Developpement du langage
guand on a un syndrome de
Joubert




Développement psychomoteur :

« LChypotonie est présente a la naissance et peut entrainer un décalage dans le développement psychomoteur (la tenue de
téte, la tenue assise, la marche..).

« Lhypotonie se retrouve au niveau bucco-faciale avec des troubles des praxies bucco-faciales pouvant avoir des
répercussions sur la déglutition et la prononciation.

« |l peut exister une voie scandée (dysarthrie).

« Au début, il existe des troubles des mouvements oculaires (apraxie oculomotrice) et des troubles de I'équilibre (ataxie).

« Les difficultés motrices (y compris I'apraxie oculomotrice) diminuent avec I'Age, I'enfant intégrant cette motricité particuliere

Q dans son fonctionnement et s'y adaptant.

a

Développement langagier :

« Des enfants peuvent présenter un retard de langage et de parole. Chez certains enfants, la communication verbale est trés
difficile voire impossible. Il est alors proposé des moyens de communications dites alternatives comme par exemple le
makaton.

« La mise en place du langage écrit peut étre affectée par les troubles oculomoteurs gqui nécessitent une prise en charge en

Lorthoptie.

Développement cognitif :
« Le niveau intellectuel est variable et s'étend de la déficience intellectuelle a une intelligence normale. Les difficultés
cognitives les plus souvent retrouvées sont des troubles visuo-spatiaux et constructifs, des troubles logico-mathématiques,

de compréhension merphosyntaxique et pragmatique du langage.
La lenteur et la fatigabilité font partie du tableau cognitif. Les difficultés attentionnelles sont alors secondaires.

a

Développement affectif -

« Des difficultés de régulation des émoticns peuvent étre présentes et nécessitent une compréhension de I'entourage et un
accompagnement pour apprendre & se maitriser.
" Il existe parfois des troubles des habiletés sociales en lien avec des troubles de la reconnaissance des affects.

Signes pouvant étre associés dans le syndrome de Joubert :

Atteintes ophtalmologiques :
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Schéma des actions impliquées dans le fait de dire « bonjour » a l'occasion d'une rencontre.
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communication réceptive

communication expressive



Cas clinigue : Marion, 8 ans



Soutenir la communication
et le developpement du langage



Ou et guand communique-t-on?

* Partout et tout le temps.

Situations
programmees
ou
répétitives

Situations institutionnelles

4 )

Accueil du matin
Accompagnement du
repas

N /
4 )

Vacances (départ et retour)
Toilette, changes

N /

4 )

Sorties exceptionnelles
Evenements festifs
internes

N /
4 N

Refus de s’alimenter
Naissance d’un petit frere ou
d’une petite sceur

N /

Situations individuelles

Situations
spontanées
ou
aléatoires



Comment communique-t-on?

La communication non symbolique

=toutes les formes
de communication non-verbale

Distance
interpersonnelle

qui n’utilisent pas de symbole.

Regard

Attitude
générale

@) Expression du
visage




Comment communique-t-on?

* La communication symbolique
= toutes les formes de communication ﬂ

qui utilisent des symboles

Langage oral Langage écrit

N
/|\

Pictogrammes




La Communication Alternative et Amé

CAA

iorée

* regroupe l'ensemble des moyens de communication « utilisables
lorsque la parole fait défaut ».

F? _»
< €
N 4R

~

outils

Dispositifs

&

Programmes
d’installation

Albane PLATEAU, Orthophoniste
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La modalité de communication

* Simple o objets

s

TN photos

=Y, | Pictogrammes

| Langage écrit

* Tous les supports de communication réalisés et présentés
selon cette modalité

Albane PLATEAU, Orthophoniste



Le niveau technologique

 Low tech

 Mid tech

* High tech

Albane PLATEAU, Orthophoniste



La CAA? Pour qui?

Communication orale
présente mais tres déformée
ou compréhension tres
compliguée
> améliorer ce qui est
déficitaire

(A

Communication orale
absente
> remplacer ce qui est
déficitaire

Albane PLATEAU, Orthophoniste

F

Fonctions de
communication inexistantes
> enseigner ce qui est
déficitaire



faut avoir un certain age

pour bénéficier de la CAA.

* Pour tirer parti de facon optimale de I'intervention en CAA.

* Et surtout pour que la parole ne soit pas entravée.

a
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La CAA introduite des le plus jeune age
favorise le développement de la parole.

N
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La CAA empéche le déeveloppement futur
du langage oral

* Parce qu’on enleve a I'enfant toute motivation pour parler.

a

Le langage oral
s’améeliore
apres l'installation d’une CAA.

<

/




La CAA dépend de prerequis 3

* 'enfant doit avoir atteint un certain niveau de développement
cognitif et sensori — moteur pour pouvoir utiliser une CAA.

" On stimule le développement cognitif
en soutenant
le développement du langage
avec une CAA.




Pour aller plus loin

DE METTRE EN PLACE UNE
COMMUNICATION ALTERNATIVE

1 001 (Lﬂ

[In’y a pas d’age pour commencer !

imer ses besoins, envies, dire ce qui ne va pas, donner son avis, ou Méme prot et co. queiques soit la modalités (signes, gestes
pictogrammes, mats...). Rappelez-vous : on parie au bébé dés la naissance, avant quil ne sache parier lui-méme. De méme, la CAA
s'avire utile i I'ige adulte, y compris 3 la suite d'AVC ou de maladies neurodégén

oL 4108
el At Commpsvation, 33, 230 343

La GAA ramposha pes de parter Communication Améliorée

Mettre en place la CAA ne freinera ou n'empéchera pas le développement du langage oral Au
contraire, les études montrent que la CAA stimule la parole et oralisation

s e et Intervention Précoce
[l n’y a pas besoin d’gtre « prét » pour la CAA I : Mythes et réalités

1l n'y & pas de pré-requis & la CAA ! Bien que certaines compétences-ciés facilitent la mise en place o outils de
CAA, elles ne sont pas une re. et seront travaillées en paraliéle
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MaryAnn Romski, PhD, CCC-SLP ; Rose A. Sevcik, PhD
([ fgut parler en CAA pour que les personnes s’expriment Traduction frangaise : Nicolas BEC

De méme qu'un enfant apprend A parter grice au bain de langage environnant. de méme il faut recréer un bain de
| tangage adapté (utilisant la CAA). C'est ce qu'on appelie la « stimulation du langage assisté », approche basée sur les
preuves, qui peut étre mise en place grice 4 I'utilisation doutils de communication robustes

- - La nuse en place d’accom ements et soutiens a la communication altemative et augmentée (CAA)
0 o . i O 010 A g entin - R o e o Pt e it S D 15 P hpagn gn

chez le trés jeune et jeune enfant a été restreinte en raison de plusieurs mythes véhiculés sur I'utilité de la

« » CAA chez cette population. Cet :u'uc_le propose un apercu de quelques mythes qui entravent I'mtégration

La communlcaflgknwggg"gﬂt(rfm i aCCQSSIble de la CAA dans les interventions précoces et les réfute. Il analyse aussi les réalités a prendre en compte

quant 4 la nuse en place d’accompagnements et soutiens de la CAA chez le jeune enfant
Mots clés : communication améliorée, handicaps sévéres, rééducation orthophonique.
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Plus on commence tbt, plus on a de temps pour apprendre !

Utiliser de fagon efficace la CAA nécessite des compétences inguistiques. opératoires. sociales, mais aussi stratégiques, et devenir
compétent en CAA demande du temps ! Si aux difficultés de communication s ajoutent d'autres roubles (moteurs, sensoriels, visuels, etc ),
on comprend aisément qu'il soit mpo«uﬂl de commencer le plus 16t possible. La « modélisation » est la premiére étape & mettre en oeuvre
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Toutes les occasions sont bonnes our communiquer ! !
différents contextes et avec di ﬂmmu partenaire besoin de sujets de discussion au nvoom.qun porvwwu
appropnés et motvants | Créons des habitudes la CAA panmn tout le temps. méme si les personnes ne sont pas
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CAAPABLES.FR Albane PLATEAU, Orthophoniste



http://www.caapables.fr/ressources/
http://www.aplusieursvoix.com/?p=416

Cas clinique, suite : Marion, 8 ans



Syndrome de Joubert et CAA



La modalité de communication

e Multimodalité

Content!

Sighe

* Tous les supports de communication
realisés et presentés
de facon multimodale




Cahier de vie

Des phrases écrites

Des photos
et

Tout ce qui est important pour un enfantet qu’il
voudrait raconter a son entourage....




Echelle de la douleur

e echeles 0 008

 De |la douleur

e Des émotions



https://www.pinterest.com/aliciachauvin/psy/
http://www.papas-bricoleurs-mamans-astucieuses.fr/consulter-les-inventions/view/79-l-echelle-des-emotions

Refuser




Accepter




Livre sur mol

Jaime jouer avec

mon Buzz 'éclair.

Jaime aussi jouer
a des jeux

sur l'ordinateur.




Passeport de communication

e Décrire en images et photos
* qui est la personne
e comment communiquer avec elle.

e > efficacité
* > respect




: . TALKING 1o vour PHYSIOTHERAPIST
F I C h e S d e d I a | Og u e HELP YOUR PHYSIOTHERAPIST TO HELP YOU

* lcommunication entre le patient aphasique
et un professionnel

* contiennent des informations préecises,
parfois compliquées a exprimer et
comprendre.

* L'utilisation de dessins et de pictogrammes
permet de rendre plus simple la
communication autour de ces sujets.

* || existe par exemple des fiches pour
demander au patient aphasique des
renseignements sur la gestion financiere
de ses biens : ces fiches pourront étre
utilisées par I'assistante sociale pour
demander au patient de choisir son tuteur
(Marie Julien, 2002). X

An interactive resource for people and their health practitioners



http://saicomsa.free.fr/index.php?page=3

Talking Mats

Donner son avis

https://itunes.apple.com/us/app/talking-mats/



PECS

puzzle




* De I'image

cation ® ¥ § -
e Au tableau de communication

e Au classeur de communication
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Donner le communication complete!
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(App Store)



Développer la littératie tot

* Les images

/1 compréhension du texte

/1 mémorisation de I'histoire

e Support multimodal naturel
e Support interaction adulte-enfant
* Matérialise le début et la fin de |'histoire.

* Objet rituel familial, éducatif, social



Mais ...

* Les personnes ayant une difficulté intellectuelle
» Difficulté langagiére
e Lexique, syntaxe, morphologie et pragmatique

e Nacces a la littérature jeunesse

-
Pour que ce personnes profitent

des bienfaits de la littérature jeunesse,
il faut I'adapter!
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Dans une belle  montagne, vivaient un gentil petit lapin et un grend méchant




Adapter

e Le vocabulaire

* La syntaxe
Niveau mot-clé
Niveau tres simple
Niveau complexe

* Respecter |la trame du récit

* Le rapport entre les illustrations et le texte



Cas clinigue : J. 5 ans



Cas clinigue : A. 19 ans



Enfant
valide

4380 h

avant qu’jl pPrononce

' ses 1° mots
a 18 mois
exposition aux mots
(Jane Korsten)

Enfant
avec CAA
84 ans

dvec exposition
20330 Mminutes

Par semaine

pour recevoir
la méme €Xposition



Enfant Enfant
valide avec CAA

avec 2 séances
hebdomadaires

a 9-12 ans bain de langage
exposition aux mots
(Jane Korsten)

pPour recevoijr
la méme exposition




Modeée

MESSAGE MESSAGE
ENTRANT SORTANT
Développement du langage oral

s> () s

Enfant apprenant le langage alternatif (pictos)

iser = parler la langue de I'enfant

MESSAGE MESSAGE
SORTANT

Langage alternatif Langage alternatif

Gayle Porter, 2004




Modeéliser, -
. pprent|s§age
DOU rq UO|? plus rapide

'adulte
maitrise les
limites et les
avantages de

I'outil

motivant

<R

Augmentation Y Exposition
de notre plus
« sphere fréquente aux
d’influence » 4 mots






- - - C’est finil

La CAA,
@ un joli voyage,

N~
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