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    Introduction




    La notion de déficience intellectuelle a beaucoup évolué depuis une cinquantaine d’années. D’abord basée principalement sur l’idée d’un fonctionnement cognitif significativement inférieur à la moyenne, cette notion accorde maintenant une place tout aussi importante au retard de développement du comportement adaptatif. Côté étiologie, la notion de déficience intellectuelle fait désormais appel à une approche multifactorielle de risques associés aux perspectives biomédicales, psychoéducatives, socioculturelles et de justice. Le but étant d’assurer un cadre pour l’implantation de systèmes de support qui, avec le temps, devraient se substituer aux classifications traditionnelles de la déficience intellectuelle basées sur le quotient intellectuel. Cette évolution va de pair avec celle des attitudes dans nombre de sociétés à travers le monde à l’égard des personnes qui présentent une déficience intellectuelle.




    De plus en plus on tend vers l’intégration de ces individus dans la société ce qui nécessite des changements profonds dans le monde de l’éducation. Cet ouvrage se veut une contribution à la mise en place d’un enseignement tourné vers l’avenir. Contribution qui, bien que modeste, vise la reconnaissance des personnes qui présentent une déficience intellectuelle comme des citoyens actifs dans leur communauté et autodéterminés. Reconnaissance qui est à la base même de la valorisation du rôle social de l’individu.




    Cet ouvrage s’adresse d’abord aux enseignants qui, quotidiennement, accompagnent les personnes ayant une déficience intellectuelle. Il s’adresse également aux parents qui de plus en plus sont reconnus comme des acteurs qui peuvent grandement contribuer au développement de leur enfant grâce à leur motivation et à leurs savoirs. Enfin, il pourra s’avérer utile pour les divers spécialistes qui sont appelés à intervenir auprès des personnes qui présentent une déficience intellectuelle ainsi que pour les étudiants qui, sur le plan professionnel, se destinent à l’accompagnement des personnes ayant une déficience intellectuelle.




    L’ouvrage se divise en quatre parties. La première est consacrée à la définition et à l’étiologie de la déficience intellectuelle ainsi qu’aux approches théoriques du fonctionnement cognitif chez les personnes ayant une déficience intellectuelle. La deuxième s’intéresse au développement des structures intellectuelles et à la stimulation de ce développement. Des recommandations de nature pédagogique y sont formulées. La troisième partie porte sur le traitement de l’information chez les personnes ayant une déficience intellectuelle et sur la médiation cognitive. Ici encore des recommandations d’ordre pédagogique sont formulées. Enfin, la quatrième partie traite des écueils de la surprotection et du rejet ainsi que de la réalisation d’une étude de cas et de l’élaboration d’un plan d’intervention et de son suivi.
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    CHAPITRE 1




    La déficience intellectuelle : 
définitions et critères




    Au cours de la dernière décennie, le terme déficience intellectuelle s’est largement répandu suite à l’abandon, dans bien des milieux, de termes tels que retard mental, arriération mentale, débilité mentale, déficience mentale ou handicap mental. Trois grandes organisations mondiales ont joué un rôle important en ce domaine. Il s’agit de l’American Association on Intellectual and Developmental Disabilities (SCHALOCK et al., 2010 ; SCHALOCK et al., 2021), de l’American Psychiatric Association (2013) et de l’Organisation mondiale de la Santé (2018).




    1.1 L’American Association on Intellectual and Developmental Disabilities (AAIDD) et sa définition de la déficience intellectuelle




    L’American Association on Intellectual and Developmental Disabilities (AAIDD) a été fondée aux États-Unis d’Amérique en 1876. Depuis sa naissance, l’AAIDD exerce un véritable leadership dans le domaine de l’étude de la déficience intellectuelle. Son travail est largement reconnu notamment en ce qui concerne la définition et les critères de la déficience intellectuelle qu’elle a considérablement fait évoluer grâce à son approche multidisciplinaire. Elle réunit actuellement près de 3 500 spécialistes d’une cinquantaine de pays.




    Cette association a eu pour premier président Édouard Séguin, médecin et pédagogue d’origine française qui, au 19e siècle, été un des précurseurs dans le domaine de l’éducation des personnes ayant une déficience intellectuelle en développant une méthode médico-pédagogique structurée. Selon Jeanne (2008, p.123), « Seguin part de la pratique pour construire une théorie de l’expérience ». L’approche médico-pédagogique de Séguin repose d’abord et avant tout sur l’éducation des sens qui, selon lui, est à la base de l’éducation intellectuelle. C’est de cette méthode que s’inspirera Maria Montessori, une des premières femmes médecins d’Italie, pour développer sa méthode d’éducation des enfants ayant une déficience intellectuelle.




    Selon l’American Association on Intellectual and Developmental Disabilities (AAIDD) (SCHALOCK et al., 2021, p.1), « la déficience intellectuelle (DI) se caractérise par des limitations significatives du fonctionnement intellectuel et du comportement adaptatif. Celles-ci se manifestent au niveau des compétences adaptatives, conceptuelles, sociales et pratiques. Ces limitations apparaissent au cours de la période de développement qui, sur le plan opérationnel, est antérieure à l’atteinte de 22 ans d’âge chronologique chez un individu » (traduction libre).1 Les trois critères inhérents à la définition de la déficience intellectuelle, doivent être respectés lorsqu’il s’agit de poser un diagnostic de déficience intellectuelle.




    Comme précisé au point 1.0, depuis 2010, l’AAIDD (SCHALOCK et al., 2010) utilise le terme de « déficience intellectuelle » plutôt que celui de « retard mental ». Selon cette organisation, ce terme semble plus adéquat compte tenu du modèle théorique du fonctionnement humain sur lequel il s’appuie (SCHALOCK et al., 2010). Il s’agit en fait d’un modèle multidimensionnel qui repose sur l’idée que la déficience intellectuelle résulte de l’interaction entre les capacités intellectuelles, le comportement adaptatif, la santé, la participation sociale et le contexte. Quant au terme de « retard mental » il refléterait davantage l’idée d’une « anomalie » chez la personne (SCHALOCK et al., 2010 ; WEHMEYER et al., 2008). Pour Soares de Carvalho (2016, p.8), ce modèle multidimensionnel « élargit la conception organique et intellectuelle du modèle clinique pour incorporer les dimensions adaptative, contextuelle et de participation sociale » . Toujours selon Soares de Carvalho (2016, p.8), depuis 2010, l’AAIDD soutient « que les contextes dans lesquels la personne vit ainsi que l’identification et l’offre systématique du soutien dont elle a besoin, sont en mesure de contribuer à son développement, à ses apprentissages, à sa qualité de vie, à son bien-être et à sa participation sociale » traduction libre).




    Dans la 12e édition de son manuel portant sur la définition de la déficience intellectuelle, le diagnostic, la classification et les systèmes de support, l’American Association on Intellectual and Developmental Disabilities (SCHALOCK et al., 2021, p.1) précise que l’application de cette définition repose sur cinq postulats (voir tableau 1, traduction libre).




    Tableau 1 : Les cinq postulats relatifs à la définition de la déficience intellectuelle proposée par l’AAIDD (2021)




    

      

        [image: Ilustração]

      


    




    1.1.1 Des limitations significatives au niveau du fonctionnement intellectuel




    Selon l’AAIDD (SCHALOCK et al., 2010), l’évaluation du fonctionnement intellectuel doit être effectuée à l’aide d’un ou de plusieurs tests psychométriques de quotient intellectuel (QI) standardisés et validés, c’est-à-dire dont on s’est assuré qu’ils mesurent bien ce pourquoi ils ont été élaborés. C’est le psychologue William Stern qui, le premier, a introduit la notion de QI en établissant le rapport entre l’âge mental 2 d’un enfant ou d’un adolescent et son âge chronologique.




    Il existe différents tests de quotient intellectuel. Plusieurs de ces tests sont composés de sous-tests, ce qui permet d’explorer, avec le même instrument de mesure, différents domaines cognitifs comme par exemple la compréhension, la mémoire, le vocabulaire, l’organisation spatiale. Le ou les sous-tests sélectionnés doivent tenir compte de facteurs individuels tels que la culture, la langue et le milieu social. De plus, ils doivent être administrés sur une base individuelle (SCHALOCK et al., 2010).




    Selon l’AAIDD (SCHALOCK et al., 2010), pour qu’un fonctionnement intellectuel soit considéré significativement inférieur à la moyenne, le quotient intellectuel doit être inférieur d’au moins deux écart-types (- 2σ) par rapport à la moyenne. L’écart-type (σ) est un indice de variabilité qui « indique la dispersion des scores par rapport à la moyenne » (Legendre, 2005, p. 467). Par exemple, dans le cas d’un test de QI dont l’écart-type est de 15 points, le fonctionnement intellectuel d’un individu sera considéré comme significativement inférieur à la moyenne si le score obtenu est égal ou inférieur à 70 (100 - 2 x 15). Théoriquement, environ 2,3 % de la population aurait un QI égal ou inférieur à 70.




    Il existe diverses classifications du degré de déficience intellectuelle en fonction du quotient intellectuel. Ces classifications sont encore largement utilisées, notamment dans les domaines de la santé et de l’éducation. Généralement, quatre degrés de déficience intellectuelle y sont distingués. Ke et Liu (2012) présentent une de ces classifications à savoir: la déficience intellectuelle légère (QI 50 à 70) ; la déficience intellectuelle modérée (QI 35 à 49) ; la déficience intellectuelle sévère (QI 20 à 34) et ; la déficience intellectuelle profonde (moins de 20 de QI).




    Selon l’AAIDD (SCHALOCK et al., 2010), cette classification qui s’appuie uniquement sur le quotient intellectuel ne convient pas, compte tenu du modèle théorique du fonctionnement humain qu’elle a adopté. Cette organisation privilégie plutôt une classification multidimensionnelle. Classification qui doit servir à préciser la nature des besoins de soutien de l’individu 3 4. Il peut s’agir de besoins « intermittents », « limités », « importants » ou encore « intenses ». Selon Diacquenod (2012, p.8), le soutien est « un élément important dans la prise en charge de personnes présentant une déficience intellectuelle parce qu’une prestation adéquate et une prise en charge soutenue permettent de réduire l’écart entre les compétences de la personne et les attentes de son environnement et d’améliorer ainsi le fonctionnement de celle-ci ». Il s’agit là d’un changement majeur de perspective. En effet, en faisant appel à une classification basée uniquement sur le quotient intellectuel, c’est davantage l’idée de limites ou de manques qui est mise de l’avant alors qu’en privilégiant une classification multidimensionnelle basée sur l’intensité des besoins de soutien, le regard se tourne résolument vers l’émancipation de la personne et son adaptation aux exigences de son environnement. C’est finalement travailler à la promotion du fonctionnement humain (SCHALOCK et al., 2010).




    1.1.2 Des limitations significatives au niveau du comportement adaptatif




    Le diagnostic de la déficience intellectuelle ne se fonde pas uniquement sur le critère du fonctionnement intellectuel. Il prend également en considération le comportement adaptatif de la personne. Il réfère à l’adaptation d’un individu aux nombreuses exigences de la vie au quotidien (SCHALOCK et al., 2021 ; SCHALOCK et al., 2010). Par exemple, le fait pour un adolescent d’utiliser les transports en commun de façon autonome ou encore de sélectionner des vêtements appropriés aux circonstances.




    Selon l’AAIDD (SCHALOCK et al., 2010), le comportement adaptatif est multidimensionnel et implique à la fois : les habiletés sociales (l’estime de soi, le respect des règlements et des lois, les relations interpersonnelles) ; les habiletés conceptuelles (le langage oral réceptif et expressif, le langage écrit, les concepts mathématiques ainsi que ceux du temps) et enfin ; les habiletés pratiques qui peuvent être associées à l’exercice de l’autonomie (l’alimentation, les déplacements, l’utilisation des moyens de transport, l’hygiène personnelle, la gestion de l’argent) ou aux activités occupationnelles (les loisirs ou le travail).




    L’évaluation du comportement adaptatif doit être effectuée à l’aide d’une échelle standardisée. Il existe différentes échelles. Parmi les plus connues, il convient de citer l’Adaptative Behavior Scale-School (2e édition) de l’American Association for Mental Retardation, aujourd’hui l’AAIDD (LAMBERT et al., 1993), le Diagnostic Adaptive Behavior Scale (TASSÉ et al., 2016) ainsi que les échelles d’évaluation du comportement adaptatif Vineland Adaptative Behavior Scales III (SPARROW et al., 2016).




    L’Adaptative Behavior Scale-School (2e édition) permet d’évaluer dix domaines du comportement adaptatif. Pour sa part, l’échelle d’évaluation du comportement adaptatif Diagnostic Adaptive Behavior Scale (DABS) a été élaborée dans la foulée de la parution de la 11e édition révisée du manuel consacré à la définition et à la classification de la déficience intellectuelle ainsi qu’aux systèmes de soutien publié par l’AAIDD (SCHALOCK et al., 2010). Elle comprend 75 items qui permettent de mesurer les habiletés conceptuelles, sociales et pratiques chez les individus âgés de 4 à 21 ans. La moyenne des scores à cette échelle est de 100 et l’écart-type de 15. Les travaux consacrés à sa validation et à sa standardisation indiquent qu’il s’agit d’un outil précis, dont l’administration est relativement brève. Pour sa part le Vineland Adaptative Behavior Scales III de Sparrow et al. (2016) comprend deux échelles. La première est destinée au personnel éducateur et aux parents. Elle permet d’évaluer le comportement adaptatif de la naissance à 90 ans. La seconde est destinée aux enseignants et évalue le comportement adaptatif de 3 à 21 ans. Ces outils abordent le domaine de la communication, celui des comportements associés à la vie de tous les jours et celui de la socialisation. S’ajoutent deux domaines optionnels à savoir la motricité et les comportements mésadaptés. Le Vineland Adaptative Behavior Scales III permet d’établir un quotient global.




    Pour répondre aux critères établis par l’AAIDD en matière de comportement adaptatif, un individu doit obtenir un score global significativement inférieur à la moyenne (au moins 2 σ inférieurs à la moyenne) à l’échelle d’évaluation du comportement adaptatif ou encore dans un des domaines suivants : celui des habiletés conceptuelles ; celui des habiletés sociales ou encore ; celui des habiletés pratiques. Un individu qui ne présente pas de retard significatif au niveau du comportement adaptatif ne peut être considéré comme une personne ayant une déficience intellectuelle. La conjonction d’un retard significatif au niveau intellectuel et d’un retard significatif au niveau du comportement adaptatif est essentielle.




    1.1.3 Une incapacité qui survient avant l’âge de 22 ans




    La troisième critère établi par l’AAIDD (SCHALOCK et al., 2021) concerne la période d’apparition de retards significatifs du fonctionnement intellectuel et du comportement adaptatif chez l’individu. Ces retards doivent se manifester avant l’âge de 22 ans, c’est-à-dire au cours de la période de développement d’un individu. La dimension développementale est donc inhérente à la définition de la déficience intellectuelle. Antérieurement, le retard devait être observé au plus tard à 18 ans selon la définition de l’AAIDD. Il s’agit donc d’un changement qui, dans le futur, pourrait avoir une influence sur certaines politiques à l’égard des personnes ayant une déficience intellectuelle.




    1.2 La définition de la déficience intellectuelle selon l’American Psychiatric Association




    L’American Psychiatric Association (APA, 2013) classe la déficience intellectuelle parmi les troubles neurodéveloppementaux. Elle la définit comme « un trouble qui inclut un déficit intellectuel ainsi qu’un déficit touchant le fonctionnement adaptatif dans les domaines conceptuels, sociaux et pratiques, débutant pendant la période développementale » (BUNTINX, 2013, p.19, traduction libre). Cette définition fait appel à une formulation légèrement différente de celle proposée par l’AAIDD (SCHALOCK et al., 2021). Mais pour l’essentiel elle la rejoint puisqu’elle réfère à la fois à des déficits touchant les habiletés intellectuelles et adaptatives, déficits qui doivent se manifester pendant la période développementale (GARCIN et MOXNESS, 2013).




    Cependant, l’American Psychiatric Association (APA, 2013) continue d’utiliser les termes de déficience intellectuelle légère, moyenne, sévère ou profonde alors que l’AAIDD privilégie plutôt la notion d’intensité des besoins de support de la personne. Mais l’APA considère que les niveaux de sévérité de la déficience intellectuelle ne peuvent s’appuyer uniquement sur le QI. Ils doivent également tenir compte de l’adaptation (adaptative functioning) de la personne.




    1.3 La définition de la déficience intellectuelle selon l’Organisation mondiale de la santé




    L’organisation mondiale de la santé (OMS, 2018) considère que les déficiences intellectuelles « se caractérisent par un fonctionnement intellectuel et un comportement adaptatif significativement inférieurs à la moyenne (deux écart-types ou plus, inférieurs à la moyenne) établis à l’aide de tests standardisés qui reposent sur des normes appropriées et qui sont administrés individuellement ». Cette définition diffère de façon significative de celle proposée par cette même organisation en 2010/2015. Définition qui se formulait de la façon suivante : « capacité sensiblement réduite de comprendre une information nouvelle ou complexe, et d’apprendre et d’appliquer de nouvelles compétences (trouble de l’intelligence). Il s’ensuit une aptitude diminuée à faire face à toute situation de manière indépendante (trouble du fonctionnement social), un phénomène qui commence avant l’âge adulte et exerce un effet durable sur le développement » (Organisation mondiale de la Santé, 2010).




    La nouvelle définition rejoint dans ses grandes lignes celles de l’AAIDD (SCHALOCK et al., 2010) et de l’American Psychiatric Association (2013). En effet, elle fournit des indications plus précises concernant les normes d’évaluation du quotient intellectuel et du comportement adaptatif. Enfin, elle n’évoque plus, contrairement à la définition précédente, la présence d’un effet durable sur le développement. De là à affirmer le caractère irréversible de la déficience intellectuelle pendant la période de développement il n’y avait qu’un pas ; un pas bien périlleux. Salbreux et Misès (2005, section 9) dans un texte sur les changements des connaissances en matière de déficience intellectuelle parlent de la « remise en question du dogme d’une inscription précoce et irrémédiable : en effet, en dehors des formes les plus graves soutenues par des atteintes neurologiques patentes, la déficience, loin d’être entièrement donnée d’emblée, se structure progressivement avant de se fixer sous une forme durable ».




    En conclusion




    La définition de la déficience intellectuelle et l’identification des critères qui lui sont associés ont considérablement évolué. De plus, les organisations internationales tendent nettement à se rejoindre. Cependant ces définitions ne sont pas formulées de manière à rendre véritablement compte de l’interaction entre les différents facteurs (perspective holistique). Mais l’AAIDD (SCHALOCK et al., 2010) a tout de même fait un pas en ce sens lorsqu’elle aborde la question de l’étiologie de la déficience intellectuelle.
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        1 « Intellectual disability (ID) is characterized by significant limitations in both intellectual functioning and in adaptive behavior as expressed in conceptual, social and practical adaptative skills. This disability originates during the developmental period, which is defined operationally as before the individual attains age 22.


      




      

        2 Notion développée par Alfred binet et Théodore Simon.


      




      

        3 Le soutien peut être:




        « Intermittent : Le soutien est fourni de façon ponctuelle, ou au besoin. L’individu ne requiert pas toujours le ou les soutiens ou il requiert un soutien à court terme durant les périodes de transition au cours de sa vie. Les soutiens peuvent être d’intensité faible ou élevée.




        Limité : Le soutien est apporté de façon régulière pendant une période de temps donnée. Sa durée est limitée. Il peut exiger moins de personnel et de coûts que des degrés d’intensité de soutien plus élevés.




        Important : Le soutien est caractérisé par sa régularité (quotidien, par exemple) dans au moins quelques environnements (travail, domicile…) et sa durée indéterminée (par exemple, soutien à long terme au travail et soutien à long terme au domicile).




        Intense : Le soutien est caractérisé par sa constance et son intensité élevée. Les soutiens sont fournis dans plus d’un environnement et peuvent être de nature permanente. Les soutiens intenses nécessitent davantage de personnel et sont plus intrusifs que les soutiens importants ou limités. » (AFrAHM, 2013, p. 5)


      




      

        4 Le lecteur peut se référer au document intitulé Profil des besoins de soutien de l’élève ayant une déficience intellectuelle du ministère de l’Éducation, du Loisir et du Sport de la Province de Québec (2007). Il peut également se référer à l’Échelle de soutien SIS-F de Thompson et al. (2008).


      


    


  




  

    CHAPITRE 2




    La déficience intellectuelle : 
prévalence et étiologie




    2.1 La prévalence de la déficience intellectuelle




    Les personnes ayant une déficience intellectuelle représentent environ 1% de la population (KE et LIU, 2012). Dans une méta-analyse, Maulik, Mascarenhas, Mathers et Dua (2011) rapportent un pourcentage légèrement plus élevé avec 1,04% de la population. Les taux de prévalence sont assez comparables en Asie et en Occident (Jeevanandam, 2009). Les taux de prévalence vont toutefois jusqu’à doubler dans les pays à faible ou à moyen revenu. Enfin, le pourcentage de personnes adultes ayant une déficience intellectuelle se situerait à 0,49%.




    Au Brésil, le Ministério da Saúde (2013, 2019) estime que 0,8% de la population brésilienne est atteinte d’une déficience intellectuelle. Ces personnes sont majoritairement de sexe masculin, le rapport étant de 56,25 personnes de sexe masculin pour 43,75 personnes de sexe féminin. Au Canada une enquête sur la participation et les limitations d’activités (EPLA) réalisée en 2006 par Statistique Canada situait à 0,5% le pourcentage de personnes ayant une déficience intellectuelle. Ces données font toutefois l’objet d’une critique d’ordre méthodologique de la part de Bielska, Ouellette-Kuntz et Hunter (2012) qui expriment des doutes quant à la validité de ce pourcentage puisqu’il est nettement plus faible que la prévalence généralement rencontrée dans la littérature. Tout comme au Brésil, les citoyens canadiens ayant une déficience intellectuelle seraient majoritairement de sexe masculin dans un rapport de six hommes pour quatre femmes. Aux États-Unis d’Amérique du nord, le pourcentage de personnes ayant une déficience intellectuelle était de 0.67% en 2008 (BOYLE et al., 2011). Sur la base de telles données, il apparaît clairement que dans plusieurs pays, tant en Orient qu’en Occident, la prévalence de la déficience intellectuelle est inférieure à celle estimée à l’aide de la courbe de Gauss qui est de 2,3% de la population alors que dans d’autres pays à faible ou à moyen revenu, la prévalence se rapproche de l’estimation basée sur la Loi normale. L’amélioration de la qualité de vie, l’augmentation de la prévalence d’enfants et d’adolescents scolarisés dans le monde et l’application de critères plus précis en ce qui a trait au diagnostic de la déficience intellectuelle ont possiblement une influence sur la diminution du taux d’incidence de la déficience intellectuelle dans certains pays.




    Davis (1997) estime pour sa part que 90% des personnes ayant une déficience intellectuelle ont un quotient intellectuel supérieur à 50. Chez 50% à 75 % des personnes présentant une déficience intellectuelle légère, la cause est inconnue (DAVIS,1997). Pour leur part, Tassé et Morin (2003) estiment que 85% des personnes ayant une déficience intellectuelle présentent une déficience légère et 10% une déficience moyenne. Les personnes ayant une déficience intellectuelle grave ou profonde forment respectivement 3% et 2% du total.




    Environ 50% des causes connues de la déficience intellectuelle seraient d’origine organique (DYKENS et al., 2000, cités par L’ABBÉ et al., 2004, p.29). Enfin, selon Collignon (2001, p. 229) « il y aurait plus de 1200 syndromes comportant un retard mental. Cette estimation exclut les anomalies chromosomiques et correspond à des affections liées, la plupart du temps, à l’altération d’un seul gène ».




    2.2 L’étiologie de la déficience intellectuelle et les facteurs de risque




    Dans ce chapitre, le terme étiologie a été maintenu, bien que dans la 12e édition du manuel de l’AAIDD intitulé Intellectual Disability : Definition, Diagnosis Classification and Systems of Supports, les auteurs (SCHALOCK et al., 2021, p. 122) n’utilisent pas ce terme. Ils font plutôt appel à une approche multifactorielle de risques associés aux perspectives biomédicale, psychoéducative, socioculturelle et de justice de la déficience intellectuelle. Cette approche veut fournir un cadre destiné à l’implantation des systèmes de support. Elle vise à établir des liens précis entre le lieu présumé du handicap (presumed locus of disability), les facteurs de risque ainsi que les supports et interventions qui peuvent y être associés. Cette nouvelle perspective semble riche de promesses, mais il reste beaucoup à faire pour assurer son plein développement et, pour le moment, il a semblé préférable de s’appuyer sur le modèle étiologique proposé dans la 11e édition de l’Intellectual Disability: Definition, Classification, and Systems of Supports de l’American Association on Intellectual and Developmental Disabilities (SCHALOCK et al., 2010).




    Selon l’American Association on Intellectual and Developmental Disabilities (SCHALOCK et al., 2010, p.129) « l’étiologie est un concept multifactoriel composé de quatre catégories de facteurs de risque » à savoir: les facteurs biomédicaux, sociaux, comportementaux et éducationnels. Ces facteurs interagissent dans le temps et influencent le fonctionnement général d’une personne (SCHALOCK et al., 2010, p.129, version française, 2011, p. 57). Les facteurs de risque à l’origine de la déficience intellectuelle sont donc multiples. Ils vont du biologique au social. La connaissance de ces facteurs s’avère importante, d’une part parce qu’elle peut contribuer à la prévention et, d’autre part, parce qu’elle peut orienter l’intervention socio-éducative auprès des personnes qui présentent une déficience intellectuelle et de leur famille. Schalock et al. (2010) ont élaboré un tableau synthèse des facteurs de risque associés à la déficience intellectuelle en tenant compte des périodes prénatale, périnatale et postnatale et des quatre catégories des facteurs de risque énumérés précédemment. Au total, 44 facteurs de risque5 6 sont identifiés. Ce chapitre s’appuie sur ce travail. Il ne prétend pas à l’exhaustivité mais il donne un bon aperçu des différents facteurs de risque et propose de nombreux exemples.




    2.2.1 La période prénatale




    Les facteurs biomédicaux génétiques et chromosomiques




    Au cours de la période prénatale plusieurs facteurs de risque biomédicaux peuvent exercer un rôle causal dans l’apparition d’un retard global de développement ou d’une déficience intellectuelle. Il s’agit des aberrations chromosomiques, des anomalies génétiques spécifiques, des facteurs polygéniques non spécifiques correspondant aux variations normales de l’intelligence et enfin, des facteurs biomédicaux exogènes. Il faut préciser que l’influence de facteurs polygéniques non spécifiques demeure hypothétique.




    A) Les aberrations ou anomalies chromosomiques 




    A1) La trisomie 21




    Les anomalies chromosomiques peuvent constituer des facteurs de risque. La trisomie 21 ou syndrome de Down en est un exemple. Elle est occasionnée par la présence d’un chromosome surnuméraire au niveau de la 21e paire de chromosomes autosomes. Dans la population en général, la probabilité de mettre au monde un enfant trisomique 21 est de 1 cas sur 770 naissances environ. Cependant, plus la mère est âgée à la naissance de l’enfant et plus le risque que l’enfant présente une trisomie 21 est élevé. La majorité des personnes atteintes de ce syndrome présente une déficience intellectuelle, le plus souvent légère ou modérée.




    A2) Le syndrome de Williams-Beuren 




    Le syndrome de Williams-Beuren est, pour sa part, le résultat d’une microdélétion chromosomique. Il s’agit d’un syndrome rare causé par la perte d’un fragment du chromosome 7 (7q11.23). La déficience intellectuelle est généralement de niveau modéré. Les personnes atteintes de ce syndrome éprouvent généralement plus de difficultés dans le domaine visuo-spatial que les personnes qui présentent une trisomie 21. Cependant, la situation s’inverse lorsqu’il s’agit du langage. La trisomie 21 et le syndrome de Williams-Beuren sont des aberrations rarement d’origine héréditaire.




    B) Les facteurs génétiques spécifiques




    La transmission génétique peut impliquer un ou plusieurs gènes qui sont « non comparables aux variations génétiques normales » (Zazzo, 1969, p.133). Elle peut être à l’origine de différents troubles du métabolisme, c’est-à-dire de déficits au niveau des enzymes ou encore des protéines contenues dans les enzymes. Déficits qui peuvent contribuer à l’apparition d’une déficience intellectuelle. Plus précisément, un des géniteurs, ou encore les deux, peuvent être porteurs d’un gène ou de plusieurs gènes défectueux. Il est également possible qu’un ou des gènes soient absents. La transmission génétique peut être autosomique ou encore liée au sexe. Voici quelques exemples de transmission génétique spécifique d’un ou de gènes apparemment sains ou défectueux.




    B1) La maladie de Tay-Sachs 




    Cette maladie découle d’une transmission génétique autosomique récessive en lien avec le chromosome 15q23-q24. Il s’agit d’une maladie neurodégénérative occasionnée par l’absence de l’enzyme hexosaminase A qui entraîne une accumulation des lipides dans les neurones. Voici comment s’effectue, selon les lois de Mendel, la transmission d’un gène à caractère récessif anormal présent chez les deux géniteurs comme c’est le cas pour la maladie de Tay-Sachs (voir figure 1).




    Figure 1: Exemple de transmission génétique autosomique récessive avec deux sujets apparemment sains porteurs d’un gène défectueux sur un chromosome X
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    B2) La galactosémie du nourrisson




    La galactosémie du nourrisson est un autre exemple de maladie du métabolisme d’origine génétique spécifique qui peut entraîner une déficience intellectuelle. Elle est due à une transmission autosomique récessive de quatre gènes anormaux. Cette maladie se caractérise par des déficits enzymatiques qui occasionnent des troubles du métabolisme et entraînent la transformation du galactose en glucose. Dans le cas d’une transmission génétique autosomique récessive, lorsqu’un seul des géniteurs présente un gène à caractère récessif défectueux, la probabilité d’avoir un enfant malade est nulle (voir figure 2). Cependant la probabilité d’apparition d’un enfant porteur d’un gène récessif défectueux (hétérozygote apparemment sain) est de 50%




    Figure 2 : Exemple de transmission génétique autosomique récessive avec un seul sujet porteur d’un gène défectueux sur un chromosome X
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    B3) La sclérose tubéreuse de Bourneville




    La transmission autosomique peut également être dominante. Lorsqu’un seul géniteur est porteur d’un gène dominant défectueux (voir figure 3), la probabilité d’avoir un enfant malade est de 50%. C’est le cas de la sclérose tubéreuse de Bourneville qui entraîne un déficit au niveau des protéines contenues dans les enzymes qui, selon Lefrançois (2005, section 48), « jouent un rôle important dans l’embryogenèse à l’origine de malformations cérébrales ». Le gène atteint peut se situer sur le chromosome 9 (q 34) qui code la protéine hamartine ou encore, sur le chromosome 16 (p13.3) qui code la protéine subérine (CHU, SAINTE-JUSTINE, 2018 ; GEORGESCOU et al., 2015). Dans 40 % des cas, les personnes atteintes de la sclérose tubéreuse de Bourneville présentent également une déficience intellectuelle.




    Figure 3 : Exemple de transmission génétique autosomique dominante qui implique un sujet porteur d’un chromosome X avec un gène défectueux.
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    B4) La myopathie de Duchenne




    La myopathie de Duchenne ou dystrophie musculaire est une maladie d’origine génétique « qui joue un rôle important dans l’embryogenèse à l’origine de malformations cérébrales » (LEFRANÇOIS, 2005, section 48). Cette maladie qui entraîne une dégénérescence des fibres musculaires serait due à une transmission récessive liée au sexe. Lorsqu’un des deux chromosomes X de la mère est porteur du gène responsable de la maladie, la probabilité d’avoir un garçon atteint de la myopathie de Duchenne est de 50% car le chromosome X a un caractère dominant par rapport au chromosome Y. Généralement c’est autour de l’âge de deux ou trois ans que la maladie est diagnostiquée. Depuis plusieurs années, des glucocorticoïdes sont administrés pour diminuer l’inflammation des muscles. Cependant, ils ont souvent pour effet d’empêcher les muscles de se régénérer de façon normale et d’entraîner des effets secondaires tels que l’ostéoporose, un retard de croissance ou de l’anxiété aiguë. Mais une équipe de chercheurs du Centre hospitalier universitaire de l’Hôpital Sainte-Justine de Montréal a identifié une molécule, la Resolvin-D2, qui est un anti-inflammatoire très efficace. Cette molécule stimule l’activité des cellules souches musculaires qui sont responsables de la guérison des muscles ce qui peut ralentir la progression de la maladie et améliorer la qualité de vie en attendant la mise au point d’une thérapie génique destinée à corriger le gêne défectueux (PRESSE CANADIENNE, 2021; UNIVERSITÉ DE MONTRÉAL NOUVELLES, 2021). La myopathie de Duchenne peut entraîner l’émergence d’une déficience intellectuelle.




    B5) L’adrénoleucodystrophie




    L’adrénoleucodystrophie (ALD) est une autre maladie à transmission récessive liée au sexe qui peut entraîner une déficience intellectuelle. C’est le chromosome Xq28 et le gène ABCD1 qui sont porteurs de la maladie qui mène à une démyélinisation du système nerveux central qui est associée à une insuffisance surrénale et à une accumulation d’acides gras à très longue chaîne (ASSOCIATION EUROPÉENNE CONTRE LES LEUCODYSTROPHIES, 2021). Chez les jeunes garçons, la maladie se manifeste généralement entre quatre et huit ans. Elle entraîne des atteintes aux niveaux visuel, auditif, moteur et cognitif. Le lecteur intéressé peut visionner le film « L’huile de Lorenzo » en langue française ou « Oleo de Lorenzo » en langue portugaise.




    Figure 4. Exemple de transmission génétique récessive liée au sexe
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    C) Les facteurs polygéniques non spécifiques




    Les progrès scientifiques et technologiques permettent d’identifier de plus en plus d’anomalies qui peuvent être associées à un retard global de développement (RGD) et éventuellement à une déficience intellectuelle. Cependant, malgré les progrès réalisés, il reste encore de nombreux problèmes à résoudre. Un de ces problèmes concerne ce que Lambert (1978, p. 81) appelle le « déterminisme de l’intelligence ». Il s’agit en fait de la « possible » influence de facteurs polygéniques non spécifiques correspondant aux variations normales de l’intelligence (Familial Mental Retardation, voir Zigler, 1968). Facteurs qui interviendraient principalement chez les individus ayant une déficience intellectuelle légère. Selon Zazzo (1969), ces facteurs peuvent être à l’origine d’une déficience intellectuelle.




    CHIVA et RUTSCHMANN (1969), deux collaborateurs de l’équipe de recherche de l’hôpital Henri Rousselle dirigée par Zazzo, se sont penchés sur la question de l’étiologie de la déficience intellectuelle. Dans leur système de classification, ils distinguent, d’une part, la catégorie des « débilités » (terme heureusement en voie de disparition) d’origine endogène qui impliquerait l’influence de facteurs polygéniques non spécifiques correspondant aux variations normales de l’intelligence et, d’autre part, la catégorie des « débilités exogènes » où interviennent des facteurs génétiques ou chromosomiques spécifiques, comme par exemple la trisomie 21, ou encore, des facteurs pré, péri ou post natals. Cette distinction a été au centre de certains travaux de recherche dirigés par Zazzo.




    Zazzo (1960) a élaboré la notion d’hétérochronie développementale dans une étude psychobiologique portant sur le profil psychologique de 300 élèves ayant une déficience intellectuelle légère d’origine endogène. Il a constaté que la personne ayant une déficience intellectuelle légère d’origine endogène évolue à des vitesses très différentes selon les diverses sphères de son développement. C’est ainsi que son organisation spatio-temporelle se développe beaucoup moins vite que son efficience psychomotrice (Zazzo,1960). Pour cet auteur, « l’hétérochronie n’est pas une simple collection de vitesses disparates. Elle est un système, une structure » (Zazzo, 1960, p.346). Il s’agirait donc d’une structure originale. Zazzo (1960) a également mis en évidence le fait que les processus spatio-temporels sont davantage touchés chez les sujets qui présentent une déficience d’origine exogène que chez les sujets dont la déficience intellectuelle est d’origine endogène.




    Matty Chiva (1973), un proche collaborateur de Zazzo, s’est également intéressé à la question de l’étiologie et de son lien avec le fonctionnement psychique des personnes qui présentent une déficience intellectuelle (voir IONESCU, 2021). Les 46 sujets de l’étude de Chiva fréquentaient des classes de perfectionnement qui possédaient des ateliers d’apprentissage. Chiva a comparé l’adaptation socio-professionnelle d’élèves avec atteinte du système nerveux central (débilité d’origine exogène) avec celle d’élèves qui présentaient une déficience intellectuelle d’origine endogène. Son travail lui a permis de constater que l’adaptation socio-professionnelle d’élèves avec atteinte du système nerveux central (débilité d’origine exogène) s’avère nettement plus difficile que celle des élèves dont la déficience intellectuelle est d’origine endogène. L’étude de Chiva sur l’adaptation socio-professionnelle semble indiquer, tout comme celle de Zazzo sur le profil psychologique, « la variabilité psychologique des étiologies » (voir bibliographie critique dans Population, 30e année, n°2, 1975. p. 410).
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