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évaluant les difficultés scolaires des enfants atteints de 
drépanocytose : avec et pour un meilleur accompagnement 

des enfants drépanocytaires »



- 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 toujours reconnues par les enseignants

Genèse duGenèse du projet DREPASCOLprojet DREPASCOL

- Pas toujours reconnues par les enseignants
- Parfois confondues avec le manque de motivation, la paresse, le manque de
sommeil

Confusions qui enferment l’enfant et peuvent être source d’échec 
scolaire



� Notre hypothèse: Difficultés scolaires précoces
chez les enfants atteints de drépanocytose

- Absentéisme scolaire (parfois répété)
- Hospitalisations
- Repos à domicile
- Temps de repos à l’infirmerie de l’école

- Douleurs- Douleurs
- Impact physique
- Impact psychique (anxiété, découragement/difficultés à 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 à l’autre
- Variable d’un moment à l’autre pour un même enfant



- Représentations de la maladie
- Personnelles (peur/ angoisses de mort/incertitudes quant à l’avenir)
- Familiales (place de l’enfant dans la famille/ avenir envisagé)
- Représentations attachées à 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



� Population de l’étude

- Enfants atteints de drépanocytose homozygote (ou autre forme
génétique sévère 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

MéthodologieMéthodologie

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

- Quel que soit leur traitement (pas d’intensification/ ou
intensification par Hydroxycarbamide/ programmes
transfusionnels/ou greffe)

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



- Enfants âgés de 8 à 13 ans (scolarisés en –CE2-CM1-CM2-6ième-
5ième)

- Evaluation de l’acquisition des compétences en fin de CE2 (palier
1 de la scolarité) et en fin de 6ième (palier 2 de la scolarité).

- Les défaillances dans les apprentissages fondamentaux sont plus

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

- Les défaillances dans les apprentissages fondamentaux sont plus
facilement repérables

- La non acquisition de ces compétences de base, va rendre toutes
les acquisitions ultérieures difficiles

- Période ou la gravité de la maladie est le plus souvent établie

- Pas de groupe contrôle
- Ce qui est testé correspond à ce que les élèves NE PEUVENT
PAS NE PAS SAVOIR



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



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 même microcompétence est évaluée 
dans des exercices (contextes) différents et donc par plusieurs items.

ex. la compétence « transcrire un phonème en graphème » est évaluée à travers 18 
items 

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

Les tests comportent 76 items répartis :











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

Le choix du test

Tests américains

� standardisés, adaptés et étalonnés sur la population française

� fréquemment utilisés dans le cadre de l’évaluation neuropsychologique 

➦ Calcul du QIT (moyenne 100 et écart type 15) à partir de quatre indices ICV (indice de 
compréhension verbale), IRP (indice de raisonnement perceptif), IMT (indice de mémoire 

de travail) et IVT (indice de vitesse de traitement)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 l’Indice de Vitesse de Traitement (IVT) qui mesure la rapidité cognitive 
(vitesse de traitement de l’information) et le rendement (l’attention soutenue) à partir de 

codes et de symboles







� Passation des tests

- Sessions de passation collective – par des non spécialistes
- Pendant les vacances scolaires
- 5-10 enfants par séance

MéthodologieMéthodologie

- 5-10 enfants par séance
- 2 tests de 45 mn chacun (pause de 20 minutes)



� Les modalités d’analyse
� une première étape : analyse informatisée 

� des données chiffrées individuelles et par tranches d’âges

� des pourcentages de réussite sur l’ensemble des items et sur des items 

spécifiques

� une étape d’analyse approfondie 

• l’étude minutieuse de chaque cahier et des bulletins scolaires

RésultatsRésultats

• l’étude minutieuse de chaque cahier et des bulletins scolaires

• la pondération des résultats informatiques  

• la recherche de la genèse des erreurs

• l’élaboration d’hypothèses

• des propositions de pistes de remédiation individualisées

Cohorte de 50 élèves/72 incluables, 27 garçons et 23 filles dont 28% ont une année 
de retard
31 en primaire, 19 au collège



Compte-tenu du panel limité, l'étude est plutôt qualitative que quantitative, 

cependant on constate que :

� avec 76% de réussite à l'ensemble des items, la cohorte se situe sous la 

norme relative représentée par la réussite attendue à 95% dès le niveau CM1.
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Résultats ensemble test  

� 22 enfants seulement sur les 50 testés ont acquis toutes les compétences 

nécessaires à la poursuite d'études post école élémentaire dans de bonnes 

conditions (44%)
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Profil 1

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

• N=8

Profil 2

• Ce profil est par nature hétérogène. Les enfants ont des acquis scolaires indéniables 
mais le maillage laisse apparaître des lacunes importantes dans la construction des 
compétences 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. 

Profil 2 (phonétiques, phonologiques, orthographiques, syntaxiques) et entravent la 
compréhension des contenus. 

• N=20

Profil 3

• Ces enfants ont acquis les compétences sur lesquelles repose la scolarité. Comme la 
majorité des élèves, certains présentent, à 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'élèves pour lesquels les moyens 
ordinaires de l'école ou du collège sont suffisants.

• N=22



Répartition des enfants de la cohorte par classe et  par genre
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Hypothèses d'interprétations et préconisations pédagogiques

Profil 1

A. Les fonctions cognitives sont trop 
altérées pour permettre les 
apprentissages qui nécessitent un 
recours à la mémoire à long terme. 

B. La fatigue entraîne une lenteur qui 
altère la capacité de catégorisation. 
Lorsque les apprentissages sont 
proposés en contexte scolaire, 
l’enfant est « noyé » parce qu’il aurait 

Les tests doivent être complétés par 
des examens et bilans divers pour 
affiner la connaissance des 
déficiences sensorielles et cognitives. 

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

� Tous les apprentissages scolaires l’enfant est « noyé » parce qu’il aurait 
besoin d’étapes intermédiaires et de 
pauses plus fréquentes.

C. La fatigue entraîne une difficulté de 
concentration qui altère le 
fonctionnement de la mémoire à court 
terme. L’enfant se trouve en situation 
« d’éternel apprentissage ».

� Tous les apprentissages scolaires 
devraient être construits ou ré-
abordés par le biais d'outils et de 
méthodologies dédiés. L'orientation 
en Unités Localisées pour 
l'Inclusion Scolaire (ULIS) est à 
privilégier afin qu'ils bénéficient  
d'un rythme adapté, de 
l'accompagnement d'un 
professionnel formé et à terme 
d'une orientation en cohérence
avec leur(s) spécificité(s).



Profil 2

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

B. Les enfants, même s'ils ne sont 
plus entravés par la maladie ou plus entravés 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 
découragement.
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68%
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PROFIL 1 PROFIL 2 PROFIL 3

codes et symboles (IVT)

IVT Moyen

Ecart 

Type % Erreurs

Profil 3 100.7 13.4 5

Profil 2 84.5 8.8 11

Profil 1 77.5 8.8 13

P=   
0.0001

Difficultés scolaires (profil 1 et 2) sont 
significativement associées à une baisse de l’IVT 

(mesure la rapidité du traitement de 
l’information (impacte toutes les fonctions 

cognitives)  et l’attention soutenue
Le pourcentage d’erreurs traduit l’impulsivité 

soit une difficulté d’inhibition, base des 
fonctions exécutives



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

Profil difficulté Profil normal

Pas d’ischémie 18 22 40

Ischémie 9 0 9

Difficultés scolaires et données biologiques de 
base (avant intensification): pas d’association 

significative retrouvée

P=   
0.003

27 22 49

Infarctus silencieux 



Points forts

� Sensibilisation des enseignants aux besoins scolaires spécifiques des
enfants atteints de drépanocytose.
� Limites: pas de groupe contrôle évaluant la part des facteurs
psychosociaux)?

� Langage des enseignants ce qui permet d’envisager les enseignants� 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

� 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)



Points forts

� Sensibilisation des professionnels de santé aux besoins scolaires
spécifiques des enfants atteints de drépanocytose et à l’impact de la
maladie sur les apprentissages scolaires.
� Part des facteurs organiques (hypoxie cérébrale, infarctus cérébraux)
versus facteurs liés à la maladie chronique? ), mais les difficultés
scolaires sont plus importantes chez les enfants avec infarctusscolaires sont plus importantes chez les enfants avec infarctus
cérébral « dit silencieux ».

� Ces données incitent à considérer les infarctus cérébraux
infracliniques comme des complications graves de la maladie, à les
dépister via la réalisation d’IRM cérébrale régulière et systématique,
et à mettre en œuvre des stratégies de prévention.

� Ces données incitent à proposer le dépistage précoce de troubles
scolaires, par l’inclusion de tests scolaires dans les bilans réguliers et
systématiques de l’enfant suivi pour drépanocytose
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scientifique de l’Université de Fribourg (CH)
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Soutiens  du PROJET

Enfants et leurs familles
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