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Avant-propos

Nous vivons dans une société qui valorise la performance, la réussite
professionnelle ou financiére et I'implication sociale. Il semble
qu’il faille atteindre des objectifs toujours plus élevés, étre plus rapide,
plus riche, plus éduqué, plus beau... Ce perpétuel dépassement exige de
la part des individus d’impressionnantes facultés intellectuelles et de
constantes capacités d’adaptation face a des changements technologiques
et environnementaux qui ne cessent de s’accélérer.

Pourtant, une partie de la population n’a pas les « outils » nécessaires
pour cela. Ce sont les individus, de tous ages, qui sont atteints d’une
déficience intellectuelle.

Plus qu’un diagnostic, plus qu’un handicap, la déficience intellectuelle
a des répercussions sur les personnes qui en sont affectées, sur leur famille,
leur entourage et sur la société qui se doit de les appuyer, voire les prendre
en charge. Elle impose bien souvent a tous un fardeau émotionnel tout
autant que financier.

Le premier objectif de cet ouvrage est d’aider les intervenants
du domaine de la santé et de la réadaptation, comme les familles, a
comprendre les circonstances qui ont altéré le développement du cerveau,
cet organe 2 la base du fonctionnement individuel et de I'interaction avec
le monde environnant. Le second objectif est de présenter des stratégies et
des moyens de prévention adaptés a chacune des causes identifiées lorsque
cela est possible. Le but n’est pas seulement d’éliminer telle ou telle cause
mais aussi d’en diminuer les impacts immédiats et les conséquences 2
long terme.

La multiplicité des phénomenes a l'origine des dommages cérébraux
ameéne a aborder différents domaines de la médecine: génétique, obstétrique,
infectiologie, pédiatrie, neurologie, pharmacologie, médecine sociale et
communautaire. Il s’agit de champs d’expertise ol ceuvrent des spécia-
listes, et I'intention de I'auteure n’est pas de se substituer a eux dans la
présentation des affections décrites.

Des notions de bases dans chacune de ces disciplines étant indis-
pensables a la compréhension des mécanismes a 1’origine de la déficience
intellectuelle, elles ont été résumées et leur présentation simplifiée, limitée
a l'indispensable. De méme, chaque maladie, affection ou situation est
décrite en fonction des deux objectifs de I'ouvrage, comprendre les causes
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et prévenir, et non détaillée comme s'il s’agissait d'une étude exhaustive
des éléments qui la caractérisent.

Il est d’'usage qu’un livre a contenu médical reflete les opinions
généralement admises dans la communauté scientifique. Ce livre respecte
cette regle et cite ses sources principales. La bibliographie générale
regroupe des ouvrages accessibles a tous. Quelques sites Internet dont le
contenu a été validé sont également indiqués. Les références spécialisées
comprennent des publications ou des articles ciblés qui permettent aux
intervenants du milieu de la santé d’approfondir un sujet qui les intéresse
et d'y trouver des références pour poursuivre leur recherche documentaire.
Références et bibliographie ont été sélectionnées et sont volontairement
en nombre limité.

Cet ouvrage se veut aussi un reflet de la vision qu’a I'auteure des
problemes qui y sont présentés, a la lumiére de ses 25 ans de pratique de la
neurologie pédiatrique. C’est pourquoi certaines opinions émises peuvent
étre discutées, voire discutables, mais c’est le propre de la démarche
scientifique que d’ouvrir des portes qui, souvent, permettent d’avancer.
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PROLOGUE

Un instant dans la vie de Lucille

Lucille a 28 ans; elle habite Montréal, travaille comme caissiére dans
une épicerie... et, surtout, Lucille est enceinte.

Lorsqu’elle a appris la nouvelle, il y a maintenant huit mois et demi,
elle a partagé sa joie avec son conjoint Jean. Pendant des soirées entiéres,
ils ont imaginé ce nouveau bébé: garcon ou fille? Joueur de hockey ou
avocate?

Tout le temps de sa grossesse, Lucille s’est bien alimentée et a suivi
régulierement des cours d’accouchement sans douleur. Elle s’est rendue
a tous ses rendez-vous chez son obstétricien et n’a pas voulu passer
d’échographie pour avoir la surprise du sexe de son enfant. Jean et elle ont
préparé une chambre pour le bébé, aidés par leur famille et leurs amis. Les
futurs grands-parents avaient bien hite de tenir dans leurs bras leur premier
petit-enfant et les amis déja parents y allaient de leurs conseils.

Lorsque les premieres contractions sont apparues, Lucille a pris sa
valise — préte depuis quelques jours déja — et s’est rendue a ’hopital. Son
conjoint était présent pendant toute la durée du travail, et lorsque leur
bébé, un gros garcon, a poussé son premier cri, il était a ses cotés et c’est
lui qui a coupé le cordon ombilical.

L'infirmiére de la salle d’accouchement a posé le bébé sur son ventre.
Lucille I'a caressé, indifférente a tout ce qui se passait autour d’elle. Elle
n’apas vu le regard de I'obstétricien s’assombrir, elle n’a pas entendu que le
silence se faisait soudain dans la salle d’accouchement. On a emmené son
fils a la pouponniere sans plus d’explication, et elle-méme a été conduite
dans une chambre otl, épuisée mais heureuse, elle s’est endormie.

Le lendemain, lorsqu’elle a essayé d’allaiter son bébé, il dormait
beaucoup trop et, au bout d'une heure, l'infirmiére est venue le reprendre
pour le ramener a la pouponniére et lui donner un biberon de lait
maternisé. C’est normal, a-t-elle pensé, c’est une premiére expérience
pour moi et pour lui.

En début d’aprés-midi, I'obstétricien qui I'avait aidée a accoucher est
entré dans sa chambre, accompagné d’un autre médecin qui s’est présenté
comme le pédiatre qui s’occupait de son fils. Ils lui ont expliqué qu'’ils
avaient de mauvaises nouvelles a lui annoncer : son fils présentait tous les
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signes d'une trisomie 21, une affection causée par une anomalie dans les
chromosomes. Ils allaient devoir faire des tests, dont un caryotype, pour
confirmer ce diagnostic. Lucille les a écoutés, incrédule, et n’a eu qu'une
question a leur poser: Est-ce que mon enfant sera normal ?

Apres un bref silence, le pédiatre lui a répondu qu’en raison de
I’anomalie génétique de son fils, il aurait un déficit intellectuel, mais qu’il
était encore trop tOt pour savoir quel serait le degré de son handicap. 1l
nécessiterait un suivi particulier et du soutien toute sa vie. Il lui a parlé
de réadaptation, de scolarisation dans des classes spécialisées, de groupes
d’entraide pour les parents...

Lucille n’a pas vraiment retenu les paroles qui ont été prononcées ce
jour-13, elle a plutot eu ensuite I'impression d’avoir révé cet instant oll sa
vie a changé.

Elle n’a rien pu répondre aux deux médecins qui ont quitté sa chambre.
Ce n’est qu’apres leur départ que les questions lui sont venues a l’esprit.

Que nous réserve l’avenir ?
Pourquoi mon fils ?
Pourquoi moi ?
POURQUOI ?
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Chapitre 1

QU’EST-CE QUE LA DEFICIENCE
INTELLECTUELLE?

La définition de la déficience intellectuelle étant basée sur des chiffres,
nous allons nous intéresser a l'intelligence essentiellement en tant
qu’entité mesurable, tout en sachant que l'intelligence mesurée n’est qu'un
des aspects d'une structure beaucoup plus complexe.

LINTELLIGENCE EN QUESTIONS
Qu’est-ce l'intelligence?
Le cerveau, un organe complexe

§’il est un mot dont la définition et la perception ont, de tout temps, suscité
débats, questionnements, doutes et scepticisme, c’est bien l'intelligence.

Il s’agit d’'une notion abstraite qui se caractérise par la faculté de
comprendre et de saisir par la pensée le monde et les concepts qui nous
entourent, de méme que les fonctions mentales qui permettent cette
connaissance (Larousse 2008). Pour la plupart des gens, l'intelligence
est une des caractéristiques de ’homme, par opposition aux animaux
(encore que le débat existe aussi sur ce sujet). Dés 1905, un des peres de
la psychométrie, Alfred Binet, écrivait: « Bien juger, bien comprendre, bien
raisonner, ce sont les ingrédients essentiels de 'intelligence ». Quelques
années plus tard, Wilhelm Stern la définissait comme la «capacité
générale consciente d’un individu d’ajuster sa pensée a des nouvelles
exigences. C’est I'adaptabilité mentale générale aux nouveaux problemes
et aux conditions de vie».

L'intelligence est soumise a des facteurs génétiques et environnementaux,
dont 'influence respective dans son déterminisme a varié selon les époques
et les scientifiques qui I’étudiaient. L'opinion actuelle la plus généralement
partagée plaide pour un relatif équilibre dans I'importance de ses deux
déterminants, exprimés en anglais par les termes nature et nurture. Dans
ce cadre, la modulation des types d’intelligence par la culture et 1'envi-
ronnement est de plus en plus étudiée. Pour reprendre les éléments de
définition de Stern, 'adaptabilité mentale nécessaire pour affronter la
vie dans une mégapole surpeuplée et hautement technologique, comme
Tokyo, est différente de celle nécessaire pour survivre dans un petit groupe
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humain isolé de la forét amazonienne. Pourtant, dans les deux cas, «bien
juger, bien comprendre, bien raisonner» sont les clés indispensables a la
vie et au développement d'une personne.

A Vintérieur d’'une méme culture et dans un environnement similaire,
les individus ont des modes de fonctionnement et d’interaction qui leur
sont particuliers. Les derniéres années ont vu fleurir toutes sortes de
descriptions de 'intelligence, de I'intelligence émotionnelle a 'intelligence
mathématique, de l'intelligence auditive a l'intelligence visuelle, en fait
utilisées pour essayer d’expliquer les différents styles d’apprentissage. Il
s’agit 1a a notre point de vue d’une instrumentalisation de I'intelligence
et non d’'une définition.

Peut-on mesurer l'intelligence?

L'idée de mesurer l'intelligence remonte aux premicres années du
xx¢ siecle, dans la foulée de l'industrialisation et du développement de la
pensée scientifique expérimentale.

Ce sont des motivations économiques et financiéres qui sont 2
l'origine de cette démarche. En France, a la suite de la promulgation
de la loi de 1881 rendant 1’école obligatoire pour tous les enfants de 6 a
14 ans, le ministere de I’Education de I’époque a voulu pouvoir identifier
précocement les enfants qui auraient des difficultés scolaires et néces-
siteraient des mesures additionnelles d’éducation spécialisée. C’est a sa
demande qu’en 1905, les Francais Albert Binet et Théodore Simon ont
mis au point I’Echelle métrique de l'intelligence, dans laquelle des tests
de difficulté croissante devaient étre effectués. Ces tests comportaient des
notions de jugement, de compréhension et de raisonnement et étaient
congus pour les enfants de 3 a 12 ans. Chaque test de ’échelle se voyait
attribuer un age, défini par I’age auquel 50 % des enfants réussissaient ce
test. En 1908, ils introduisirent la notion d’dge mental. I’Age mental d'un
enfant était donné par les derniers items réussis, et ’avance ou le retard
intellectuel était évalué en soustrayant le nombre d’années d’dge mental
de I’4ge chronologique.

Divers changements ont été apportés a ce qui reste la base originelle
de la psychométrie. En 1912, 1’Allemand Wilhelm Stern a eu l'idée de
mettre en rapport les résultats au test de Binet-Simon et I’Age du sujet. En
divisant I’age mental par 1’dge chronologique, il a obtenu ce qu’il a appelé
quotient mental.

Puis, en 1916, L. Ternian, professeur a I’'Université de Stanford en
Californie, a eu l'idée de multiplier ce chiffre par 100 pour éliminer
les décimales et obtenir ce qu’il a qualifié de quotient intellectuel (QI).
Il décida également de réviser les épreuves du test de Binet-Simon pour
les adapter a la réalité nord-américaine. Il a publié, en 1916, I’échelle de
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UN LIVRE ESSENTIEL POUR AIDER

LES INTERVENANTS DU DOMAINE DE LA SANTE
ET LES FAMILLES A COMPRENDRE

LA DEFICIENCE INTELLECTUELLE

ans un monde axé sur la performance et la compétition, certains

individus n‘ont pas les «outils» nécessaires pour fonctionner au

méme niveau que les autres: ce sont les personnes vivant avec une
déficience intellectuelle.

Plus gu'un diagnostic, plus qu'un handicap, la déficience intellectuelle a des
répercussions sur les personnes qui en sont affectées, sur leur famille, leur
entourage et sur la société qui se doit de les appuyer, voire de les prendre
en charge. Elle impose bien souvent a tous un fardeau émotionnel tout
autant que financier.

Le premier objectif de cet ouvrage est d'aider les intervenants du domaine
de la santé et de la réadaptation, ainsi que les familles, a comprendre les
circonstances qui ont altéré le développement du cerveau, cet organe a la base
du fonctionnement individuel et de l'interaction avec le monde environnant.
Le second objectif est de présenter des stratégies et des moyens de prévention
adaptés a chacune des causes identifiées lorsque cela est possible.

Touchant a des domaines aussi variés que la génétique, l'infectiologie, la
néonatologie et la biochimie, cet ouvrage en expose les bases simplifiées et
décrit les mécanismes de l'altération d'un cerveau en développement aux
conséquences parfois dramatiques, toujours perturbantes.

Mieux connaitre les processus a l'origine de cette atteinte cérébrale permet
aussi d'envisager les moyens de l'éviter. Dans tous les cas, responsabilisations
individuelle et sociale doivent se conjuguer et les interventions se faire dans
le respect des valeurs éthiques ou religieuses de chacun.

EVELYNE PANNETIER a fait ses études de médecine a Lyon (France),
puis une spécialisation en neurologie pédiatrique en France et a
Sherbrooke (Québec). Depuis 25 ans, sa pratique de la neuropédiatrie I'a
amenée a s'intéresser particulierement au développement du cerveau
et a ses pathologies. Professeur d'enseignement clinique a la Faculté de
médecine de I'Université de Sherbrooke, elle a également prononcé de
nombreuses conférences destinées aux médecins, aux intervenants du
milieu de I'enseignement et de la réadaptation, ainsi qu‘aux associations
communautaires dans les domaines de la déficience intellectuelle, de
I'épilepsie, de la dyspraxie et des troubles attentionnels.
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