois personnels et environ-
nementaux dans le but de compenser une ou plusieurs difficultés/limitations dans les différents do-
maines de vie de la personne. L’objectif est de rendre la personne le plus possible actrice de sa vie
en lui permettant de :

comprendre son environnement ;

traiter et utiliser les informations ;

gérer sa vie quotidienne et sa vie courante (gestion budgétaire, courses, santé, etc.) ;

développer sa vie sociale et relationnelle ;

etc.

Ces objectifs sont a adapter a chaque personne présentant un TDI, d’ou la nécessité qu’ils soient
déterminés apres une évaluation personnalisée préalable (chapitre 1.3).

1.2. Degrés de sévérité du TDI

Le TDI présente quatre degrés de séveérité : |[éger, moyen, grave et profond. Ces derniers sont dé-
sormais® définis par le DSM-5 sur la base du fonctionnement adaptatif de la personne et de ses
besoins de soutien (cf. annexe n° 1). Il s’agit la d’une classification nosographique. Comme indiqué
précédemment, toutes les caractéristiques de la personne présentant un TDI et leur interaction avec
les facteurs environnementaux doivent étre prises en compte conformément aux principes de la
classification internationale du fonctionnement, du handicap et de la santé (CIF)®.

1.3. Le TDI et les évaluations

1.3.1. L’importance des évaluations

Le TDI débutant durant la période de I'enfance, il est a considérer de maniere précoce. Lors de la
phase de diagnostic, la premiére étape est de distinguer une simple variante du développement d’'un
TND.

D’une maniére générale, avant 'age de 5 ans, on parle davantage de retard global de développe-
ment que de TDI. Le diagnostic de TDI sera confirmé a la suite d’'une évaluation psychométrique et
une évaluation des fonctions adaptatives (compétences sensorielles, motrices et sociales). Des le
repérage de difficultés de développement chez le jeune enfant, comme le décalage entre les acqui-
sitions de I'enfant et les attendus pour son age, il est possible de proposer des interventions et un
accompagnement adaptés a ses compétences (rééducations, aménagements environnementaux,
etc.). Cet accompagnement doit étre mis en place le plus précocement possible et vise a observer
I'évolution de I'enfant dans sa trajectoire développementale’. Si, a I'issue de la mise en place de ces
interventions, I'enfant mobilise ses compétences et « rattrape » son retard, on peut conclure a une
variante individuelle du développement. A l'inverse, s'il progresse, mais reste, aprés six mois a un
an de rééducation bien conduite, en deca des compétences attendues pour son age, on peut alors
suspecter un TND.

En outre, selon le degré de sévérité du TDI, le diagnostic de TDI sera confirmé a des ages différents :

5 Jusgu’a la publication du DSM-5, les criteres de sévérité étaient définis, dans le DSM-IV, en fonction du niveau de quotient
intellectuel de la personne.

6 La classification internationale du fonctionnement, du handicap et de la santé (CIF) a été élaborée par I'Organisation mondiale
de la santé (OMS) afin de fournir un langage uniformisé et un cadre pour la description et I'organisation des informations relatives
au fonctionnement et au handicap. Elle a été entérinée par I’Assemblée mondiale de la santé en 2001 via la résolution WHA54.21.

7 C'est-a-dire I'évolution dynamique de ses acquisitions psychomotrices.
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en cas de TDI grave a profond, le diagnostic sera affirmé avant 'dge de 3 ans ;

en cas de TDI moyen, le diagnostic ne pourra étre confirmé que vers I'adge de 5 ans avec
la réalisation d’'une premiere psychométrie et d’'une évaluation des fonctions adaptatives ;

en cas de TDI léger, le diagnostic sera fait plus tardivement (en école élémentaire ou au
collége) car ce n’est qu’avec 'augmentation du niveau de difficulté de ce qui est demandé
a 'enfant que I'écart par rapport aux enfants a développement ordinaire se révélera. Une
évaluation psychométrique et des capacités adaptatives permettront de confirmer le dia-
gnostic.

Les évaluations sont conduites par des professionnels formés aux caractéristiques de ces troubles
(psychologues, neuropsychologues, orthophonistes, psychomotricien, etc.). Le diagnostic de TDI
est posé par des médecins connaissant bien le neurodéveloppement, notamment des pédiatres, des
neuropédiatres et des généticiens. |l est réalisé dans le cadre d’une longue consultation ciblée sur
le neurodéveloppement a I'aide d’outils d’évaluation adaptés et validés.

Le diagnostic différentiel® est important a considérer afin d’écarter d’autres typologies de troubles ou
pathologies. En effet, certaines difficultés présentées par la personne peuvent faire penser a un TDI
alors gqu'il s’agit de troubles cognitifs spécifiques séveres (exemple : enfant présentant un trouble du
langage avec capacités de raisonnement préservées) ou d’associations d’autres troubles neurodé-
veloppementaux.

Dans tous les cas, les évaluations fonctionnelles permettent de connaitre la dynamique de la per-
sonne a un instant « T », de savoir ou elle en est dans son développement et d’adapter les interven-
tions. Ces évaluations seront a réaliser régulierement (transition, ages clés, etc.), selon des objectifs
précis (par exemple, aider a I'orientation professionnelle).

Dans le cadre de I'accompagnement d’une personne présentant un TDI, I'évaluation fonctionnelle
doit étre multidimensionnelle pour adapter au mieux 'accompagnement de la personne. Elle per-
mettra de tenir compte de toutes les dimensions de la vie de la personne. En cas d’accompagnement
par un ESSMS, elle permettra de vérifier 'adéquation du projet personnalisé de la personne et de
ses capacités et aspirations. Une réévaluation en fonction du changement du contexte de vie pourra
étre réalisée (en cas de perte d’autonomie ou de déclin cognitif, etc.).

L’évaluation doit prendre en compte les domaines suivants :

communication et habiletés sociales ;
sensorialité et motricité ;

cognition et émotion ;

apprentissages dont littératie et numératie ;
éléments psychologiques et émotionnels ;
aspects somatiques dont la douleur.

8 Le diagnostic différentiel consiste en I’élaboration d’une liste des problémes possibles pouvant étre a I'origine des signes et
symptdémes chez un patient et qui constitue une partie importante du raisonnement clinique. Cette étape permet de procéder a
des investigations appropriées visant a écarter des possibilités et a confirmer un diagnostic définitif.
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1.4. Les évaluations du fonctionnement cognitif et du
fonctionnement adaptatif

L’évaluation du fonctionnement cognitif et celle du fonctionnement adaptatif de la personne permet-
tent d’identifier ses compétences, ses capacités de compensation, ses forces et ses fragilités. Ces
évaluations sont a réaliser dans les différents environnements de la personne.

Ces évaluations permettent de :
=» mieux comprendre les difficultés de la personne afin de 'accompagner au mieux ;
=» identifier les capacités préservées ;
=» s’appuyer sur ses ressources et ses points forts (ex. : bonne mémoire de travail, appétence
pour la communication, lecture fonctionnelle, etc.) ;
=» adapter I'environnement a ses caractéristiques.

Un cadre structuré est tres important pour permettre a la personne de se sentir dans les meilleures
conditions possibles lors des évaluations. Pour mener une évaluation ayant du sens, les profession-
nels doivent s’appuyer sur des objectifs définis, sur des outils adaptés aux domaines fonctionnels®
et a la sévérité des troubles de la personne présentant un TDI*.

1.5. Le TDI et les troubles associés

Dire d’une personne qu’elle présente un trouble du développement intellectuel n’est pas suffisant en
soi. En effet, un trouble du développement intellectuel peut étre associé a d’autres troubles du neu-
rodéveloppement. Par exemple, une personne présentant un TDI peut avoir, de maniére associée,
un trouble du spectre de I'autisme, un trouble du déficit de I'attention avec ou sans hyperactivité ou
encore un trouble développemental de la coordination, etc. De méme, le TDI peut étre associé a
d’autres troubles, notamment des troubles sensoriels (visuel, auditif) et moteurs ou encore a des
comorbidités comme I'épilepsie.

9 Cognition, habiletés sociales, fonctionnement adaptatif, etc.
10 Cf. guide DéfiScience d’Aurore Curie (Nutrimédia, 2022).
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1.6. Enrésumeé

Le schéma ci-dessous vise a montrer la complexité du TDI & travers quelques exemples de troubles
et de pathologies associés pouvant affecter les personnes présentant un TDI. Il s’appuie sur les
données du DSM-5™. Il integre également les différents environnements qui peuvent avoir des con-
séquences sur la personne dés lors gu’ils ne sont pas adaptés a sa singularité.

|'I IIII

= Maladies neurclogiques (épilepsie. |
microceéphale) :
* Maladies endocriniennes :

ENVIRONNEMENTS
peta PERSONNE

Ecolerrofessionnels Domicile
Lolsirs Sport méedecin Travail

thypothyroidie .

« Autres maladies : dermatologiques, :
ophtalmologiques, respiratoires, :
cardiologiques

.« Ete. |

PATHOLOGIES
ASSOCIEES

= Paralysie :
médullaire |
{Spina bifida, :
blessures :
médullaires,
poliomyélite) ;1
» Infirmité :
motrice :
cérébrale :

= Ete. :

DEFICITS
MOTEURS

= Troubles auditifs :
« Troubles visuels :

= Troubles vestibulaires

. Ete. :

AUTRES
TROUBLES
DU NEURO-

X

i = Troubles de la communication

; = Trouble spécifique des apprentissages
i « Troubles du développement de la

:  coordination

¢ = Trouble du spectre autistique

i . Trouble de déficit de lattention avec/

:  sans hyperactivité
. = Troubles neurodéveloppementaux
: moteurs

i = Ete.

DEVELOPPEMENT

TROUBLE pu
DEVELOPPEMENT
INTELLECTUEL

PsSYCHIQUES

= Anxigte

 « Dépression
Troubles
obsessionnels
compulsifs
(TOC)

Trouble
oppositionnel
avec
provocation
(TOP)

.« Ete.

TROUBLES

TROUBLES
COGNITIFS

i = Troubles praxiques
i« Troubles mnésiques
= Troubles gnosiques
i« Ete

11 American Psychiatric Association. DSM-5 : manuel diagnostique et statistique des troubles mentaux (traduit par J.-
D. Guelfi et M.-A. Crocq; 5° é€d.). Elsevier Masson, 2015.
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2. Les troubles associés

Le trouble du développement intellectuel (TDI) peut étre associé a I'un ou plusieurs des troubles du
neurodéveloppement!? qui sont présentés dans le tableau ci-dessous composé de cing rubriques :

¢ Diagnostics fonctionnels (CIM 11, DSM-5) : appellation utilisée dans le DSM-5 etla CIM 11
e De quoi parle-t-on ? Description du trouble et de ses caractéristiques

¢ Bilans nécessaires : évaluations a mettre en place en fonction des caractéristiques cons-
tatées

¢ Fonctions cognitives et apprentissages impactés : conséquences du trouble sur le fonc-
tionnement cognitif de la personne et les difficultés d’apprentissage

¢ Propositions d’aides et aménagements : exemples d’utilisation d’aide spécifique

Le tableau ci-dessous décrit des situations qui sont des exemples pratiques, non exhaustifs et qui
peuvent différer de celles rencontrées sur le terrain.

Certaines difficultés éprouvées par la personne telles que des troubles de langage ou de coordina-
tion peuvent étre expliquées par le TDI. Cependant, le degré de sévérité de certaines difficultés peut
étre qualifié de supérieur a celui attendu pour le niveau intellectuel global de la personne. Cette
précision signifie que la difficulté est plus sévére qu’elle ne devrait I'étre pour le niveau de raisonne-
ment constaté et gu’elle ne s’explique pas par le TDI. Cette caractéristique est évocatrice d’'un
trouble spécifique associé.

Par exemple : déficience modérée et langage inintelligible, déficience 1égére et troubles de coordi-
nation trés sévéres entrainant des chutes fréquentes impactant tous les gestes de la vie quotidienne,
déficience légére et attention extrémement labile, etc.

Point de vigilance

Le bilan cognitif met en évidence des difficultés qui ont des conséquences sur plusieurs
domaines/compétences de la personne. Ainsi, les propositions d’aides et daménagements
peuvent étre applicables a différents troubles selon la personne.

12 |iste des TND issue du DSM-5 et de la CIM 11.
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Réduction plus ou moins sévere
de lintelligibilité de la parole plus
sévere qu’attendue pour le ni-
veau intellectuel global

Altération des capacités de pro-
duction verbale et/ou de com-
préhension verbale et/ou de la
pragmatique du langage

Bilan psychométrique

Bilan du fonctionnement adaptatif

Bilan orthophonique

Compréhension verbale, raison-
nement verbal et conceptualisa-
tion

Mémorisation

Compréhension des consignes
orales

Expression des pensées et des
connaissances

Lecture, écriture, calcul

Compréhension des situations
sociales

Difficultés pragmatiques (poser
des questions, relancer une con-
versation, etc.)

Déformation des sons rendant le
langage inintelligible

Privilégier le canal le plus opérant (visuel ou au-
ditif)

Enoncer des consignes claires, simples et len-
tement

Communication améliorée et alternative (CAA)
Interventions sur I'environnement

Utiliser un lexique temporel pour donner des re-
péres

Aides visuelles et kinesthésiques?'?® (faire sau-
ter 'enfant a chaque syllabe, gymnastique des
mots) pour améliorer les productions phonolo-
giques

Apprendre en contexte réel dans la mesure du
possible

Recours a la lecture'* quand cela est possible

Rééducation précoce orthophonique

Maladresse et difficultés de
coordination plus séveres qu’at-
tendues pour le niveau intellec-
tuel

Maladresse et difficultés de
coordination oculaire et visuo-
spatiale (géne pour la lecture)

Bilan psychométrique

Bilan du fonctionnement adaptatif

Bilan psychomoteur

Bilan orthoptique (difficulté de
poursuite oculaire et probleme de
coordination ceil/main)

13 Kinesthésie : perception des déplacements des différentes parties du corps.
14 Enjeu lecture : peut devenir un point d’appui pour la construction du langage oral.

Lenteur et fatigabilité
Apprentissages a |'écrit

Geste d’écriture

Manipulation des outils scolaires

Lecture : difficulté a découper
les syllabes, saut de ponctua-
tion, inversion de lettres (les

Faciliter des gestes du quotidien : vétements
élastiqués, brosse a dents électrique, savon a
poussoir, lacets magnétiques...

Favoriser les apprentissages a l'oral

Adapter les activités requérant des habiletés
gestuelles en utilisant des outils facilitant I'ac-
cessibilité
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Possibilité de troubles praxiques
bucco-faciaux

Bilan en ergothérapie
Bilan en orthophonie

Bilan sensori-moteur

yeux ne vont pas dans le méme
sens), etc.

Pour limiter les taches d’écriture, privilégier les
photocopies, le scanner a main, l'ordinateur
portable, la prise de notes avec clavier adapté,
la dictée vocale, les tablettes avec contacteur,
etc.

Utiliser des supports écrits aérés, agrandis, ré-
glette pour la lecture, etc. Identification de
chaque syllabe en couleurs (découpeur de syl-
labes)

Rééducation précoce orthophonique

TDI + trouble de déficit de I’at-
tention avec hyperactivité
(TDAH)

Difficultés pour sélectionner les
bonnes informations

Difficultés pour maintenir son at-
tention de fagon plus ou moins
efficace

Difficultés d’organisation, oublis
fréquents

Impulsivité, instabilit¢ de I'hu-
meur, hyperactivité, agitation
motrice avec fort impact dans
toutes les spheres de la vie de la
personne

Difficultés de concentration plus
séveres qu’attendues pour le ni-
veau intellectuel global

Bilan psychométrique

Bilan du fonctionnement adaptatif

Evaluation neuropsychologique
portant sur les fonctions atten-
tionnelles et exécutives

Questionnaire d’évaluation com-
portementale des fonctions exé-
cutives

Bilan en ergothérapie pour éva-
luer les conséquences sur la vie
quotidienne

Bilan psychomoteur

Bilan sensori-moteur

Concentration, attention, organi-
sation

Fatigabilité importante

Lecture, écriture, traitement de
la double tache difficile, etc.

Prioriser la modalité d’attention la plus préser-
vée (auditive, visuelle, etc.) pour favoriser les
apprentissages

Organiser des activités autour de taches
courtes et fractionnées

Structurer le temps a l'aide d’outils de gestion
du temps : emploi du temps visuel, pictos, time-
timer, etc.

Utiliser des outils et aides techniques adaptés :
machouilleurs, sieges contenants, fidgets,
coussin d’équilibre, élastiques, etc.

Utiliser un plan de travail épuré et limiter la
guantité de matériel

Autoriser la personne a bouger, se déplacer, se
mettre a I'écart, etc.

Eloigner les distracteurs de la personne

Encourager la personne

TDI + syndrome dysexécutif

Atteinte des fonctions exécu-

tives qui se manifeste par :

— des difficultés de mémoire de
travail

— un défaut d’initiation

— un défaut de planification

Bilan psychométrique

Bilan du fonctionnement adaptatif

Tous les apprentissages
Organisation des activités

Effectuer 2 taches simultané-
ment

Abstraction et conceptualisation

Anticiper les changements
Procéder étape par étape

Structurer le temps (ex. : utilisation d’un time-
timer)
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— un défaut d’inhibition
— un manque de flexibilité
— de la lenteur

Bilan neuropsychologique ciblé
sur les fonctions exécutives et
questionnaire standardisé

Bilan en ergothérapie

Tri des informations pertinentes
et restitution des connaissances

Planification et anticipation
Impulsivité et agressivité

Faire du lien entre les concepts
Initiation d’une tache

Organisation

Aider a réfléchir avant d’agir, a ne pas se pré-
cipiter

Aider a initier une tache, a adopter une bonne
stratégie

Trier les informations, distinguer les informa-
tions importantes

Restituer des connaissances

TDI + trouble du spectre de
I’autisme (TSA)

Troubles de la communication

Difficultés dans les interactions
sociales

Particularités sensorielles im-
portantes

Comportements restreints et ré-
pétitifs avec une capacité de
communication  sociale infé-
rieure a celle attendue pour le ni-
veau de développement général

Bilan psychométrique

Bilan du fonctionnement adaptatif

Bilan des fonctions exécutives
Bilan cognitif

Bilan du fonctionnement adaptatif
incluant celui des compétences
sociales

Bilan de la communication et du
langage (notamment sur les as-
pects pragmatiques)

Bilan orthophonique
Bilan psychomoteur
Bilan ergothérapie

Bilan sensori-moteur

Apprentissages en fonction des
troubles cognitifs associés au
TDIl et au TSA

Faible tolérance au change-
ment, besoin de ritualisations

Particularités sensorielles (hy-
posensibilité et hypersensibi-
lité) : faible tolérance au bruit, a
certaines textures, etc.

Habiletés sociales :

— difficultés relationnelles

— maladresse sociale

— difficultés d’intégration
Mauvaise compréhension des
codes sociaux

CAA

Interventions sur I'environnement et structura-
tion de I'espace et du temps

Enoncer lentement des consignes courtes et vi-
suelles concrétes, sans sous-entendus

Aide pour initier la tache et aller au bout, picto-
grammes, renforgateurs (jetons, etc.)

Fournir des outils et aides techniques : emploi
du temps avec des reperes visuels, time-timer,
casque antibruit, bouchons d’oreilles, etc.

Aménager un lieu d’apaisement si besoin de
calme, de retrait

Organiser des groupes d’habiletés sociales,
des jeux de roles, des jeux pour décoder des
situations sociales

Autres troubles neurodéve-
loppementaux associés : défi-
cit neurovisuel

Altération du champ visuel due a
un déficit du traitement neurolo-
gique des informations visuelles
Cela se manifeste par :

Bilan psychométrique

Bilan du fonctionnement adaptatif

Lenteur

Lecture (erreurs visuo-attention-
nelles, sauts de ligne, repérage
au tableau, etc.)

Adapter les supports écrits (numériques ou
non) : aérés, contrastés, police de suffisam-
ment grande taille, cahier avec interlignes con-
trastés ou de couleur, etc.
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des mouvements oculaires
peu efficaces : saccades,
poursuite oculaire, fixation
oculaire, etc.

des troubles gnosiques
(trouble de la reconnais-
sance)

des troubles visuo-spatiaux
des troubles visuo-construc-
tifs

Tests complémentaires : praxies
visuo-spatiales et visuo-construc-
tives

Bilan orthoptique neurovisuel

Ecriture (mauvaise coordination
oculo-manuelle)

Dyscalculie spatiale (chiffres mal
alignés, etc.)

Reconnaissance Vvisuelle (vi-
sages, objets, lettres)

Organisation de
orientation

'espace et

Limiter la quantité d’informations visuelles con-
comitantes

Pour la lecture, s’appuyer sur des supports
avec des syllabes distinguées par code couleur
(logiciel spécifique), réglette pour guider la lec-
ture, cache, etc.

Eviter les changements fréquents entre la vi-
sion de loin et la vision de prés en proposant un
modeéle sur table

Utiliser un plan de travail épuré et limiter la
guantité de matériel

Utiliser un langage pour développer les reperes
spatiaux (haut, bas...)

Utiliser des gabarits pour poser des opérations

Etre vigilant & la position de I'enfant dans la
classe, I'installer au 1*" rang, face au tableau

Autres troubles neurodéve-
loppementaux : déficit mné-
sique

Atteinte de la mémoire de travail
entrainant :

— une saturation cognitive ra-
pide

— peu d’informations traitées en
méme temps

Atteinte de la mémoire a long
terme entrainant un encodage et
un stockage altérés de I'informa-
tion

Bilan psychométrique

Bilan du fonctionnement adaptatif

Bilan des fonctions mnésiques

Fatigabilité
Lenteur
Mémorisation d’informations

Apprentissages

Privilégier la modalité d’attention la plus préser-
vée (auditive, visuelle, etc.) pour favoriser les
apprentissages

Donner a la personne toutes les informations
pouvant l'aider a accomplir une tache de ma-
niere échelonnée si nécessaire

Distinguer les supports en fonction des troubles
de mémoire (travail, épisodique, lexicale)

Simplifier les contenus de supports d’activités

Mettre en évidence les informations impor-
tantes (les surligner, par exemple)

Utiliser des indices favorisant la récupération
(textes a trous + des indices pour aider la per-
sonne a se souvenir d’'une notion acquise)
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Motiver la personne et favoriser les émotions
positives

Avoir recours a la répétition

Utiliser des aides a la mémoire (donner les
tables de multiplication en cas de résolution de
problemes). Cela évite de saturer la mémoire.
Soutien
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Ressources

Protocoles nationaux de diagnostic et de soins (PNDS)

=» Liste complete publiée sur le site de la Haute Autorité de santé : lien

=» Ci-dessous les PNDS en lien avec les recommandations et le guide TDI (& compléter) :

>
>

Syndrome de Rett et apparentés : https://www.has-sante.fr/jcms/c_2760855/fr/syndrome-
de-rett-et-apperentes

Syndrome d’Angelman : https://www.has-sante.fr/icms/p _3300847/fr/syndrome-d-angel-
man

Syndrome de Phelan-McDermid : https://www.has-sante.fr/icms/p 3294989/fr/syndrome-
de-phelan-mcdermid

Syndrome Prader Willi : https://www.has-sante.fr/icms/p 3291625/fr/syndrome-prader-
willi

Trisomie 21 : https://www.has-sante.fr/jcms/p 3148883/fr/trisomie-21

Microdélétion 2937 : https://www.has-sante.fr/icms/p 3097438/fr/microdeletion-2q37

Syndrome de Rett et apparentés : https://www.has-sante.fr/[cms/c_2760855/fr/syndrome-
de-rett-et-apperentes
Délétion 22g11 : https://www.has-sante.fr/icms/c_2589363/fr/deletion-22g11

Syndrome de Williams-Beuren : https://www.has-sante.fr/icms/c_1722186/fr/syndrome-
de-williams-beuren

Syndrome de duplication du géene MECP2 : https://www.has-
sante.fr/icms/p 3148006/fr/syndrome-de-duplication-du-gene-mecp2#.~:text=Ce%20pro-
tocole%20national%20de%20diagnostic,de%20duplica-
tion%20du%209%C3%A8ne%20MECP2.

Syndrome de Allan Herndon-Dudley (SAHD) (MCT8 thyroid hormone transporter) :
https://www.has-sante.fr/icms/p 3187176/fr/syndrome-de-allan-herndon-dudley-sahd-
mct8-thyroid-hormone-transporter

CDKL5 Deficiency Disorder — Encéphalopathie épileptique liée a CDKL5:
https://www.has-sante.fr/icms/p 3295061/fr/cdkl5-deficiency-disorder-encephalopathie-
epileptique-liee-a-cdkl5

Syndrome de [I'X fragile: https://www.has-sante.fr/upload/docs/application/pdf/2021-
05/2021_02_04_pnds_x_fragile.pdf

Filiere DéfiScience : https://www.defiscience.fr/filiere/

AnDDI-Rares (filiere de santé Anomalies du développement avec ou sans déficience intel-
lectuelle de causes rares) : http://anddi-rares.org/

=» Orphanet : https://www.orpha.net/

Supports vidéo

=» Module de sensibilisation-formation dédié aux troubles du neurodéveloppement (TND) a des-
tination des professionnels de santé sur le site de I'Université numérique en santé et sport
(UNESS) : https://formation.uness.fr/ouverte/course/view.php?id=2
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https://www.defiscience.fr/filiere/
http://anddi-rares.org/
https://www.orpha.net/
https://formation.uness.fr/ouverte/course/view.php?id=2

Ouvrages

=» Guide de I'évaluation fonctionnelle multidimensionnelle dans la déficience intellectuelle, Fi-
liere DéfiScience, édition Nutrimédia, 2022

=» Inserm. Déficiences intellectuelles. Collection Expertise collective. Montrouge : EDP
Sciences, 2016
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Annexe

Annexe 1. Degré de gravité du trouble du développement intellectuel d’aprés le DSM-5

Niveau de sévérité

Domaine conceptuel

Domaine social

Domaine pratique

LEGER

Chez les enfants d’age préscolaire, il peut
ne pas y avoir de différence évidente sur le
plan intellectuel. Pour les enfants d’age sco-
laire et les adultes, il existe des difficultés a
acquérir des compétences scolaires telles
que la lecture, I'écriture, le calcul, 'appren-
tissage de I'heure, la valeur de I'argent, avec
besoin d’aide dans un ou plusieurs do-
maines pour satisfaire aux attentes en rap-
port avec I'age. Chez I'adulte, I'abstraction,
les fonctions exécutives (c.-a-d. planifica-
tion, élaboration de stratégies, classement
par priorité, flexibilité cognitive), la mémoire
a court terme tout autant que I'utilisation des
compétences scolaires (p. ex, lecture, ges-
tion de l'argent) sont altérées. Il existe une
approche plutét concréte des problemes et
des solutions par rapport aux adultes du
méme age.

Par rapport aux adultes du méme age, le su-
jet est immature dans ses interactions so-
ciales. Par exemple, il peut avoir des
difficultés a percevoir avec acuité les codes
sociaux. La communication, la conversation,
le langage sont plus concrets ou immatures
que ce qui est attendu pour I'age. Il peuty
avoir des difficultés a contrbler I’émotion et
le comportement de fagon appropriée a
'age ; ces difficultés sont remarquées par
les autres dans la vie sociale. Le sujet a une
compréhension limitée des risques dans les
situations sociales ; son jugement y est im-
mature, et il court le risque d’étre manipulé
par les autres (crédulité).

Le sujet peut agir de maniére appropriée a son age pour
les soins personnels. Il nécessite cependant, plus que
ses pairs, une assistance pour les taches plus complexes
de la vie quotidienne. A I'age adulte, les aides concernent
surtout les achats alimentaires, les transports, la prise en
charge des enfants et de la maison, la préparation de re-
pas équilibrés, la gestion des comptes et de I'argent.

L’aptitude aux loisirs est peu différente des sujets du
méme age, bien que I'appréciation des aspects relatifs au
bien-étre et a 'organisation durant les distractions néces-
site une aide. A I'age adulte, le sujet peut réussir & trouver
un emploi en milieu normal mais dans des fonctions qui
ne mettent pas en avant les compétences intellectuelles.
Ces personnes ont généralement besoin d’aide pour
prendre des décisions médicales et Iégales, et pour pou-
voir mettre a profit avec compétence une formation pro-
fessionnelle. Un soutien est habituellement nécessaire
pour élever une famille.

MOYEN

Tout au long du développement, les capaci-
tés intellectuelles du sujet restent largement
en deca de celles de ses pairs. Pour les en-
fants non encore scolarisés, le langage et
les compétences préscolaires se dévelop-
pent lentement. Pour les enfants scolarisés,
les acquisitions en lecture, écriture, calcul,
la compréhension de I'heure et la gestion de
I’argent progressent lentement au fil des an-
nées de scolarité mais sont manifestement
limitées par rapport aux autres éléves. Chez
les adultes, le développement des capacités

Le sujet, au cours de son développement,
montre de grandes différences par rapport
aux autres dans la communication et les
comportements sociaux. Le langage parlé
reste d’évidence le premier moyen de com-
munication mais a un niveau de complexité
nettement inférieur a celui des pairs. La ca-
pacité de lier des relations est manifeste
avec la famille et des amis ; le sujet peut
méme au cours de sa vie arriver a établir
des relations amicales durables, voire des

Le sujet arrivé a I'age adulte peut assurer ses besoins
personnels pour ce qui est de la nourriture, de I'habillage,
de I'élimination sphinctérienne, de la toilette, bien qu’une
période prolongée d’éducation pour accéder a I'autono-
mie dans ces domaines soit nécessaire et que des rap-
pels soient parfois indispensables. De méme, la
participation a toutes les taches domestiques peut étre
acquise a l'age adulte, bien qu’une période prolongée
d’éducation soit nécessaire et que des aides suivies
soient typiquement indispensables pour accéder a un ni-
veau de performance adulte. Un travail autonome dans
des emplois requérant des aptitudes intellectuelles et de
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intellectuelles reste manifestement a un ni-
veau élémentaire, et une aide est néces-
saire  pour toute application des
apprentissages scolaires dans le monde du
travail ou la vie personnelle. Une assistance
au long cours est requise pour mener & bien
des taches conceptuelles du quotidien, et il
peut s’avérer nécessaire que d’autres en as-
surent la pleine responsabilité a la place du
sujet.

relations amoureuses a I'age adulte. Cepen-
dant, les sujets peuvent ne pas percevoir ou
interpréter avec finesse les codes sociaux.
Le jugement social et les capacités décision-
nelles sont limités et des aidants doivent as-
sister la personne dans les décisions
importantes de la vie. Les relations amicales
avec des pairs non handicapés sont souvent
affectées par une communication et une so-
ciabilité limitées. Une aide soutenue, tant au
niveau social que relationnel, est nécessaire
pour réussir dans le monde du travail.

communication limitées peut étre exercé mais un soutien
considérable de la part des collegues de travail, de I'en-
cadrement et des autres est nécessaire pour satisfaire
aux attentes sociales, aux difficultés du travail et aux exi-
gences annexes, telles que les horaires, les transports,
les soins, la gestion de I'argent. La personne peut accé-
der a des activités de loisirs variées. Cela bien sdr re-
quiert une aide complémentaire et des possibilités
d’accés a l'apprentissage sur une période plus longue.
Pour une minorité significative, un comportement ina-
dapté est la cause de problemes sociaux.

GRAVE

L’acquisition des compétences concep-
tuelles est limitée. Le sujet a habituellement
peu de compréhension du langage écrit et
des notions impliqguant des nombres, des
guantités, le temps et I'argent. Les aidants
doivent fournir une aide substantielle pour
résoudre les problémes tout au long de la
vie.

Le langage parlé est assez limité en termes
de vocabulaire et de grammaire. Le discours
peut se résumer a des mots ou phrases
simples et étre complété par des moyens de
suppléance. Le discours et la communica-
tion sont centrés sur « l'ici et le maintenant »
des évenements quotidiens. Le langage est
plus utilisé & des fins de communication so-
ciale qu'a de I'explication. Les sujets com-
prennent un discours simple et la
communication gestuelle. Les relations avec
les membres de la famille et des proches
sont une source de plaisir et d’aide.

Le sujet a besoin d’aide pour toute activité du quotidien,
ce qui inclut les repas, I'habillage, la toilette, I'élimination.
Il nécessite une surveillance de tous les instants. La per-
sonne ne peut pas prendre de décisions responsables
concernant son bien-étre ou celui des autres. A 'age
adulte, la participation a des taches ménageres, aux dis-
tractions et au travail requiert une aide et une assistance
permanentes. L’acquisition de compétences en tout do-
maine nécessite un enseignement prolongé et une aide
constante. Un comportement inadapté, incluant I'auto-
agressivité, est présent chez une minorité significative de
sujets.

PROFOND

Les compétences intellectuelles sont essen-
tiellement centrées sur le monde physique
plutdt que sur le monde symbolique. Le sujet
peut utiliser des objets de fagon appropriée
pour prendre soin de lui, travailler ou se dis-
traire. Quelques compétences visuo-spa-
tiales, comme assortir et trier des objets
selon leurs caractéristiques physiques, peu-
vent étre acquises. Cependant, des déficits
sensori-moteurs associés peuvent interdire
I'utilisation des objets.

Le sujet a une compréhension tres limitée
de la communication symbolique, qu’elle
soit orale ou gestuelle. Il peut comprendre
des instructions ou des gestes simples. La
personne exprime tres largement ses désirs
et ses émotions dans la communication non
verbale et non symbolique. Elle trouve du
plaisir dans les relations avec les membres
de sa famille qu’elle connait bien, les soi-
gnants, les proches, et amorce ou répond
aux interactions sociales par des signes

Le sujet est dépendant des autres pour tous les aspects
du soin quotidien, de sa santé et de sa sécurité bien qu’il
puisse aussi étre capable de participer a quelques-unes
de ces activités. Les individus indemnes d’atteintes phy-
siques graves peuvent aider a certaines taches domes-
tiques du quotidien, comme servir a table. Des actions
simples utilisant des objets peuvent servir de base de par-
ticipation a des activités professionnelles qui nécessitent
néanmoins de hauts niveaux d’assistance soutenue. Les
activités de loisirs comprennent le plaisir & écouter de la
musique, regarder des films, se promener, participer a
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gestuels ou émotionnels. Des déficits sen- des activités aquatiques, toujours avec un soutien exté-

sori-moteurs associés peuvent interdire un rieur. Des déficits physiques et sensoriels associés sont

grand nombre d’activités sociales. de fréquentes entraves a la participation (au-dela d’ob-
server) a ces activités domestiques, de loisirs ou profes-
sionnelles. Un comportement inadapté est présent chez
une minorité significative.
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