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« Construction dun programme de recherche ?ap//'que’e

evaluant les difficulfés scolaires des enfants afteints de

drépanocytose : avec et pour un meilleur accompagnement
des enfants drépanocytaires »

XIII congreés international sur la drépanocytose, DORYS Lundi 14 mai 2018
Dr. C. Pondarré, Service de pédiatrie, Centre de référence drépanocytose, CHICréteil
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Genese du projet DREPASCOL

- Constats de départ

- Le retentissement de la drépanocytose sur les performances scolaires n'a fait
l'objet d'aucune exploration approfondie

- Notre expérience personnelle:
Difficultés fréquentes lorsqu'elles sont attentivement recherchées
Pas toujours reconnues par les parents
Pas foujours reconnues par les enseignants
Parfois confondues avec le manque de motivation, la paresse, le manque de
sommeil

Confusions qui enferment I'enfant et peuvent €tre source d'échec
scolaire




e Notre hypothese: Difficultés scolaires précoces
chez les enfants atteints de drépanocytose

- Absentéisme scolaire (parfois répété)
Hospitalisations
Repos a domicile
Temps de repos a l'infirmerie de I'école

- Douleurs
Impact physique

Impact psychique (anxiété, découragement/difficultés a se projeter
dans un avenir...)

Difficultés de sommeil
Antalgiques dérivés de Morphine qui entrainent une sédation (codéine..)

- Anémie chronique (Fatigabilité, troubles de concentration)
Variable d'un enfant a l'autre

Variable d'un moment a l'autre pour un méme enfant



- Représentations de la maladie
- Personnelles (peur/ angoisses de mort/incertitudes quant a l'avenir)
- Familiales (place de I'enfant dans la famille/ avenir envisagé)

- Représentations attachées a la maladie dans l'institution scolaire
(précarité sociale, parcours scolaire chaotique, espérance de vie
réduite)

- Atteintes cérébrales de la maladie
- Vitesses cérébrales accélérées
- Perfusion cérébrale anormalement élevée
- Hypoxémie cérébrale

- Infarctus « dits silencieux » visibles sur les examens d'Imagerie
cérébrale



Méthodologie

 Population de I'étude

- Enfants atteints de drépanocytose homozygote (ou autre forme
génétique sévere S B°)
Suivis en France depuis la période néonatale (pour avoir une
connaissance précise de leur parcours médical et éducatif)

Examen neurologique clinique normal (exclusion des enfants ayant
souffert d'accident vasculaire cérébral)

Quel que soit leur fraitement (pas d'intensification/ ou
intensification par Hydroxycarbamide/ programmes
transfusionnels/ou greffe)

- Enfants suivis au CHIC (cohorte du CHIC)
50 enfants



Dans I'éducation nationale, I'évaluation des acquis des éléves est liée aux compétences
définies dans le socle commun de compétences, connaissances et de la culture: Ce socle
constitue une culture scolaire commune, et représente ce que tout éleve doit savoir et
maitriser a l'issue de la scolarité obligatoire: Il s'acquiert progressivement au cours de la

scolarité.

- Enfants agés de 8 a 13 ans (scolarisés en -CE2-CM1-CM2-6ieme-
5iéme)

- Pas de groupe contréle



Les tests

Le test Predidrep2 est une évaluation, étalonnée sur deux des trois paliers du
«Socle commun de connaissances, de compétences et de culture » (SCCC)

Dans I'éducation nationale, I'évaluation des acquis des éleves est liée aux compétences
définies dans le socle commun de compétences, connaissances et de la culture: Ce socle
constitue une culture scolaire commune, et représente ce que tout éleve doit savoir et
maitriser a l'issue de la scolarité obligatoire: Il s'acquiert progressivement au cours de la

scolarité.
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Tests hybrides cognitivo scolaires

Les évaluations sont constituées de 16 exercices scolaires, comportant un certain
nombre de questions, dont les réponses fournies par chaque enfant donnent des
informations sur la maitrise des microcompétences (chaque prise d'information est
appelée item et se traduit par un codage). Une méme microcompétence est évaluée
dans des exercices (contextes) différents et donc par plusieurs items.

ex. la compétence « transcrire un phonéme en graphéme » est évaluée a travers 18
Items

Les tests comportent 76 items répartis :

67 items sont référés au palier 1 9 items sont référés au palier 2




EXERCICE 1

Compétence Avoir compris les principes de ['écriture alphabétigue
(codage/décodage/symboligue)

Micro compétence  Connaitre la transcription des phonémes en graphemes

Activité demandée a ’enfant

Ecrire une liste de mots sous la dictée. 1l s’agit de verifier s1 les enfants savent transcrire les sons qu’ils
entendent.

EXERCICE 1

T e 2
Les mots seront répetés deux fois : écrivez-les comme vous les entendez.
B - - A = - e e
Ecoutez bien. Je commence & dicter cette liste de mots : L2z 0l

e delapite roulée [a@ la ligne] T 3

s des artichauts Bangue [Attention | Bangue, ¢ 'est la margue des artichauts.[ [a la ligne]

e des bonbons acides [a la ligne] Lizzeo]
1 8 9 0

1 90
o

1 28 9 0

10

..................................................................................................................................................... 1 2 46 90

11

1 4 9 0

12

1. 27 90

13

1 247 90
14
1 246 790

15

1 4 9 0

16

1 2 47 9 0

..................................................................................................................................................... 17

1 2467 9 0

18



EXERCICE 2

Consignes de passation_(Temps indicatif : 3 minutes)

Dites aux enfants : « Je vais vous dicter des nombres que vous écrirez en chiffres sur votre cahier. Ecoutez
attentivement : je ne lirai ces nombres qu'une fois : 17-48<-79-612-1 715-3 500 »

Compétence

Micro compétences

Connaitre le nombre

Avair conscience des principes de la numeration de position
Ecrire en chiffres des nombres dictés

EXERCICE 2

Ecris en chiffres les nombres dictés par ton professeur




EXERCICE 5

Ecris le nom de la forme dessinée : |

30
1 2 8 90
Prédidrep 2 31
-4-
| 1 2 8 9 0 |
32
EXERCICE 5
Compétence Reconnaitre, nommer les figures géométrigues

Micro compétences  Reconnaitre, nommer les figures planes :
- reconnaitre, nommer un carré, un rectangle, un triangle ( palier 1)

- reconnaitre, nommer un cercle, un losange (palier 2)
Ecrire sans erreur des mots mémorises (palier 1)




EXERCICE 6

Compétence Comprendre un document

Micro compétences Comprendre un énoncé
Associer une phrase lue a son illustration

Consignes de passation (Temps indicatif : 2 minutes, consigne comprise)

Dites aux enfants « Au dessous de chaque phrase, 1l y a 4 images : €écris « oui » sur I"image qui correspond a
la phrase. Nous allons ensemble regarder I'exemple. » Lisez la phrase « L o1seau vole » aux enfants et assurez-vous
que la consigne est comprise. Dites ensuite : « 4 vous d’écrire « ow » sur I'image qui convient. Je vais lire chaque
phrase a voix haute une seule fois :

1. La balle sur le meuble est noire

2. Le clown liche les pommes.

3. Le garcon porte le panier, pourtant il est petit.

4. L’oiseau s’envole devant le chat que poursuit la dame »

EXERCICE 6

Ecris « oui » sur le dessin qui illustre la phrase.
Exemple :
L’ oiseau vole

| 1 3 8 90

33




Deux épreuves codes symboles (5 items) complémentaires référés au WISC 4

Le choix du test

Tests américains

. standardisés, adaptés et étalonnés sur la population francaise

. fréquemment utilisés dans le cadre de I'’évaluation neuropsychologique

= Calcul du QIT (moyenne 100 et écart type 15) a partir de quatre indices ICV (indice de
comprehension verbale), IRP (indice de raisonnement perceptif), IMT (indice de mémoire
de travail) et IVT (indice de vitesse de traitement)

Le choix des épreuves "Codes et symboles”

Possibilité d’'une administration groupale/administration individuelle (nombreux tests
neuropsychologiques)

= Calcul de I'Indice de Vitesse de Traitement (IVT) qui mesure la rapidité cognitive
(vitesse de traitement de I'information) et le rendement (I'attention soutenue) a partir de
codes et de symboles



Commentaire de I’exercice

Cette épreuve de code, chronométrée, cherche a mettre en évidence :
e ["accés aux symboles : niveau de facteur G (capacité a raisonner, déduire, résoudre un probléme, acquérir | 1+ 2 58 9 o |

de nouvelles connaissances) )
e les capacités de transcodage de signes arbitraires (processus linguistiques)

La réalisation de la tiche nécessite : | 1 & 9 0 |
L ]

de se référer aux modeéles. ce qui nécessite des saccades oculaires rapides, parfaitement calibrées et fiables 03
(sinon perte de temps et erreurs) : capacités oculomotrices, explorations/balayage (regard)

e de mémoriser les codes (gain de temps) : mémoire a4 court terme et mémoire de travail

e d’écrire (rapidement) un signe dans la case prévue : capacités grapho-motrices (motricité fine,
dysgraphies).

| + 2 4 9 0

Code B
Age B—16 ans
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Symboles Partie B
Age 8—-16 ans

ITEMS D'EXEMPLE

P < P L < s [oui] [NnON]

~ L + N T

VA
H

l[oui | [NON|

ITEMS D'ENTRAINEMENT

= - ~ lE -+ <z S [ourl] |Ncm|

our]  [Fon]

%

s O ~ 4+ 1 =*

* reproduit a partir du WISC — IV, (cf. cahier de passation)

Commentaire de I’exercice

Cette épreuve requiert d’excellentes capacités d’orgamsation linéaire du regard (exploration de la ligne des
symboles, régulierement et de la gauche a droite ; la capacité de faire des références au modele sur une méme
ligne ete.).
Le repérage d’un symbole identique au « symbole isolé » en début de ligne (le modéle) nécessite attention
visuelle, mais également une capacité de comparaison visuelle de dessins non signifiants :
* aitention et fonctions exécutives (choix et stratégie)
e la référence aux modéles en début de ligne, nécessite des saccades oculaires rapides, parfaitement
calibrées et fiables (sinon perte de temps et erreurs): capacités oculomotrices, explorations/balayage
(regard).




Méthodologie

e Passation des tests

Sessions de passation collective - par des non spécialistes
Pendant les vacances scolaires

5-10 enfants par séance

2 tests de 45 mn chacun (pause de 20 minutes)



Résultats

e Les modalités d'analyse

v une premiére étape : analyse informatisée
des données chiffrées individuelles et par tranches d’ages

des pourcentages de réussite sur I'ensemble des items et sur des items
spécifiques

v une étape d’analyse approfondie
I'’étude minutieuse de chaque cahier et des bulletins scolaires
la pondération des résultats informatiques
la recherche de la genése des erreurs
I'élaboration d’hypotheses
des propositions de pistes de remediation individualisées

Cohorte de 50 éleves/72 incluables, 27 gargons et 23 filles dont 28% ont une année
de retard

31 en primaire, 19 au college



Compte-tenu du panel limité, I'étude est plutét qualitative que quantitative,
cependant on constate que :

v avec 76% de réussite a I'ensemble des items, la cohorte se situe sous la
norme relative représentée par la réussite attendue a 95% dés le niveau CM1.

Résultats ensemble test

100.0%

v
80.0% 1
60.0% +
40.0% -
20.0% -
CE2 CM1 CM2 6e Se 4o

0.0%

v 22 enfants seulement sur les 50 testés ont acquis toutes les compétences
nécessaires a la poursuite d'études post école élémentaire dans de bonnes
conditions (44%)



 Ce score révéle une grande précarité cognitive et/ou linguistique. Ces enfants ne sont
pas réellement entrés dans la posture d’éleves. lls ne donnent pas de sens aux
apprentissages scolaires parce qu'’ils n’en saisissent ni les dimensions symboliques ni
les réalités conceptuelles.

* N=8

/

» Ce profil est par nature hétérogéne. Les enfants ont des acquis scolaires indéniables
mais le maillage laisse apparaitre des lacunes importantes dans la construction des
compeétences de base. L'ensemble est trop fragile pour qu'ils puissent continuer
tranquillement leur route scolaire.

» Pour beaucoup d'entre eux les dimensions techniques de la langue sont défaillantes
(phonétiques, phonologiques, orthographiques, syntaxiques) et entravent la
compréhension des contenus.

* N=20

/

» Ces enfants ont acquis les compétences sur lesquelles repose la scolarité. Comme Ia\
majorité des éléves, certains présentent, a des degrés divers, des instabilités
orthographiques. La conception des tests ne permet pas de préciser le niveau scolaire
de chacun mais nous pouvons dire qu'il s'agit d'éléves pour lesquels les moyens
ordinaires de I'école ou du colleége sont suffisants.

e N=22 /




Répartition des enfants de la cohorte par classe et par genre

14

12 —

10 —

OFilles
6 B Gargons

gl B mi§

Profil 1 Profil 2 Profil 3

Palier 1 Palier 2

72.30%

66.10%
53.20%

40.30%

PROFIL 1 PROFIL 2 PROFIL 3 PROFIL 1 PROFIL 2 PROFIL 3



Hypotheses d'interprétations et preconisations pedagogiques

Profil 1 Les tests doivent étre complétés par
A. Les fonctions cognitives sont trop des examens et bilans divers pour

altérées pour permettre les
apprentissages qui nécessitent un
recours a la mémoire a long terme.

. La fatigue entraine une lenteur qui
altere la capacité de catéegorisation.
Lorsque les apprentissages sont
proposeés en contexte scolaire,
I'enfant est « noyé » parce qu’il aurait
besoin d’étapes intermédiaires et de
pauses plus fréquentes.

. La fatigue entraine une difficulté de
concentration qui altére le
fonctionnement de la mémoire a court
terme. L'enfant se trouve en situation
« d’éternel apprentissage ».

affiner la connaissance des
déficiences sensorielles et cognitives.

» Les enfants de ce profil ne peuvent
pas progresser au sein d'une
classe reguliere. lls y sont
certainement en souffrance tant sur
le plan psychologique que par les
rythmes trop soutenus.

> Tous les apprentissages scolaires
devraient étre construits ou ré-
abordés par le biais d'outils et de
meéthodologies dediés. L'orientation
en Unités Localisées pour
I'Inclusion Scolaire (ULIS) est a
privilégier afin qu'ils bénéficient
d'un rythme adapté, de
I'accompagnement d'un
professionnel formé et a terme
d'une orientation en cohérence
avec leur(s) spécificite(s).



Profil 2

A. Les items les moins réussis sont
ceux qui reposent sur la
construction des connaissances et
des compeétences au programme
du CE1. Les enfants qui ont eu a
s'absenter beaucoup a ce
moment-la de la scolarité et/ou qui
n'étaient pas disponibles sont tres
pénalisés car ces apprentissages
ne leur seront plus proposeés.

B. Les enfants, méme s'ils ne sont
plus entraves par la maladie ou
les traitements, se trouvent en
difficulté car les acquis de base
font défaut.

C. Outre une possible fatigue, les
difficultés sont trop importantes et
doivent susciter du
deécouragement.



codes et symboles (IVT)

PROFIL 1 PROFIL 2 PROFIL 3
Ecart
IVT Moyen | Type % Erreurs
Profil 3 100.7 13.4 5
Profil 2 84.5 8.8 11
Profil 1 77.5 8.8 13

Difficultés scolaires (profil 1 et 2) sont
sighificativement associées a une baisse de I'TVT
(mesure la rapidité du traitement de
I'information (impacte toutes les fonctions
cognitives) et I'attention soutenue
Le pourcentage d'erreurs traduit l'impulsivité
soit une difficulté d'inhibition, base des
fonctions exécutives

140

120

100

80

60

Score IVT selon le profil

Difficultés

Normal

0.0001



Difficultés scolaires et données de l'imagerie

cérébrale (IRM):

9 enfants/49 présentent des infarctus

silencieux

Ces 9 enfants sont dans le profil des enfants

avec difficultés scolaires

Difficultés scolaires et données biologiques de
base (avant intensification): pas d'association
significative retrouvée

Profil difficulté Profil normal
Pas d’ischémie 18 22 40
Ischémie 9 0 9
27 22 49

Infarctus silencieux




e Sensibilisation des enseignants aux besoins scolaires spécifiques des
enfants atteints de drépanocytose.

e Limites: pas de groupe contrdle évaluant la part des facteurs
psychosociaux)?

e Langage des enseignants ce qui permet d'envisager les enseignants
comme acteurs de remédiation

* L'accompagnement des enfants aux acquis fragiles (Profil 2) doit
s'envisager, via un enseignement spécialisé, permettant de revenir sur
les apprentissages de base

e L'accompagnement doit tenir compte de la fatigabilité et des troubles
de l'attention (périodes dédiées, courtes et intensives: école ouverte,
séjours vacances pédagogiques et ludiques)



e Sensibilisation des professionnels de santé aux besoins scolaires
spécifigues des enfants atteints de drépanocytose et a l'impact de la
maladie sur les apprentissages scolaires.

e Part des facteurs organiques (hypoxie cérébrale, infarctus cérébraux)
versus facteurs liés a la maladie chronique? ), mais les difficultés
scolaires sont plus importantes chez les enfants avec infarctus
cérébral « dit silencieux ».

e Ces données incitent a considérer les infarctus cérébraux
infracliniques comme des complications graves de la maladie, a les
dépister via la réalisation dIRM cérébrale réguliére et systématique,
et d mettre en ceuvre des stratégies de prévention.

e Ces données incitent a proposer le dépistage précoce de troubles
scolaires, par l'inclusion de tests scolaires dans les bilans réguliers et
systématiques de I'enfant suivi pour drépanocytose



EQUIPE DREPASCOL

+ Corinne Pondarré, pédiatre hospitalier, Centre hospitalier intercommunal de Créteil
(CHIC), responsable du centre de référence pédiatrique de la drépanocytose, Mditre de
conférences, Université Paris Est Créteil

+ Martine Chomentowski, formatrice d'enseignants, enseignante et collaboratrice
scientifique de I'Université de Fribourg (CH)

+ Brigitte Rebmeister, formatrice d'enseignants, anciennement détachée a la direction de
I'évaluation et de la prospective (DEP) du ministére de I'Education nationale

s+ Elisabeth Ducros-Miralles, psychologue ; neuropsychologue en libéral et au CHIC
pédopsychiatrie

+ Nicolas Ruffieux, Professeur en pédagogie spécialisée, Université de Fribourg (CH),
neuropsychologue

+ Colette Lemmet, infirmiére, centre de référence de la drépanocytose

Collaborations :

- Sami Boufetta, étudiant en Master Management de grands projets (HEC Paris), réalisation
au protocole informatigue danalyse

-Noel Marsault, enseignant en arts appligués : réalisation du logotype Mélanie Vassal,
infirmiére de recherche clinigue
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