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Introduction générale

Le développement de la cognition sociale se fait, entre autres, par le
développement de la Théorie de I'Esprit (« Theory of Mind » (ToM)). Cette derniére
renvoie a la capacité de comprendre et d'interpréter des états mentaux ainsi que de
se mettre a la place d’autrui et d’adopter une attitude « décentrée ». En effet, chaque
personne a une vision de la situation dépendante de sa propre position dans le
contexte. En d'autres mots, la Théorie de I'Esprit représente « la capacité d'attribuer
des états mentaux a soi-méme et a autrui » (Premack & Woodruff, 1978, cité par
Bradford, Jentzsch, & Gomez, 2015, p.21), mais également les liens entre ces états

mentaux et les comportements (Nader-Grosbois, 2011).

Plusieurs études se sont penchées sur I'évaluation de la Théorie de I'Esprit chez

des enfants a développement atypique, par exemple des enfants atteints d’autisme ou
de déficience intellectuelle. Les personnes atteintes d'un trouble du spectre de
I'autisme (TSA) semblent avoir une tout autre approche du monde environnant, et plus
particulierement I'environnement humain. En effet, la communication, les interactions
sociales et les processus mentaux qui y sont liés (les émotions, les intentions, les
pensées, etc.) peuvent étre perturbés dans cette pathologie, avec une certaine
variabilité interindividuelle cependant (Hoogenhout & Malcolm-Smith, 2017). Ces
enfants éprouvent alors des difficultés dans la construction d'une Théorie de I'Esprit
appropriée (e.g. Nader-Grosbois, 2011).
Des symptomes autistiques peuvent survenir au sein de syndromes génétiques de
déficience intellectuelle, comme c'est le cas dans le syndrome de I'X fragile (SXF).
Cependant, ces troubles autistiques ne sont pas présents chez toutes les personnes
atteintes du syndrome de I'X fragile, et les garcons en sont plus fortement atteints que
les filles (Rondal & Comblain, 2009 ; Roberts, Tonnsen, McCary, Caravella, &
Shinkareva, 2016).

Il serait donc intéressant de voir si les symptomes autistiques présents chez un

enfant avec le syndrome de I’X fragile peuvent altérer le développement des processus



de la Théorie de I'Esprit de la méme maniere que chez un enfant atteint d’autisme et
si l'altération a la méme ampleur dans les deux groupes. Cela nous permettra
d’appréhender les difficultés (ou non) des enfants semblables que nous pourrons
rencontrer plus tard dans la profession de logopéde. Au niveau de la prise en charge,

nous verrons si un profil est a considérer différemment de l'autre.

Plus précisément, notre étude va dans un premier temps évaluer la Théorie de
I'Esprit dans sa globalité par I'intermédiaire de la Batterie ToM-vf ( Theory of Mind Task
Battery - version francophone) (Nader-Grosbois & Houssa, 2016) et de I'Inventaire de
la Théorie de I'esprit en version francophone (ToMI-vf) (Houssa, Mazzone, & Nader-
Grosbois, 2014). Ensuite, nous affinerons nos données concernant spécifiquement
deux états mentaux : les (fausses) croyances et les émotions. La compréhension des
fausses croyances sera évaluée grace a une épreuve de contenu insolite inspirée de
Perner, Leekam, & Wimmer (1987, cité par Nader-Grosbois, 2011). La compréhension
des causes et des conséquences des émotions sera quant a elle évaluée avec les
épreuves « Théorie de I'Esprit — émotions » (Nader-Grosbois, Thirion-Marissiaux et
Grosbois, 2003, cité par Nader-Grosbois, 2011).

Dans la partie théorique de notre étude, nous aborderons les concepts et les
composants de la Théorie de I'Esprit chez des personnes a développement typique
puis les difficultés de construction que rencontrent les personnes a développement
atypique, a savoir les personnes atteintes d'un trouble du spectre de I'autisme et
ensuite celles atteintes du syndrome de I’X fragile (avec des symptomes autistiques
plus particulierement). Au sein de ce syndrome, les différences entre les deux sexes

seront présentées. Enfin, nous distinguerons les deux populations.

Concernant la partie pratique, nous présenterons la population ayant participé
a notre étude ainsi que la méthodologie de cette derniére. Ensuite, nous exposerons
les résultats obtenus et nous discuterons de ceux-ci. Enfin, une conclusion regroupant

les informations principales de I'étude sera proposée.



Introduction théorique

I. La Théorie de I'Esprit
1. Définitions

La Théorie de I'Esprit’ reprend la capacité a attribuer des états mentaux
(pensées, émotions, croyances, désirs, etc.) aux autres, ainsi que la capacité a
admettre que les autres peuvent avoir des pensées ou sentiments différents des nétres
(Losh, Martin, Klusek, Hogan-Brown, & Sideris, 2012) et utiliser ces connaissances
pour expliquer et prédire leurs comportements. Cela implique la reconnaissance des
affects, les pensées de premier (« Je pense que... ») et de deuxieme ordre (« Je pense
qu'il pense que... »), la « prise de perspective visuelle », et la compréhension que le
fait de voir nous permet de savoir (« seeing leads to knowing ») (Hutchins et al.,
2015).

Plus particulierement, Flavell (1999) décrit neuf états mentaux (cité par Nader-
Grosbois, 2011) :

1.1. La perception visuelle

La prise de perspective comporte deux niveaux. Dans un premier temps, elle
permet a une personne d'inférer qu’elle peut voir quelque chose qu'un autre
individu n'a pas remarqué et inversement. A un niveau plus avancé, cela permet
de reconnaitre qu’'un méme objet, une méme situation peut avoir différentes
apparences selon la prise de vue et quainsi deux personnes peuvent voir deux
choses distinctes selon leur position (Flavell, 1999 ; Surtees, Apperly, & Butterfill,
2012).

! Nous utiliserons par la suite cette formulation pour renvoyer & l'ensemble des
processus cognitifs permettant d'inférer les états mentaux d'autrui.



1.2. L'attention

Des leur plus jeune age, les enfants comprennent que la direction du regard
ainsi que d’autres actions des personnes montrent leur « connexion » avec des objets
ou des évenements de I'environnement (Flavell, 1999). En effet, |'attention conjointe
représente un des précurseurs de la Théorie de I'Esprit et est reliée au développement
langagier ultérieur (Baldwin & Moses, 2001 ; Farrar & Aswhell, 2012).

Au fil des années, quatre faits a propos de I'attention sont compris, a des degrés
variables : (1) elle est sélective, (2) elle implique un traitement constructif (pouvant
étre différent d’une personne a l'autre) de ce qui a été pris en compte, (3) elle est
limitée et (4) les stimuli peuvent étre traités a différents niveaux d‘attention et de

conscience (Flavell, 1999).

1.3. Les désirs

Vers 3 ans, les enfants commencent a reconnaitre qu’une personne se sentira
bien si elle a ce qu’elle désire et se sentira mal si elle ne I'a pas. Ils commencent
également a comprendre qu’une personne cessera de chercher un objet désiré si elle

le trouve mais continuera la recherche si ce nest pas le cas (Flavell, 1999).

1.4. Les émotions

D’apres Buitelaar, Van der Wees, Swaab-Barneveld, et Van der Gaag (1999) « la
compréhension de I'’émotion inclut I'habilité a discriminer les différentes expressions
des émotions dans la présentation faciale, gestuelle et verbale et, ce faisant, a étre
sensible aux dimensions d'intensité, de complexité et d‘influence du contexte » (cité
par Ketelaar, van Weerdenburg, Verhoeven, Cuperus, & Jansonius, 2010, p.95). Les
émotions sont multiples et peuvent avoir chacune plusieurs interprétations. Pour

comprendre ces interprétations, nous nous aidons du contexte.



Ketelaars et al. (2010) évoquent deux niveaux de compréhension des émotions :

- Le premier niveau de compréhension des émotions consiste en une
reconnaissance des émotions et de leurs causes.

- Le second niveau est la capacité a comprendre que différentes émotions,
parfois conflictuelles, peuvent survenir ensemble (« mixed emotions »). Un
autre aspect de ce niveau plus avancé est également la compréhension des
normes sociales concernant I'expression des émotions (par exemple, le fait
de dissimuler sa réelle émotion lorsqu’un cadeau que nous n‘apprécions pas

nous est offert) (Ketelaars et al., 2010).

1.5. Les intentions

Elles permettent de différencier le comportement humain des autres individus,
I'humain étant guidé par ses intentions et ses objectifs. Vers 3 ans, les enfants
commenceront a distinguer les actions intentionnelles de celles involontaires (comme
les réflexes ou les erreurs), ce qui leur permettra de comprendre les responsabilités
personnelles et la moralité. Plus tard, vers 4-5 ans, les enfants seront capables de
différencier les intentions des désirs, des préférences et des résultats d’actions

intentionnelles (Flavell, 1999).

1.6. Les croyances et les représentations mentales connexes

Quand une personne s'engage dans une action en pensant que cette action lui
donnera ce qu’elle veut, elle peut parfois se tromper. Et quand elle se trompe, la
personne ne fait pas que penser a tort, mais elle agit également a tort (Slaughter &
De Rosnay, 2017). Les représentations mentales « sérieuses » sont les « états mentaux
non programmeés signifiés par leur propriétaire pour décrire la réalité avec précision »
(Flavell, 1999, p.35), comme la compréhension des représentations des enfants qui
different d’une personne a une autre ou de la réalité. Par exemple, la distinction
apparence-réalité (une impression mentale erronée est opposée a une réalité connue),

la perception visuelle a un niveau plus avancé (voir infra), linterprétation et le



traitement constructif, la déception et enfin les fausses croyances qui sont les plus
étudiées (Flavell, 1999).

Les fausses croyances sont le fait d’avoir connaissance de quelque chose qu’une tierce
personne ignore (comme le fait par exemple qu'un objet a été rangé par un tiers dans
un autre lieu que celui dans lequel un individu l'avait préalablement déposé) et de
pouvoir anticiper les réactions de ce tiers en tenant compte de ses connaissances (et
dans ce cas-ci, de ses ignorances). En d’autres mots, la compréhension des fausses
croyances est la capacité a comprendre qu’autrui peut avoir une compréhension
imprécise (une fausse croyance) de la réalité (Ketelaars et al, 2010). Cette
compréhension est une étape importante dans le développement de I'enfant car elle
marque sa capacité a distinguer le monde mental du monde physique (Miller, 2009,
cité par Rasga, Quelhas, & Byrne, 2016). Elle se développe graduellement (Ketelaars

et al., 2010) et est généralement acquise vers 4-5 ans (Flavell, 1999).

1.7. Les connaissances

Les enfants en fin de période préscolaire semblent se rendre compte que le mot
« savoir » exprime plus de certitude que le mot « penser » ou « deviner ». C'est
également a ce moment qu'ils commencent a comprendre que, pour acquérir des
connaissances via I'exposition a une information perceptive, cette information doit étre
adéquate. Par exemple, ils réalisent qu’ils ne peuvent pas connaitre la couleur d'un
objet simplement en le touchant ou encore qu'ils ne peuvent pas étre certains de

I'identité d’un objet s'ils n’en voient qu’une infime partie (Flavell, 1999).

1.8. Les simulacres

Le développement des capacités a jouer a « faire semblant » dans la petite
enfance fait partie du développement des connaissances de I'enfant sur I'esprit. Cette
capacité ainsi que celle de comprendre comme « faux-semblant » une action simulée
par autrui empéchent I'enfant d’étre confus lorsque, par exemple, quelqu’un prétend

qu’une banane est un téléphone.



1.9. La pensée

Elle représente une activité humaine interne qui représente ou fait référence a
des choses réelles ou imaginaires. La présence de la pensée chez une autre personne

peut étre remarquée si des indices clairs et forts sont observés (Flavell, 1999).

La compréhension de ces états mentaux, propres a soi-méme mais aussi
I'inférence de ceux d’autrui, pour expliquer ses propres comportements, prédire et
expliquer ceux des autres, est possible via I'acquisition d’'une Théorie de I'Esprit (Melot,
1999, cité par Nader-Grosbois, 2011). Ces compétences cognitives sociales nécessitent
une certaine maturité pour étre consolidées afin qu’elles soient maximisées dans un
contexte social réel (Kuhnert, Begeer, Fink, & De Rosnay, 2017). En d’autres mots,
une construction de la Théorie de I'Esprit appropriée est indispensable a l'interaction

sociale (Frank, Baron-Cohen, & Ganzel, 2014).

Pour Wellman (1990, cité par Repacholi & Slaughter, 2003), I'acquisition d’'une Théorie
de I'Esprit est importante car la psychologie « croyance — désir » met en perspective

notre vision du monde.

Certains auteurs comme Schuwerk, Vuori et Sodian (2015) suggerent I'existence
d’'un raisonnement de la Théorie de I'Esprit implicite et explicite. Ces systemes de
raisonnement seraient, au moins en partie, indépendants. En effet, la capacité de
raisonner verbalement sur les états mentaux d’autrui de maniéere explicite et avancée
peut étre présente chez des personnes avec des déficits clairs dans des systemes de
raisonnement rapides et spontanés (implicites) sur les états mentaux d’autrui, dans la
reconnaissance des émotions et dans l'inférence d'actions basées sur une fausse

croyance.



2. Liens

2.1. Le langage

La Théorie de I'Esprit est liée au langage, et plus précisément a la pragmatique
(Frank et al., 2014 ; Losh et al., 2012). Les aspects pragmatiques impliquent de « faire
appel a nos connaissances générales du monde, d'intégrer les énoncés individuels au
contexte et de faire des inférences basées sur nos connaissances préalables de la
situation » (Ferstl et al., 2008, cité par Frank et al., 2014). En effet, Frank et al. (2014)
ont remarqué que de meilleurs scores pour la Théorie de I'Esprit étaient associés a de
meilleures compétences en pragmatique. La Théorie de I'Esprit soutient donc I'usage

compétent de la pragmatique.

Le développement du langage a un donc un rdle critique dans le développement de la
Théorie de I'Esprit, et particulierement dans les taches de fausses croyances. Leur
compréhension est liée au développement du vocabulaire ainsi qu’'au développement
grammatical (Farrar & Ashwell, 2012). Un autre aspect du langage qui est tres
important dans ces taches est la métalinguistique. Cette branche reprend la
connaissance que I'on a sur le langage ainsi que notre capacité a manipuler des «
formes linguistiques ». Cela concerne donc les capacités telles que la conscience
phonologique, les jugements sémantiques et grammaticaux. Ainsi, la compréhension
des synonymes et des homonymes est liée aux fausses croyances. En effet, pour
comprendre les synonymes, il est nécessaire de comprendre qu’'un méme objet peut
avoir différents noms, tout comme les fausses croyances nécessitent la compréhension

de deux représentations/croyances d'une méme situation (Farrar & Ashwell, 2012).

2.2. Les fonctions exécutives

Les fonctions exécutives comprennent les habiletés impliquées dans la
génération et le controle de comportements a objectif dirigé, comme le maintien et la

mise a jour d'informations dans la mémoire de travail, la flexibilité, la planification,



I'initiation, linhibition et la régulation émotionnelle. Elles sont également liées a la
Théorie de I'Esprit (Grant, Apperly, & Oliver, 2007).

En effet, les tdches de fausses croyances, particulierement, requieérent un
raisonnement sur les fausses croyances d‘autrui parallelement a la gestion de
I'interférence occasionnée par nos propres connaissances. Cette résistance a
I'interférence reléve des fonctions exécutives (Grant et al., 2007). Ces taches font
également appel a la mémoire de travail. En effet, I'enfant doit se souvenir de faits
cruciaux par rapport a I'histoire. Pour Grant et al. (2007) toujours, certaines difficultés
aux taches de fausses croyances seraient dues a un déficit de la mémoire de travail

plutét qua un trouble spécifique de la Théorie de I'Esprit.

2.3. L’environnement

Slaughter et De Rosnay (2017) spécifient Iimportance de I'environnement et
des relations précoces pour le développement de I'enfant. En effet, la compréhension
de la Théorie de I'Esprit par les enfants est formée par les interactions sociales dans
lesquelles ils sont impliqués. Plus précisément, le taux d‘acquisition de la
compréhension des états mentaux est lié aux variabilités de circonstances et
d’expériences sociales. La présence de fréres et soceurs dans l'entourage prédirait
également de meilleures capacités en Théorie de I'Esprit, ce qui renverrait a une plus
grande exposition a certaines expériences — comme la participation a des jeux de «
faire-semblant », le fait de se disputer ou coopérer et encore d’entendre davantage le
discours parental — qui permettent a I'enfant d’augmenter son acceés aux contenus de

pensée d'autrui.

Bialecka-Pikul, Kolodziejczyk et Bosacki (2017) appuient cette hypothése d'influence
environnementale. En effet, pour ces auteurs, les relations amicales et la facon dont
elles sont percues ont également un role dans les performances en Théorie de I'Esprit.
Plus précisément, le fait de percevoir I'amiti€ comme une « relation de soutien basée
sur la proximité émotionnelle » (p.152) permettrait le développement d'une meilleure

attitude cognitive. Par ailleurs, les adolescents présents dans I'étude, qui étaient moins



susceptibles de considérer les relations amicales « comme un miroir social ou comme
une source d'informations objectives sur eux-mémes » (p.153) pouvaient comprendre

les états mentaux d’'autrui (Bialecka-Pikul et al., 2017).

2.4. L'age et le sexe

D’aprés Bialecka-Pikul et al. (2017), les sujets féminins auraient de meilleures
performances que les garcons dans des épreuves évaluant un niveau avancé de la
Théorie de I'Esprit. Cette différence entre les deux sexes serait encore plus marquée
au milieu de I'adolescence plut6t qu‘au début. Cela pourrait s’expliquer par le fait que
les filles sont plus souvent encouragées a réfléchir, et ce de maniere plus profonde,
sur leurs émotions au cours de |'adolescence (Bialecka-Pikul, Kolodziejczyk, & Bosacki,
2017).

3. Conclusion

Ainsi, la Théorie de I'Esprit comprend une large variété d’états mentaux et
d’habiletés cognitives qui se développent durant I'enfance et arrivent généralement a
maturité aux alentours de 4-5 ans chez un enfant au développement typique (Nader-
Grosbois, 2011). Elle est liée au langage, plus précisément a la pragmatique et a la
métalinguistique. La capacité de résistance a l'interférence et la mémoire de travail
sont également deux aspects pouvant influencer la construction d’'une Théorie de
I'Esprit appropriée. Notons limportance d’'un environnement social propice au bon

développement de I'enfant.

II. Développement atypique de la Théorie de I'Esprit

Ces compétences ne sont pas acquises de la méme facon chez tous les enfants.

Certains, au développement atypique, éprouvent des difficultés dans la construction
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d’'une Théorie de I'Esprit. Nous allons ici évoquer les cas de I'autisme et du syndrome

de I'X fragile.

1. Cas du Trouble du Spectre de I'Autisme

1.1. Pathologie

L'autisme est un trouble neuro-développemental dont les critéres diagnostiques
sont : (1) des déficits persistants de la communication et des interactions sociales
observés dans des contextes variés, (2) un caractére restreint et répétitif des
comportements, des intéréts ou des activités, (3) les symptomes doivent étre présents
dés les étapes précoces du développement, (4) les symptomes ont un impact sur le
fonctionnement actuel social, scolaire/professionnel ou dans d'autres domaines
importants, (5) les troubles ne sont pas expliqués par une déficience intellectuelle ou

un retard global du développement (American Psychiatric Association [APA], 2015).

Les retards de développement que peut avoir un enfant autiste par rapport a celui d’'un
enfant typique peuvent déja étre observés vers I'age de 12-14 mois (Roberts, McCary,
Shinkareva, & Bailey, 2016). Ils peuvent cependant étre apparents avant 12 mois
lorsque le retard de développement est sévere, ou aprés 24 mois lorsqu’il est plus léger
(APA, 2015).

La prévalence de ce trouble, aux Etats-Unis et dans les autres pays, au cours des
derniéres années s'approche de 1% de la population avec des estimations comparables
entre les échantillons d’enfants et d'adultes (APA, 2015).

Notons que le diagnostic est porté quatre fois plus souvent chez les gargons que chez

les filles. Cependant, ces derniéres ont plus souvent une déficience intellectuelle
associée (APA, 2015).
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Le continuum des troubles du spectre autistique (TSA) est treés large, la
présence et la sévérité des troubles sont donc trés variables (Hoogenhout & Malcolm-
Smith, 2017). D’aprés les mémes auteurs, nous pouvons observer, chez toutes les
personnes diagnostiquées comme autistes, des problemes au niveau de Ia
communication sociale ainsi que des comportements restreints, répétitifs ou
stéréotypés. Cependant, la fréquence et limpact sur la vie quotidienne de ces

caractéristiques peuvent différer chez chaque individu.

De nombreux sujets avec un TSA présentent également un déficit intellectuel

et/ou une altération du langage (APA, 2015).

En effet, le TSA est trés souvent associé a des altérations du développement et
fonctionnement du langage oral (écholalies, régression du vocabulaire, mutisme, ...).
Elles sont généralement présentes avant I'age de 2 ans et sont considérées comme les
premiers signes de la présence du trouble (Bizet, Bretiere, Gillet, & Barthélémy, 2018 ;
Rondal, & Seron, 1999). En effet, les parents craignent souvent la potentielle présence
d’une surdité chez leur enfant car ce dernier semble impassible aux voix et aux paroles
des autres (Rondal, & Seron, 1999), les enfants autistes pouvant traiter le langage

comme un bruit sans importance (Comblain, 2017).

Il est fréquent que des enfants autistes n’aient pas un langage fonctionnel et soient
limités dans leurs interactions, en utilisant uniguement des gestes proto-impératifs
pour attirer I'attention d’autrui, par exemple. Cependant, lorsque I'enfant est capable
d’augmenter la fréquence de ses tentatives communicationnelles et que le langage
s'est suffisamment développé pour étre fonctionnel, ce qui arrive généralement chez
des enfants présentant un niveau d‘altération moins sévere, nous pouvons tout de

méme relever des particularités au sein du langage autistique (Rondal, & Seron, 1999).
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La premiere caractéristique langagiere des autistes relevée par Kanner
(1943,1946, cité par Rondal, & Seron, 1999) est la répétition des mots, des
propositions ou des phrases exprimées par d'autres, appelée « écholalie ». L'écholalie
immédiate consiste en une répétition systématique de mots ou de phrases venant
d'étre entendus, tandis que I'écholalie différée consiste en la répétition de mots ou de
phrases (ou de bruits) qui ont été entendus plus tot chez une autre personne, a la
radio ou a la télévision (Comblain, 2017). Cela pourrait représenter un acte de
communication de la part des enfants avec un trouble du spectre de l'autisme pour
montrer leur connaissance des regles conversationnelles et ainsi la réaction a leur tour
de parole (Bizet et al., 2018 ; Rondal & Seron, 1999), ou simplement un mécanisme

de réassurance (Comblain, 2017).

Une autre caractéristique des personnes autistes est |'utilisation d’expressions

idiosyncrasiques, de « néologismes » (Naigles, 2017 ; Rondal, & Seron, 1999).

Ensuite, les sujets TSA ont tendance a avoir un langage stéréotypé et répétitif, comme
le fait de persister a parler d’'un sujet/théme particulier (Rehfeldt & Chambers, 2003).

C'est ce que nous appelons des « persévérations verbales ».

Les personnes autistes ont également tendance a inverser les pronoms. Plus
précisément, ils s'identifient par « tu » et se réferent au partenaire de communication
en disant « je » (Rondal, & Seron, 1999).

Ensuite, I'autisme implique des difficultés pragmatiques. En effet, les enfants autistes
ne sont généralement pas réceptifs aux initiations de conversation, ont tendance a ne
pas engager la conversation, ont des difficultés a maintenir un theme conversationnel
et apportent peu de contribution a l'interaction ou parfois de maniére inappropriée
(Rondal, & Seron, 1999).

Les aspects prosodiques du langage autistique sont également caractéristiques. En
effet, ils présentent une intonation monotone ou au contraire trés chantante,

mélodieuse, mais dans tous les cas dépourvue d'émotions et « d'intentions
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communicatives » (Rondal, & Seron, 1999, p.645). La tonalité de leur voix est
généralement de plus haute fréquence et d'intensité atypique, et des problemes de
voix peuvent survenir (comme une voix enrouée ou nasillarde) (Rondal, & Seron,
1999).

Ce déficit du langage oral devrait plutét étre percu comme l'expression d'un
trouble de la communication sociale, puisque les codes non verbaux (comme les
gestes, les regards, les postures, etc.) sont également altérés (Bizet et al., 2018) et
ne sont pas utilisés en compensation (Comblain, 2017). Cependant, un mutisme peut
persister malgré une amélioration de la communication non verbale (Bizet et al., 2018).
L'écholalie reste également difficilement interprétable par le déficit de communication
sociale (Bizet et al., 2018).

1.1.3. Fonctions exécutives
Un déficit des fonctions exécutives pourrait expliquer certaines difficultés

présentes au sein du TSA.

Concernant le domaine communicatif et social, les écholalies, le langage stéréotypé,
les persévérations verbales, les difficultés d’adaptation a des contextes sociaux, les
troubles de la régulation émotionnelle et le manque d’empathie peuvent refléter des
déficits de flexibilité et d'inhibition (Bizet et al., 2018).

Concernant le jeu et les activités, les conduites répétitives, le manque d’exploration
spontanée, les difficultés pour initier, interrompre ou arréter une activité, les difficultés
face a limprévu et la présence d'intéréts restreints peuvent évoquer un manque de
flexibilité, de planification et d'inhibition (Bizet et al., 2018).
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1.2. Théorie de I'Esprit

Comme mentionné plus tot, la Théorie de I'Esprit est essentielle a I'interaction
sociale. Chez les autistes ayant des difficultés de communication sociale, la Théorie de

I'Esprit est donc susceptible d'étre affectée.

Effectivement, les autistes éprouvent des difficultés spécifiques a attribuer des états
mentaux différents des leurs et de « I'état du réel » (pour lui, s'il sait la « vérité », tout
le monde la sait) (Nader-Grosbois, 2011). IIs ont donc de grosses difficultés lors des
taches d'évaluation de la Théorie de I'Esprit. En effet, toujours daprés I'étude de
Nader-Grosbois (2011), 80% des enfants autistes (de plus de 4 ans) échouent aux
taches de type « changement de lieu » (déplacement inattendu d'un objet par une
personne a l'insu de l'autre). Ces difficultés porteraient principalement sur les taches
verbales des fausses croyances (comme celle de changement de lieu) et pas sur les
taches non verbales (comme ranger dans 'ordre une séquence d'images exprimant
une histoire) (Durrleman et al.,, 2016 ; Durrleman & Frank, 2015). Les résultats de
I'étude de Hutchins et al. (2015) suggerent un « déficit conceptuel central dans la

méta-représentation » qui perturbe la Théorie de I'Esprit et sa bonne application.

Il est évident que les personnes autistes montrent un manque d'intérét pour les états
mentaux des autres mais on ne sait pas si leur faible motivation sociale a une influence

ou non sur leurs performances en Théorie de I'Esprit (Slaughter & De Rosnay, 2017).

D'aprés Frank et al. (2014), les autistes éprouvent des difficultés a se
désengager des « pensées auto-référenciées et dirigées intérieurement », corrélées
avec le degré, la sévérité des symptomes. En d’autres mots, ils peinent a désactiver

une pensée qui les concerne personnellement pour se mettre a la place d'autrui.

Ensuite, les enfants TSA se baseraient plus sur la syntaxe et la sémantique des énoncés
(si on leur pose la question « Peux-tu me passer le sel ? », oui, ils peuvent, mais ils ne
vont pas le faire), plutot que sur la pragmatique comme le font des enfants typiques

(ils savent que la question « Peux-tu me passer le sel ? » sous-entend de le faire)
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(Frank et al.,, 2014). Pour rappel, la pragmatique est un aspect du langage lié a la
Théorie de I'Esprit. Elle implique d‘apporter sa connaissance générale du monde,
d'intégrer les énoncés individuels avec le contexte et de faire des inférences basées

sur ses connaissances préalables de la situation (Frank et al., 2014).

D’aprés Hoogenhout et Malcolm-Smith (2017), I'évaluation de la Théorie de
I'Esprit serait méme un indicateur fiable pour « classifier », déterminer les différents
niveaux de sévérité du TSA. En effet, les auteurs ont évalué si des classifications
significatives dérivées de la Théorie de I'Esprit pourraient prédire le niveau de sévérité
du trouble du spectre de l'autisme. Ces classifications sont organisées de maniére a
maximiser les similitudes au sein de chacune et les dissemblances entre celles-ci. Elles
sont au nombre de trois : (1) les compétences précoces de la Théorie de I'Esprit, (2)
le raisonnement de premier ordre sur les fausses croyances, (3) la compréhension de
la Théorie de I'Esprit plus complexe. Les résultats montrent que l'analyse de ces
classifications permet de créer des sous-groupes plus homogénes que la classification
du DSM-5 qui effectue une classification plus continue. Ensuite, une meilleure Théorie
de I'Esprit prédit un meilleur fonctionnement adaptatif communicatif et une diminution
de la sévérité des symptomes du trouble. Enfin, les classifications sont fortement
associées au degré de soutien nécessaire, comme par exemple le type d’enseignement

scolaire que I'enfant fréquente (Hoogenhout & Malcolm-Smith, 2017).
Les comportements sociaux et communicatifs atypiques présents chez les

personnes avec TSA résulteraient de leur difficulté a acquérir une Théorie de I'Esprit
(Repacholi & Slaughter, 2003).

2. Cas du Syndrome de I'X fragile

2.1. Pathologie

Le syndrome de I'X fragile (SXF) est considéré comme la premiére cause de
déficience mentale héréditaire (Comblain & Elbouz, 2002 ; Rondal & Comblain, 2009).
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La prévalence est estimée a 1/4000 garcons et 1/6000-8000 filles (Centers for Disease
Control and Prevention (CDC), 2011, cité par Oakes et al., 2016).

Dans ce syndrome, on observe une modification de la structure du chromosome qui
est mal copié. La séquence d’ADN « Cytosine-Guanine-Guanine (CGG) » peut étre
répétée jusqu’a 200 fois, au lieu des 30 répétitions en moyenne chez un sujet sain. II
en résulte que le géne suivant, le « Fragile X Mental Retardation-I » (FMR;), n'est pas
lu (Cornish et al., 2005 ; Rondal & Comblain, 2009). Ce gene a un role majeur dans la

pathogenése du syndrome de I'’X fragile (Cornish et al., 2005).

La protéine FMRP normalement produite par le géne FMR; est alors réduite ou absente.
Cette protéine est essentielle pour « la plasticité synaptique et I'apprentissage lié a
I'expérience » (Thurman, McDuffie, Hagerman, & Abbeduto, 2014, p.1). Elle est donc

nécessaire au développement normal du cerveau (Losh et al., 2012).

Ce syndrome étant lié a I'X, il est plus commun chez les garcons et ces derniers en
sont plus affectés, de par la présence d’'un chromosome X sain chez les filles (Oakes
et al., 2016).

Les premiéeres différences par rapport a un enfant normal peuvent apparaitre dés 6
mois (Roberts, McCary et al.,, 2016). Nous remarquons donc que les retards sont
observés plus tot chez les nourrissons SXF que chez ceux atteints d’autisme (vers 12-

14 mois).

Les personnes atteintes de ce syndrome présentent différentes caractéristiques

et difficultés :

Au niveau du physique tout d'abord, ces personnes sont généralement plus

grandes, avec un facies plus allongé, des oreilles proéminentes ainsi qu’une asymétrie
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cranio-faciale (Comblain & Elbouz, 2002). Elles ont également les articulations hyper-
flexibles (Hartley et al., 2015).

Des difficultés comportementales sont également présentes dans le syndrome,
et ce plus particulierement pour les garcons. Les caractéristiques comportementales
se manifestent par de I'hyperactivité et des problemes attentionnels, de I'anxiété
(regroupant des phobies sociales, une anxiété généralisée et des troubles
obsessionnels compulsifs (Oakes et al., 2016)) et un retrait social (Thurman et al.,
2014).

Le SXF présente également des caractéristiques langagieres. En effet, les
individus affectés présentent un taux de parole rapide, une faible intelligibilité et des
persévérations sur les mots, les phrases ou les sujets (Paul et al. 1984, Madison et al.
1986, Sudhalter et al. 1990, Ferrier et al. 1991, Belser & Sudhalter 2001 ; cités par
Kover & Abbeduto, 2010). Les garcons affectés par le syndrome ont également une
tendance excessive a répéter leurs propos (Sudhalter et al. 1990, 1991, 1992, Ferrier
et al. 1991, Abbeduto & Hagerman, 1997 ; cités par Murphy & Abbeduto, 2007).

Ensuite, ces enfants éprouvent des difficultés au niveau de la composante
pragmatique du langage. Ils ont des problemes pour maintenir un theme
conversationnel (via des réponses inappropriées, de l'incohérence, des phrases
automatiques, des persévérations ou un langage répétitif), respecter les tours de
paroles, soutenir le regard lors d'interactions, organiser leur discours, etc. (Losh et al.,
2012 ; Rondal & Comblain, 2009).

Cependant, Klusek, Martin et Losh (2014) ont trouvé une divergence entre les profils

SXF avec ou sans troubles autistiques associés, suggérant alors que cet autisme
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associé aurait un roéle significatif dans les performances pragmatiques au sein du

syndrome.

Rappelons que la pragmatique est une composante liée a la Théorie de I'Esprit (Frank
et al., 2014). En effet, une personne avec une altération de la Théorie de I'Esprit sera
« mal équipée pour faire face aux exigences du discours social et moins apte a recueillir
les informations nécessaires au développement des compétences du langage

pragmatique » (Losh et al., 2012, p.8).

Notons également que les performances langagiéres des enfants SXF sont

meilleures en compréhension qu’en production (Losh et al., 2012).

Chez les sujets féminins, Sterling et Abbeduto (2012) ont relevé un large
éventail de capacités langagiéres, que ce soit au niveau du vocabulaire réceptif ou au

niveau des capacités expressives.

2.1.4. Fonctions exécutives
Au sein du SXF, nous retrouvons des déficits des fonctions exécutives (Grant et
al., 2007) et plus particulierement des troubles d'inhibition (Rondal & Comblain, 2009).
Cornish et al. (2005) rapportent des difficultés pour « les compétences nécessitant un
processus séquentiel (plutét que simultané), un rappel en mémoire a court terme ou

une reproduction d’items dans un ordre sériel ou temporel » (p.373).

2.1.5. La déficience intellectuelle
Ce syndrome est également souvent accompagné d'une déficience
intellectuelle, comme mentionné plus tot, et ce plus particulierement chez les garcons.
En effet, Grant et al. (2007) parlent d'une déficience intellectuelle légére a modérée
chez 90% des garcons, tandis que la majorité des filles ont un QI se trouvant dans la

moyenne faible.
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Un aspect treés important dans ce syndrome est la présence trés fréquente (mais
pas systématique) de symptomes autistiques. En effet, des difficultés sociales et des
comportements similaires aux autistes peuvent étre observés. Ces comportements
sont par exemple un évitement social, un pauvre contact oculaire, des mouvements
stéréotypés, la présence d'écholalies et de persévérations dans la communication
(Cornish et al., 2005 ; Grant et al., 2007 ; Losh et al., 2012). Ils sont timides, peu
sociables, et trés anxieux lorsqu’ils interagissent avec d‘autres personnes (Demark,
2002).

D’aprés Roberts, Tonnsen et al. (2016) et Losh et al. (2012), 50-75% des garcons X
fragile sont diagnostiqués pour un trouble du spectre autistique (TSA). De plus, Losh
et al. (2012) spécifient que 2-6% des personnes autistes répondent positivement au
diagnostic du SXF. Ces troubles peuvent étre observés dés les premiéres années de

vie.

La trajectoire des symptomes autistiques présents dans ce syndrome serait variable
tout au long de la vie des individus. En effet, certains symptomes auraient plutot

tendance a diminuer plut6t qu’augmenter avec I'age (Hartley et al., 2015).

McDuffie, Thurman, Hagerman et Abbeduto (2014) supportent I'hypothése que
I'autisme au sein du SXF représente « |'extrémité la plus basse d'un continuum de
déficits qui covarie avec I'habileté cognitive plutot qu'un trouble qualitativement
différent et comorbide au sein du SXF » (p.1934).

Chez les sujets féminins, Mazzocco, Kates, Baumgardner, Freund et Reiss (1997)
démontrent un profil comportemental qualitativement semblable aux garcons — a
savoir la présence d'anomalies dans le jeu social et imaginaire, des difficultés de
communication non verbale, un langage et des comportements stéréotypés/restreints.
Cependant, au niveau quantitatif, la fréquence de ces comportements est plus faible
chez les filles SXF.
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2.2. Théorie de I'Esprit

Etant donné que nous avons vu plus tot que les enfants porteurs d'un TSA
présentaient fréguemment des difficultés au niveau de la Théorie de I'Esprit, il serait
logique d’observer également la présence de ces mémes déficits chez les enfants avec

un SXF au vu des similitudes relevées entre les deux groupes.

En effet, un déficit clair dans la réalisation des taches de fausses croyances chez les
enfants avec un SXF (avec ou sans la présence de symptomes autistiques) est montré
par Grant et al. (2007). Ils mentionnent tout de méme un taux d'erreurs plus important
chez ceux présentant des symptomes autistiques. Cependant, la différence n’est pas
significative. Pourtant, Losh et al. (2012), suggéerent quant a eux que le déficit de la
Théorie de I'Esprit serait une caractéristique des traits autistiques présents dans le
SXF, et non du syndrome en lui-méme. En effet, les personnes SXF sans autisme de
cette étude ne présentaient pas de déficits significatifs dans les taches évaluant le
langage pragmatique et la Théorie de I'Esprit, contrairement aux personnes SXF avec

autisme.

Cornish et al. (2005) ont également relevé les difficultés des individus SXF dans le
développement de la Théorie de I'Esprit, et plus particulierement dans la capacité a
comprendre les croyances et les intentions d‘autrui. Ils soulévent également le fait
que, dans des taches « Apparence — Réalité » (changement de I'apparence d'un objet
avec un filtre), les personnes porteuses de I'X fragile font plus d’erreurs réalistes (sont
incapables de dissocier I'apparence de la réalité) en comparaison avec les personnes
porteuses du syndrome de Down pour qui l'information perceptive I'emporte sur les
autres représentations. Ceci souligne le fait qu'il existe des trajectoires
développementales atypiques spécifiques a chaque syndrome. En effet, sur base d'un
méme comportement (les deux groupes étant tous les deux déficitaires, au méme
niveau, dans la tache), les conséquences développementales peuvent étre différentes

selon le syndrome (les deux groupes réalisent différents types d’erreurs).
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Concernant les émotions, Turk et Cornish (1998) ont montré un déficit significatif dans
la compréhension des expressions faciales et des émotions chez les enfants avec un
SXF.

Rappelons le lien entre la Théorie de I'Esprit et les fonctions exécutives. Grant
et al. (2007) ont essayé de démontrer si un quelconque déficit de la Théorie de I'Esprit
était primaire, ou secondaire a un trouble de l'inhibition ou de la mémoire de travail.
Leurs résultats ont tout d'abord montré que les difficultés a résister a l'inférence de
ses propres connaissances n‘expliquent pas les difficultés aux taches des fausses
croyances. Ils ont également suggéré que certaines difficultés de compréhension de
la Théorie de I'Esprit pourraient provenir de déficits tels que ceux de la mémoire de
travail présents dans le profil du syndrome, plutét que d'un déficit primaire de la
Théorie de I'Esprit (et ce que la personne ait des symptomes autistiques ou non).
Cependant, ils affirment Iimportance de contréler méticuleusement les tests afin de
dissocier les habiletés de raisonnement sur les croyances des habiletés qui concernent
le processus de maintien en mémoire d’informations générales tel que la mémoire de

travail.

2.3. Remarques

Notons que toutes ces caractéristiques mentionnées chez les personnes SXF
sont plus ou moins accentuées en fonction du dosage de la protéine FMR; dans le
cerveau (Rondal & Comblain, 2009). Demark (2002) suggére que, pour les garcons, il
pourrait y avoir un lien entre la qualité de I'environnement de la maison et les
comportements autistiques, alors que pour les filles, le niveau de FMRP est plus
prédictif des caractéristiques comportementales. Cependant, |'auteur suggere
également qu'il est difficile de déterminer si les symptomes autistiques sont dus aux
mutations de FMR; ou sont simplement liés a la sévérité du déficit développemental.
En effet, d'autres auteurs, comme Mazzocco, Pennington et Hagerman (1994)
appuient I'hypothése selon laquelle le niveau plus faible de protéines n‘affecterait pas

le comportement social des sujets SXF féminins.
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Ce syndrome affectant le chromosome X, les garcons (XY) en sont plus touchés
que les filles (XX), chez ces dernieres leur deuxiéme X pouvant « compenser » s'il n‘est

pas également atteint (Rondal & Comblain, 2009).

Demark (2002) cite une étude de Mazzocco et al. (2007) qui a examiné les
caractéristiques autistiques chez les filles. Les chercheurs ont trouvé que les filles SXF
affichent plus de comportements autistiques que le groupe controle (enfants appariés
au niveau de I'age et du QI avec des difficultés d'apprentissage) indépendamment du
niveau intellectuel. Ils ont également découvert que les comportements autistiques
des filles SXF étaient similaires aux garcons avec ce méme syndrome. Les
comportements observés sont par exemple des difficultés au niveau du « jeu social »,
au niveau de la capacité a se faire des amis, au niveau de la communication, des
mouvements stéréotypés et une étendue restreinte d'intéréts. Rappelons que ces
comportements sont trés similaires aux troubles rencontrés par les personnes avec un
TSA.

Cependant, peu de données spécifiques sur les filles figurent dans la littérature, les

caractéristiques du syndrome étant, de maniere générale, plus atténuées.

3. Comparaisons entre les deux pathologies

Dans ces deux pathologies que nous venons d’expliciter, le TSA et le SXF, nous

retrouvons des similarités et des différences a différents niveaux.

3.1. Similitudes

Pour rappel, des comportements tels qu’un évitement social, un pauvre contact
oculaire, des mouvements stéréotypés, la présence d'écholalies et de persévérations
dans la communication, sont similaires dans les deux pathologies (Cornish et al., 2005
; Grant et al., 2007 ; Losh et al., 2012).
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Ensuite, Demark (2002) indique que chacun des deux groupes a une gamme
complete d'habiletés intellectuelles avec certaines personnes qui ont un QI dans la
moyenne. Chacun des groupes montre également une discordance entre leurs
compétences aux mesures verbales et leurs compétences aux taches de performance,
bien que les personnes SXF soient meilleures aux premiéres et les TSA aux deuxieémes.
Les problémes de langage sont également présents dans les deux populations, mais
leur nature est différente et les autistes semblent étre plus déficitaires au niveau de la

communication (Demark, 2002).

Au niveau des compétences cognitives non verbales, aucune différence n'a été
établie entre les deux groupes (Thurman, McDuffie, Kover, Hagerman, & Abbeduto,
2015).

Au niveau neuro-développemental, certaines similarités sont également
observées, impliquant que les personnes SXF présentant des symptomes autistiques
pouvaient représenter une sous-catégorie de l'autisme. En effet, dans les deux
groupes, les ventricules latéraux ainsi que le quatrieme ventricule sont plus larges,
I'hippocampe est atrophié et des déformations cérébelleuses sont observées (Demark,
2002).

De plus, le fait que le gene FMRP soit abondant dans I'hippocampe et dans le cervelet
est une autre connexion intéressante entre les deux pathologies. L'hippocampe agit
au niveau de l'apprentissage et de la mémoire, tandis que le cervelet est impliqué dans
le traitement de linformation sensorielle et la modulation de I'attention et des

mouvements (Demark, 2002).

Pour l'auteur, la preuve que les malformations cérébelleuses ont un lien avec les
comportements autistiques vient de la découverte que les filles SXF, moins susceptibles
de présenter des comportements autistiques séveres que les garcons, ont moins
d’hypoplasie au niveau du cervelet. Ainsi, les comportements tels que des mouvements
stéréotypés, des intéréts restreints et I'autostimulation pourraient étre « dirigés » par

les déficits du cervelet (Demark, 2002).
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3.2. Différences

Au niveau des comportements autistiques, les troubles communs, comme les
stéréotypies manuelles, les anomalies communicationnelles et le manque de contact
oculaire direct, n'auraient pas la méme « origine » d'apres Bailey et al. (2000, cité par
Demark, 2002). Ces derniers aussi parlent du fait que les enfants TSA sont
généralement plus affectés dans les relations sociales que ceux avec un SXF. Mais,
bien que les personnes SXF évitent le contact oculaire di a une angoisse sociale, ils
semblent néanmoins apprécier l'interaction. Les enfants TSA, eux, n‘ont pas de contact
oculaire car ils ne reconnaissent pas l'importance sociale de ce critere. Toujours dans
la méme étude (Bailey et al., 2000, cité par Demark, 2002), les parents ont évalué les
tempéraments des garcons des deux pathologies. Les réponses des parents des
garcons TSA ont décrit ces derniers comme plus facilement distraits et moins actifs.
Les deux groupes ont été décrits comme moins adaptables au changement, moins
persistants et plus susceptibles d’étre en retrait que les enfants au développement

normal.

Ce qui distingue les enfants SXF des enfants TSA est leur niveau de développement

général ainsi que leur comportement adaptatif (Roberts, Tonnsen et al., 2016).

Au niveau de la Théorie de I'Esprit, les enfants SXF sembleraient moins

déficitaires que les enfants avec un trouble du spectre autistique non syndromique.

Cornish et al. (2005) montrent effectivement les diffic