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Développement typique et atypique des fonctions exécutives et des théories de l’esprit.  
Neuropsychologie de la dystrophie musculaire de Duchenne et des amyotrophies spinales 

infantiles 
 

L’objectif général de cette thèse est d’explorer le développement des Fonctions Exécutives 
(FE), des Théories de l’Esprit (TdE) et leurs relations d’interdépendance chez l’enfant typique et chez 
l’enfant atteint de Dystrophie Musculaire de Duchenne (DMD) ou d’Amyotrophie Spinale Infantile 
(ASI).  

À la période préscolaire, les FE et les TdE émergent de manière relativement synchrone. Le 
caractère domain-general et la maturation prolongée des FE leur confèrent une place centrale dans le 
développement de domaines cognitifs spécifiques tels que celui des TdE. Néanmoins, la nature de la 
relation entre ces deux entités reste encore débattue. Sur le plan fondamental, cette thèse a pour 
objectif (1) de mieux conceptualiser la nature du lien entre FE et TdE à une période charnière de leur 
construction. L’immaturité des FE les rend particulièrement à risque dans le cadre de pathologies 
neurogénétiques pédiatriques. Dans les DMD et les ASI, le développement apparaît façonné par des 
facteurs génétiques, neurologiques,  moteurs ou environnementaux (Karmiloff-Smith, 1998). 
Toutefois, une atteinte cérébrale notamment au niveau des régions préfrontales, temporales et 
cérébelleuses est exclusivement retrouvée dans la DMD. Le second objectif de cette thèse vise à (2) 
comparer l’impact de ces deux pathologies neuromusculaires (avec ou sans mutation génétique 
s’exprimant au niveau cérébral) sur l’émergence et la complexification des FE et des TdE à des périodes 
développementales sensibles (3-10 ans). Ces pathologies constituent, à notre sens, des modèles 
originaux pour explorer la vulnérabilité précoce et les potentiels de plasticité de capacités 
neurocognitives à maturation tardive.  

Au total, 320 enfants typiques de 3 à 4 ans ont été évalués afin d’étudier les relations uni- voire 
bidirectionnelles entre FE et TdE représentationnelle via la création de protocoles innovants 
d’entraînement. Les résultats mettent en évidence des effets directs et croisés des entraînements 
Exécutif et Métacognitif sur les capacités de flexibilité cognitive et de TdE. Ces données expérimentales 
soulignent le caractère complexe et bidirectionnel de la relation entre ces deux domaines pendant leur 
période d’émergence.  

Dans le versant neuropsychologique, 26 enfants atteints de DMD et 17 enfants atteints d’ASI 
ont été appariés à 68 enfants neurotypiques âgés de 3 à 10 ans. La constitution de deux groupes d’âge, 
préscolaire (3-6 ans) et scolaire (7-10 ans) a permis d’adopter une approche transversale. À 3-6 ans, 
seuls les enfants du groupe DMD présentent une atteinte exécutive, centrée sur la Mémoire De Travail 
(MDT), l’inhibition et la flexibilité cognitive. Ces performances se normalisent toutefois à 7-10 ans à 
l’exception des troubles en MDT qui persistent. La Cognition Sociale (CgS) apparaît fragilisée 
uniquement dans le domaine de la reconnaissance des visages émotionnels. Chez les ASI, la cognition 
est préservée et se caractérise par un pattern développemental atypique, avec des scores 
significativement supérieurs dans les tâches de CgS et de TdE à 3-6 ans, ces performances se 
normalisant progressivement dans le groupe des 7-10 ans.  

Ces résultats pionniers mettent en évidence, non seulement, la vulnérabilité précoce des FE, 
de la CgS et plus spécifiquement des TdE chez les enfants atteints de DMD, mais également un 
important potentiel de plasticité cognitive chez les enfants avec une ASI. L’atteinte motrice et la 
limitation fonctionnelle ne constitueraient donc pas un facteur de risque univoque d’altérations 
neurodéveloppementales mais pourraient être envisagées comme un modulateur des trajectoires et 
des stratégies cognitives ou émotionnelles utilisées.  

 
Mots Clefs : Fonctions exécutives, Théories de l’Esprit, Dystrophie Musculaire de Duchenne, 
Amyotrophie Spinale Infantile, Neurodéveloppement, Vulnérabilité Précoce, Plasticité Cognitive, Âge 
Préscolaire et Scolaire 
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Typical and Atypical development of executive function and theory of mind. 
Neuropsychology of Duchenne Muscular Dystrophy and Spinal Muscular Atrophy 

 
The main goal of this doctoral dissertation is to explore the development of Executive 

Functions (EF), Theory of Mind (TOM) and their relationships at a key period in typical children and in 
children with either Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) or Spinal Muscular Atrophy (SMA). 

During the preschool period, EF and TOM emerge simultaneously. According to its domain-
general aspect and its protracted development, EF is considered a key component of domain-specific 
processes such as TOM. However, the nature of the relationship between EF and TOM is still uncertain. 
Fundamentally, this thesis aims to (1) better understand the role of EF in TOM emergence during a 
sensitive developmental period. EF immaturity during infancy and preschool periods is a possible risk 
factor that causes early vulnerability in pediatric neurogenetic diseases. In DMD and SMA, genetic, 
neurological and motor factors can lead to neurodevelopmental disorders. However, only DMD seems 
to be related to brain abnormalities in prefrontal, temporal and cerebellar regions. The second aim of 
this thesis is (2) to compare the impact of these two pediatric neuromuscular diseases on the 
emergence and complexification of EF and TOM during two sensitive developmental periods. The 
study of these diseases would give us an original approach to explore the early vulnerability and 
cognitive plasticity of late developing neurocognitive functions such as EF and TOM.  

320 typically developing children aged from 3 to 4 were evaluated to assess relationships 
between EF and TOM. Original redescription and Metacognitive training protocols were created and 
show both near and far transfer on EF and TdE skills, highlighting the complex and bidirectional 
relationship between EF and TdE during their emergence. 

From the neuropsychological side, a total of 26 children with DMD, 17 children with ASI, and 
68 age- and gender-match typical children aged from 3 to 10 were evaluated. Two subgroups divided 
children into preschoolers (3-6 y.o) and school-aged (7-10), in order to use a cross-sectional approach. 
Only young DMD subgroup (3-6 years old) shows significant impairments in EF, especially in Working 
Memory (WM), inhibition and cognitive flexibility areas. All these scores, except for WM, ranged in the 
normal score at 7-10 years old. Social Cognition also appears to be impaired both during the preschool 
and the school periods. Concerning the preschool SMA subgroup, children performed higher than the 
DMD and the control subjects in TOM tasks. However, these performances normalized at age 7-10.  

Taken together, these results highlight both an early vulnerability in DMD children and an 
important cognitive plasticity in ASI children for EF and SC including TOM. Early motor impairment and 
functional limitation therefore appear not only to be related to neurodevelopmental disorders but also 
to modulate dynamic trajectories and cognitive strategies. This work highlights new perspectives for a 
better understanding of early neurological vulnerability and cognitive plasticity, in relation to 
neuromuscular disorders on the development of complex neurocognitive skills.   
 
Key-Words: Executive functions, Theory of Mind, Duchenne Muscular Dystrophy, Spinal Muscular 
Atrophy, Neurodevelopment, Early Neurological Risk, Cognitive Plasticity, Preschool and School-age 
Children  
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PRÉSENTATION GÉNÉRALE 
 __________________________________________________________________________  

 

L’enfance est le berceau de nombreuses capacités cognitives et sociales qui conduisent 

progressivement à un fonctionnement autonome de l’individu. Beaucoup de facteurs peuvent 

moduler ce développement cognitif et modifier sa trajectoire de manière spécifique ((V. 

Anderson et al., 2011; Karmiloff-Smith, 1998). Les expériences perceptives (ou sensorielles) et 

motrices de l’enfant, son environnement social et socio-culturel, l’existence de facteurs 

neurogénétiques de vulnérabilité, la plasticité cérébrale sont autant de variables qui peuvent 

façonner les trajectoires typiques et atypiques ((Karmiloff-Smith, 1998; Thomas & Baughman, 

2014). Certaines fonctions cognitives, en raison de leur immaturité précoce, seraient 

particulièrement sensibles aux contraintes génétiques, cérébrales, environnementales et 

sociales. Parmi celles-ci, les Fonctions Exécutives (FE) et la Cognition Sociale (CgS) sont deux 

domaines respectivement transverses (domain-general) et spécifiques dont la maturation 

prolongée constitue un facteur de vulnérabilité (Anderson et al., 2011; Thomas & Baughman, 

2014). Ces deux domaines neurocognitifs, indispensables à un fonctionnement quotidien et 

social adapté(Diamond et al., 2007; Diamond, 2013), offrent deux modèles particulièrement 

intéressants pour appréhender la manière dont les facteurs endogènes et exogènes peuvent 

moduler l’évolution de ces fonctions au cours de périodes développementales charnières. Le 

modèle neuroconstructiviste, qui propose d’intégrer les différents niveaux d’analyse du micro 

au macro-génétique (expression génétique, timing de maturation cérébrale, corporel, 

environnementales, etc.) selon une perspective dynamique et intégrative (Karmiloff-Smith, 

1998; Thomas & Baughman, 2014), apparait particulièrement pertinent pour envisager une 

analyse de ces trajectoires développementales typiques et atypiques.  

 

Les FE regroupent un ensemble de composantes nécessaires au contrôle, à la 

manipulation, au stockage ou encore à l’organisation des informations (Isquith et al., 2005). 

La mémoire de travail (MDT), l’inhibition et la flexibilité cognitive sont classiquement décrites 

comme les 3 composantes principales chez l’enfant et l’adulte (Diamond, 2013; Miyake et al., 

2000). Centrales dans la cognition, ces fonctions sont impliquées dans de nombreux processus 

spécifiques et notamment dans la CgS (Carlson & Moses, 2001; Diamond, 2013a; Wellman, 

2018). En permettant des interactions efficaces et adaptées, la CgS se révèle essentielle pour 
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le fonctionnement quotidien, la réussite professionnelle ou encore les relations familiales 

(Bicks et al., 2015; Diamond, 2013; Wellman & Liu, 2004). La CgS est généralement étudiée 

chez l’enfant à travers la Théorie de l’Esprit (TdE) qui permet d’attribuer, de comprendre, 

d’expliquer et d’anticiper les états mentaux (émotions, croyances, etc.) et les comportements 

d’autrui (Wellman, 2018). Bien que reposant sur un socle commun, les TdE émotionnelles se 

distingueraient progressivement des TdE cognitives tant d’un point de vue fonctionnel que 

d’un point de vue neurodéveloppemental avec l’implication de réseaux cérébraux différenciés 

(Ahmad Abu-Akel & Shamay-Tsoory, 2011; Shamay-Tsoory, 2011). 

L’étude conjointe des FE et des TdE a mis en exergue d’importantes similitudes en 

termes de courbes développementales, périodes d’émergence ou de régions cérébrales 

impliquées (Bicks et al., 2015). En particulier, la période préscolaire (entre 3 et 6 ans) constitue 

une phase- clé dans l’émergence hétérochrone et hiérarchisée de ces deux domaines cognitifs 

(Bicks et al., 2015 ; Diamond, 2013 ; Shamay-Tsoory et al., 2011). A la période scolaire (7-10 

ans), s’opéreraient une spécialisation et une complexification de chacune des composantes 

exécutives et sociocognitives (Nicolas Chevalier, 2010; Diamond, 2013b; Shamay-Tsoory, 

2011). La progression des performances exécutives et de mentalisation apparaît 

particulièrement liée à la maturation des régions préfrontales, des réseaux fronto-pariétaux 

et fronto-temporaux (Bejanin et al., 2016; Bicks et al., 2015; B. Casey et al., 2005). Ces régions 

se caractérisent par une maturation et une connectivité particulièrement tardive et 

prolongée, s’échelonnant de la naissance jusqu’à la fin de l’adolescence, (Chevalier, 2010) et 

mettant en jeu des patterns d’activations initialement relativement diffus puis 

progressivement latéralisés et spécifiques (Thomas & Baughman, 2014). L'immaturité précoce 

et l’ontogenèse prolongée, tant fonctionnelle qu’anatomique constitue un facteur de risque 

accru de vulnérabilité. En effet, l’immaturité des réseaux cérébraux et des fonctions cognitives 

qu’ils sous-tendent offre aux perturbations neurologiques précoces un terrain 

particulièrement fertile pour altérer ou influencer le développement avant que celui-ci ne soit 

achevé (Karmiloff-Smith, 1998 ; Thomas & Baughman, 2014). Ces phénomènes de 

vulnérabilité et de plasticité tant neurologiques que cognitifs s’agenceraient selon un 

continuum complexe (Anderson, 2011).  

      

La Dystrophie Musculaire de Duchenne (DMD) et les Amyotrophies Spinales Infantiles 

(ASI) sont deux pathologies neuromusculaires pédiatriques d’origine génétique dans 
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lesquelles les enfants sont soumis à d’importantes contraintes. Les limitations motrices et 

corporelles associées à l’atteinte neuromusculaire progressive peuvent altérer la capacité de 

l’enfant, au cours de ses premières années de vie, à s’approprier son environnement par 

l’action. Ces limitations pourraient ainsi l’amener à adopter davantage une posture 

d’observateur pour extraire les invariants nécessaires à son développement cognitif (Jouinot 

et al., 2008). La perte progressive de mobilité pourrait également influencer l’environnement 

familial et/ou social qui adapterait ses comportements, demandes et attentes en fonction des 

signaux émis par l’enfant (Rivière, 2005). Ces différentes variables peuvent exercer des 

contraintes conduisant progressivement, selon le modèle Neuroconstructiviste, à des 

trajectoires développementales atypiques. Ces modifications seraient notamment saillantes 

pour les fonctions intégratives dont l’ontogenèse est particulièrement sensible à l’influence 

de l’environnement biologique ou social (Thomas & Baughman, 2014). En ce qui concerne 

spécifiquement la DMD, la perturbation d’expression de certaines protéines cérébrales 

constituerait un facteur de risque aggravant (Hendriksen et al., 2015) et pourrait avoir une 

influence directe sur le devenir cognitif des enfants (Doorenweerd et al., 2014) et conduire à 

des risques importants de troubles neurodéveloppementaux associés (Dommelen et al., 

2020). En ce sens, plusieurs études ont mis en évidence des dysfonctionnements voire des 

déficits notamment dans le domaine du langage, de la mémoire et des FE (Mennetrey et al., 

2020; Snow et al., 2013). En revanche, aucune étude n’a jusqu’à présent exploré la question 

de la CgS. A l’inverse, dans les ASI, le gène muté ne s’exprime normalement qu’au niveau du 

motoneurone et engage majoritairement le système nerveux périphérique (Kolb & Kissel, 

2015). Seules quelques études ont caractérisé le phénotype cognitif, langagier et de la 

cognition spatiale de ces enfants (James Rivière et al., 2009; Viodé-Bénony et al., 2002; von 

Gontard et al., 2002). Les fonctions neurocognitives complexes telles que les FE et la CgS n’ont 

jusqu'alors jamais été investiguées.  

Plusieurs modèles issus de la neuropsychologie développementale ou pédiatrique, 

comme dans le cadre des TSA ou des traumatismes crâniens, ont étudié la question de la 

vulnérabilité précoce des FE et de la TdE. Cependant, l’étude comparative de deux pathologies 

neuromusculaires à des périodes charnières du développement et en comparaison à une 

population neurotypique pourrait offrir un cadre original pour étudier les conséquences 

neurodéveloppementales de risques neurologiques précoces et explorer notamment l’impact      
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des contraintes exercées par l’environnement (biologique ou social) sur les phénomènes de 

plasticité cognitive des FE et de la CgS.  

 

Cette thèse a ainsi pour objectif : (1) de caractériser, entre 3 et 10 ans, le 

développement des FE et de la CgS pendant leur période d’émergence et de complexification 

et la nature de leurs inter-relations dans le développement typique et atypique; (2) d’étudier 

l’influence d’un facteur de risque neurogénétique précoce (avec et sans perturbation 

d’expression de protéines cérébrales) sur ces 2 fonctions de haut niveau et leurs potentiels de 

plasticité cognitive. Ces différentes questions seront abordées par des études (1) micro-

génétiques auprès d’une population d’enfants neurotypiques, via la construction de tâches 

expérimentales de flexibilité cognitive et de TdE  et l’utilisation de protocoles d’entraînement 

; (2) transversales et comparatives auprès d’enfants âgés de 3-6 et 7-10 ans atteints de DMD, 

d’ASI et d’un groupe de comparaison via l’analyse des profils cognitifs, exécutifs et socio 

émotionnels. L’utilisation de tests classiques, de tâches expérimentales sensibles et 

spécifiques issues de la population neurotypique et d’outils écologiques permettra de dresser 

un profil exhaustif de ces différentes fonctions. L’analyse des FE et CgS dans ces deux 

populations cliniques et selon l’âge (3-6 vs 7-10 ans) permettra de caractériser leur profil 

évolutif en termes de majoration, stabilisation ou normalisation des performances.                

 

La première partie de cette thèse sera dédiée à une synthèse des principaux modèles      

abordant le développement cognitif à travers notamment la théorie contemporaine du 

Neuroconstructivisme. Seront ensuite exposés les courants théoriques, les études           

développementales, les régions cérébrales et réseaux neuronaux impliqués ainsi que les 

modèles de vulnérabilité précoce des FE et de la CgS. La DMD et les ASI seront par la suite 

abordés afin de présenter une revue récente des connaissances et travaux sur leur phénotype      

cognitif et socio-émotionnel respectif.  

A l’issue de cette partie théorique, nous présenterons les contributions expérimentales 

de ce travail de thèse. Nous présenterons dans un premier temps la problématique et les 

objectifs puis les études réalisées, d’une part, sur la population neurotypique et d'autre part, 

sur les populations cliniques. Les études 1 et 2 portent sur l’investigation des mécanismes 

sous-tendant l’émergence de la flexibilité cognitive et de la TdE explicite chez l’enfant d’âge 

préscolaire ainsi que sur la caractérisation du lien entre ces deux domaines. L’études 3 porte 
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sur la caractérisation du profil cognitif, exécutif et sociocognitif des enfants atteints de DMD 

ou d’ASI et l’analyse, pour chaque groupe clinique, de l’évolution des performances entre la 

période préscolaire et scolaire . 

 Enfin, les résultats issus de l’ensemble de ces travaux, les recommandations de prises 

en charge innovantes et les pistes de recherches futures seront discutés dans le dernier 

chapitre.  
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PARTIE I : DEVELOPPEMENT TYPIQUE DES 

FONCTIONS EXECUTIVES ET DES THEORIES DE 
L’ESPRIT 

 

 

CHAPITRE 1 : DEVELOPPEMENT TYPIQUE ET PERSPECTIVES 

NEURO-DEVELOPPEMENTALES 

 

1. APPROCHES CONSTRUCTIVISTE ET NEO-CONSTRUCTIVISTE : 

ROLE DE L’ACTION 

Depuis les premiers travaux de Piaget, le développement de l’intelligence chez l’enfant 

se conçoit comme le résultat de l’interaction entre l’individu et l’environnement (Houdé et al., 

2011). Dans ce modèle constructiviste, Piaget décrit le développement intellectuel comme 

progressif, organisé en stades d’acquisition distincts et hiérarchisés. L’intelligence de l’enfant 

se construirait via ses interactions sensori-motrices avec l’environnement, lui permettant de 

construire des schémas de représentations du monde, des règles élémentaires, puis 

progressivement, de dégager des invariants et des concepts de plus en plus abstraits (Houdé, 

2011). En complexifiant ces expériences sensorimotrices, la combinaison de règles et 

l’association de concepts devient progressivement accessible, permettant à l’enfant de se 

forger un ensemble de représentations internes de son environnement (Bebko et al., 1992). 

Dans ce courant constructiviste, l’action, et plus généralement les expériences motrices et 

sensorimotrices, constituent le cœur du développement de ces schémas de représentation, 

et donc, de la cognition. De cette place centrale que prend l’action dans la construction de 

l’intelligence découle la question de ses adaptations pour les enfants ayant eu peu ou pas 

accès à l’action physique pour interagir précocement avec l’environnement. Selon la 

perspective constructiviste, les enfants atteints de maladie neuromusculaire à début précoce 

ne pourraient pas pleinement se développer sur le plan cognitif, leurs limitations motrices 

constituant un frein pour l’élaboration des représentations mentales à l’origine de structures 

cognitives plus complexes.  
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Ce positionnement radical en faveur du rôle central et presque exclusif de l’action sur 

le développement de l’intelligence a été remis en question dans les années 70 via le courant 

néo-constructiviste. Bien que toujours envisagé de manière hiérarchique et par stades, le 

développement n’est plus conçu comme résultant d’une action nécessairement motrice de 

l’enfant sur l’environnement. Le sujet tient un rôle central et actif dans ses acquisitions, mais 

sous un angle davantage interne (par le recrutement de mécanismes de contrôles) qu’externe 

(par l’expérimentation motrice). Parmi toutes les théories du courant néo-constructiviste, la 

notion d’une capacité de traitement limitée, augmentant graduellement avec l’âge apparait 

centrale. Particulièrement explorée dans la Théorie des Opérateurs Constructifs de Pascual-

Léone (Pascual-Leone, 1970), cette notion de « puissance intellectuelle » - nommée 

Opérateur Mental (M)- correspond à un mécanisme général de la cognition et permettrait 

d’expliquer le nombre croissant de schèmes activés. Avec l’âge, l’enfant serait 

progressivement capable de mobiliser de nombreux schèmes simultanément ce qui lui 

permettrait d’accéder à des représentations de plus en plus complexes et traduirait 

l’évolution de sa cognition (de Ribaupierre, 2007). Toutefois, cette complexification ne 

dépendrait pas uniquement de cet opérateur mental. Pour que l’enfant soit en mesure de co-

activer ses représentations, il est nécessaire qu’il les ait acquises, stockées, puis qu’il les 

sélectionne et les combine stratégiquement dans le but de réaliser une tâche ou de raisonner. 

Ce rôle d’acquisition de connaissances et de leur traitement et sélection serait respectivement 

assuré par les opérateurs C (Contenu) & L (Logique) et I (Inhibition) & E (Exécutifs). La 

modularité de la cognition, via ces différents systèmes, mécanismes ou opérateurs 

permettrait d’expliquer un calendrier développemental typique, tout en laissant la place à 

l’explication des variations interindividuelles. Afin d’acquérir des connaissances (générales 

puis spécifiques), l’enfant doit toutefois être confronté explicitement ou implicitement à son 

environnement, ces différentes expériences activant et modulant les représentations internes 

déjà construites. En ce sens, le rôle des interactions sociales serait également capital, en 

offrant notamment de nouvelles stratégies et situations d’apprentissage à l’enfant. La 

puissance intellectuelle, qui constitue un mécanisme global, indépendant du contexte (et 

donc des apprentissages spécifiques), se développerait davantage via des processus de 

maturation biologique (De Ribaupierre, 2007).  
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2. APPROCHE INNEISTE ET ROLE DE LA PERCEPTION  

Un tout autre courant théorique, particulièrement développé dans les travaux de 

Baillargeon (Baillargeon, 1987), remet en question le rôle actif de l’enfant dans la construction 

de ses représentations mentales. Bien avant le développement de la coordination motrice et 

de l’action volontaire, les recherches de Baillargeon suggèrent que les enfants âgés de 3,5 à 

5,5 mois disposeraient déjà de capacités représentationnelles et de connaissances-noyaux. En 

court-circuitant la nécessité de l’action pour développer des connaissances, Baillargeon 

postule que le développement de l’intelligence est sous-tendu par des capacités perceptives 

précoces. 

A l’extrême de cette position, Melher (1983) propose une théorie où la connaissance 

précède l’apprentissage. Dans cette approche, l’enfant dispose, dès sa naissance, de 

l’ensemble du stock de connaissances et de compétences qu’il affinera par la suite. Cette 

approche repose sur l’idée qu’un individu n’est en mesure d’apprendre quelque chose de 

nouveau que s’il possède déjà les bases nécessaires à son acquisition (Melher, 1983 ; Lecuyer 

& Durand, 2012). En ce sens, chaque nouvelle acquisition réalisée par l’enfant ne serait que 

l’expression de connaissances (savoirs ; concepts) ou de compétences (savoir-faire ; utilisation 

et application des connaissances) qu’il possède déjà de manière innée.  

De manière plus modérée, le « Core Knowledge » de Spelke (Spelke, 1998) évoque la 

possibilité que l’enfant dispose, dès sa naissance, d’un stock limité de connaissances sur 

l’environnement. Ces connaissances de base concernant les propriétés physiques des objets, 

telles que la continuité et la solidité de l’objet, lui permettraient par la suite de développer ses 

compétences, soit en guidant les apprentissages et les acquisitions, soit en laissant à 

l’environnement le rôle de modulateur des acquisitions.  

Ces théories nativistes reposent principalement sur les observations réalisées chez les 

bébés âgés de quelques heures à quelques jours. En effet, très précocement, les bébés 

semblent présenter certaines compétences ou savoir-faire qui ne peuvent être attribués à 

l’expérience1. Parmi celles-ci, les orientations préférentielles vers les stimuli sociaux 

 
1 Dans ces courants nativistes le nouveau-né est initialement considéré comme vierge de 
toute expérimentation (Lecuyer & Durand, 2012). Cependant, les avancées des 
connaissances dans le domaine de la cognition prénatale remettent aujourd’hui en question 
ce postulat, plusieurs études ayant mis en évidence des apprentissages pendant cette 
période (Schaal et al., 2000) 
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constituent probablement l’argument le plus solide. Dès la naissance, les bébés sont 

automatiquement attirés vers les stimuli ressemblant à des visages (Morton & Johnson, 1991). 

Ils présentent également une préférence pour les voix humaines (DeCasper & Fifer, 1980). En 

particulier, le visage de la mère ainsi que sa voix constituent des objets d’orientation 

préférentielle dès les premières minutes de vie (Johnson et al., 1991). Ces préférences 

précoces semblent donc être acquises dès la naissance (voire même in utero, notamment 

pour la voix maternelle ; Decasper & Fifer, 1980). Outre l’exposition à certains stimuli en 

période prénatale, ces comportements d’orientation préférentielle ne semblent pas liés à des 

expériences spécifiques. Dans le même sens, dès 2 mois, alors que les compétences et 

expériences sensori-motrices sont encore très limitées, les principes de continuité et de 

solidité semblent déjà émerger (Lecuyer & Durand, 2012). Bien que très précoces, ces 

compétences n’ont toutefois pas pu être mises en évidence avant l’âge de 2 mois. Ce délai 

dans l’apparition de ces connaissances interroge sur les mécanismes à l’origine de ces 

acquisitions. Selon Lecuyer (2004), ce serait par le biais de la perception (visuelle notamment) 

que se développeraient ces connaissances. Ainsi, du fait de son intérêt accru pour ses 

congénères, le bébé pourrait extraire progressivement des invariants suite à l’observation des 

interactions des adultes avec leur environnement physique notamment lorsqu’ils 

expérimentent les principes de solidité et de continuité. La récurrence de ces observations 

pendant les 2 premiers mois de vie serait nécessaire et suffisante pour que le bébé puisse en 

dégager les règles et les principes généraux. Dans le même sens, les connaissances de l’enfant 

seraient perpétuellement mises à jour au fur et à mesure des nouvelles observations. La 

complexification des connaissances serait alors dépendante du nombre maximal 

d’informations simultanément traitées par l’enfant. La fréquence d’observation de certaines 

situations permettrait d’expliquer l’acquisition progressive de certaines notions par les bébés, 

ce que certains chercheurs traduisent par le concept de stades d’acquisitions. Les travaux 

menés par Baillargeon (2004) illustrent cette théorie, en mettant en évidence l’acquisition 

successive de la solidité et de la permanence de l’objet vers 2-3 mois, puis de la notion de 

visibilité et de cache, de contenant vers 7 mois, et de transparence vers 10 mois. Ces deux 

dernières situations, moins fréquemment rencontrées (donc observées) que les autres, 

mettent donc plus de temps à être intégrées par le bébé comme des invariants (Lecuyer et 

Durand, 2012).  
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Si la perception semble prendre le rôle que Piaget attribuait à l’action motrice dans la 

construction des représentations mentales, l’avancée des connaissances dans le domaine de 

la cognition prénatale remet en question certaines conceptions nativistes. En effet, dès le 3ème 

trimestre de gestation, le système sensoriel serait déjà développé, bien qu’encore immature. 

Avec le traitement de ces premières informations sensorielles, le fœtus aurait déjà constitué 

un répertoire d’expériences avec l’environnement  (Del Giudice, 2011 ; Granier-Deferre, 

Schaal et DeCasper, 2004 ; Lecuyer et Durand, 2012 ; Schaal, Hummel et Soussignan, 2004). 

Loin de se limiter au stade anténatal, ces expériences sensorielles précoces auraient des 

conséquences sur le développement cognitif postnatal. La conception nativiste selon laquelle 

la naissance constitue l’état initial du développement cognitif se voit donc compromise 

(Lécuyer & Durand, 2012). Le fœtus serait déjà en mesure d’apprendre de ses expériences et 

interactions précoces avec l’environnement sensoriel et proprioceptif. Ces expériences 

pourraient lui permettre de dégager certaines règles, lui fournissant un socle de 

connaissances générales dès la naissance. La perception, les interactions sociales et les 

expériences motrices postnatales lui permettraient alors de développer des connaissances 

spécifiques plus complexes.   

 

3. APPROCHE NEURO-CONSTRUCTIVISTE 

Les divergences théoriques concernant le développement cognitif et les données récentes 

issues des neurosciences cognitives ont progressivement amené les chercheurs à s’interroger 

sur les relations entre l’inné, la perception, l’action, les expériences sensori-motrices et 

l’environnement social. Les avancées dans la compréhension des mécanismes de maturation 

et de spécialisation cérébrales et des interactions entre génétique et réseaux neuronaux ont 

fait émerger un nouveau courant théorique: le neuroconstructivisme (Thomas & Baughman, 

2014). Cette conception propose une approche globale en modélisant l’impact conjoint et 

multidirectionnel de facteurs se déclinant du micro au macro-génétique (gène, cerveau, 

corporel, social) sur le développement de l’enfant (Thomas & Baughman, 2014). Bien plus 

qu’une trajectoire fixe et prédéterminée, le neuroconstructivisme envisage que de nombreux 

facteurs interagiraient entre eux afin de guider le développement selon un principe de 

potentialité (Karmiloff-Smith, 1998). 

Alors que les aspects biologiques sont génétiquement prédéterminés, le développement 

s’expliquerait par la notion de « dépendance contextuelle » (Thomas et Baughman, 2014). 
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Selon cette conception, l’individu s’inscrit dans un contexte unique et spécifique incluant 

différents niveaux de lecture. Au niveau génétique par exemple, il n’est possible de 

comprendre l’expression d’un gène qu’en fonction de l’expression de l’ensemble des autres 

gènes. De la même manière, les neurones interagissent entre eux et leur mise en réseau est 

dépendante des autres cellules et neurones entrant en interaction avec eux. La maturation 

cérébrale s’intègre dans celui, plus vaste, du corps entier. Ce corps est lui-même soumis à un 

environnement sensoriel, physique et social. Selon le même principe, le développement 

cognitif s’inscrirait dans l’interaction multidimensionnelle de ces facteurs (Thomas & 

Baughman, 2014). L’ensemble de ces facteurs constitue ainsi un contexte spécifique 

dynamique et évolutif à la fois modulé par et modulateur du développement neurocognitif. 

L’étayage et les stimulations fournies par l’environnement physique et social du bébé, la 

manière dont il sélectionnera les informations et traitera ses expériences modifieront les 

patterns d’activations neuronaux et forgeront sa future adaptation aux stimuli 

environnementaux. C’est donc le contexte dans lequel l’enfant évolue qui influence les 

représentations qu’il construira selon des processus de spécialisation progressive (Karmiloff-

Smith, 1998). Ces représentations elles-mêmes auront à leur tour un impact sur 

l’environnement de l’enfant.  

La spécialisation progressive des régions cérébrales sous-tendant le développement 

cognitif dépend donc de la fréquence des interactions entre l’enfant et son contexte. Des 

interactions répétées auront pour effet de renforcer les patterns d’activations neuronales. 

Cependant, les différentes phases de maturation cérébrale ne seraient pas égales quant à 

leurs possibilités de moduler ces patterns. Des périodes de sensibilité, s’étalant sur un 

continuum complexe entre vulnérabilité, expression et plasticité, se retrouveraient tout au 

long du développement pour chaque fonction cognitive (Thomas & Baughman, 2014). On 

notera par exemple que la période critique pour la perception des phonèmes d’une langue 

étrangère s’étend jusqu’à environ 10 mois (Best & McRoberts, 2003). Passé cet âge, les bébés 

deviennent de véritables spécialistes de leur langue native et présentent une surdité 

phonologique pour toute langue non familière. Cette période de sensibilité aurait donc à la 

fois une conséquence fonctionnelle, mais également neurologique, en impactant 

l’organisation des régions cérébrales (par exemple pour le bilinguisme) (Dehaene-Lambertz & 

Gliga, 2004). 



INTRODUCTION THÉORIQUE   Partie Typique - Chapitre 1 

 29 

Le renforcement des patterns neuronaux pendant les périodes de sensibilité conduirait à 

la spécialisation progressive de ces réseaux, qui deviendraient de moins en moins plastiques 

à mesure de l’avancée en âge et de la réduction des fenêtres de sensibilité (Thomas & 

Baughman, 2014 ; Anderson et al.,2011) Ces réseaux, même spécialisés, bénéficieraient 

toutefois d’un certain potentiel de plasticité notamment consécutivement à des modifications 

importantes du contexte (ex : lésion cérébrale). Dans ces cas particuliers, la plasticité, 

essentiellement adaptative et compensatoire permettraient à des réseaux spécialisés d’être 

recrutés afin de remplacer la fonction déficitaire (Anderson, 2011 ; Karmiloff-Smith, 1998 ). 

L’effet de Crowding (Anderson et al., 2011) en constitue une illustration particulièrement 

connue : en cas de lésions massives de l’hémisphère gauche, l’hémisphère droit, pourtant 

spécialisé dans les traitements visuo-spatiaux, prendrait en charge le langage (Anderson et al., 

2011). 

Si cette plasticité est maximale en début de vie (lorsque les réseaux ne sont pas encore 

spécialisés), l’immaturité du cerveau s’accompagnerait également d’une plus grande 

vulnérabilité aux perturbations cérébrales précoces (Anderson et al., 2011). Cette 

« souplesse » des réseaux non spécialisés offrirait à l’environnement davantage de poids pour 

infléchir leur évolution (Karmiloff-Smith, 1998). La fenêtre développementale apparait donc 

déterminante, qu’elle soit envisagée de manière absolue (l’âge de l’enfant) ou relative selon 

la trajectoire de spécialisation de chaque région, réseau ou fonction.  

La prise en compte des périodes de sensibilité relatives prend tout son sens lorsque l’on 

considère les différentes étapes de la maturation cérébrale. Les régions antérieures (et 

particulièrement les régions frontales et préfrontales) se caractérisent par une maturation qui 

s’étend de la naissance jusqu’au début de l’âge adulte (Chevalier, 2010), ce qui offre un terrain 

propice à l’influence de l’environnement. A l’inverse, les régions plus postérieures bénéficient 

d’une maturation nettement plus rapide qui s’achève pendant les premières années de vies 

(Gogtay et al., 2004). La période de sensibilité maximale est donc particulièrement restreinte 

et brève, ce qui laisse peu de place à l’environnement et au contexte pour infléchir une 

trajectoire génétiquement prédéterminée (Karmiloff-Smith, 1998).  

La temporalité absolue et relative des perturbations du contexte de développement  

(incluant les aspects génétiques, cérébraux, corporels, environnementaux et sociaux) exerce 

donc une influence majeure sur l’évolution de mécanismes généraux ou spécialisés. Dans le 

cas de pathologies neurogénétiques pédiatriques, le développement se construit dès le départ 
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dans un contexte atypique. Une atteinte sensorielle, motrice ou corporelle précoce modifiera 

les interactions sensori-motrices du bébé avec son environnement et aura, potentiellement, 

une influence étendue sur son développement cognitif ultérieur. A l’inverse, dans le cas d’une 

atteinte plus tardive, les conséquences seraient plus restreintes et toucheraient un ou 

plusieurs domaines cognitifs déjà relativement spécialisés (domain-specific ; Karmiloff-Smith, 

1998). 

Ce timing développemental dynamique constitue une véritable clé pour appréhender le 

continuum entre vulnérabilité neurologique et plasticité cognitive précoces et comprendre 

leur retentissement sur des fonctions cognitives transverses ou spécifiques. La connaissance 

des trajectoires développementales typiques des FE, de la cognition sociale et de la TdE en 

particulier, permettra d’aborder la question de leurs modifications potentielles dans les 

dystrophinopathies (la Dystrophie Musculaire de Duchenne ; DMD) et les Amyotrophies 

Spinales Infantiles (ASI). Leurs atteintes multisystémiques (affectant les versants génétiques, 

moteurs, corporels, psychosociaux et potentiellement cérébraux) en font des modèles 

particulièrement pertinents pour l’étude du développement cognitif atypique. Toutefois, afin 

de ne pas restreindre leur caractérisation neuropsychologique à de simples notions de déficits 

ou de préservations, il apparait nécessaire d’étudier leurs trajectoires dynamiques 

d’émergence et de complexification sur une période charnière couvrant les années 

préscolaires et scolaires. Nous aurons ainsi pour objectif d’étudier l’impact des mécanismes 

de vulnérabilité mais aussi de réorganisation et de plasticité cognitive pouvant être mis en jeu 

pendant cette fenêtre développementale.  



INTRODUCTION THÉORIQUE   Partie Typique - Chapitre 2 

 31 

CHAPITRE 2 : EMERGENCE ET DEVELOPPEMENT DES 

FONCTIONS EXECUTIVES  

 

Les Fonctions Executives (FE) renvoient à un terme général définissant les processus 

cognitifs nécessaires à l’autorégulation, au contrôle, à la supervision, à l’organisation d’actions 

cognitives, émotionnelles et comportementales dirigées vers un but (Isquith et al., 2005). Les 

comportements adaptatifs, la détection et la correction d’erreurs ou encore la résistance aux 

interférences dépendraient des FE (Carlson, Mandell, et al., 2004; Zelazo, 2015a). Cette notion 

de composante générale, impliquée dans tous les domaines cognitifs, est centrale dans la 

façon de concevoir les FE. Leur recrutement serait nécessaire lorsque la réalisation d’un 

objectif ne peut être atteint par des comportements automatiques ou instinctifs (Diamond, 

2013). Le recrutement de processus volontaires et conscients serait alors nécessaire : il s’agit 

du contrôle top-down (Chevalier, 2010 ; Isquith et al. 2005).  

Les FE sont généralement modélisées en trois composantes principales : l’inhibition, la 

Mémoire De Travail (MDT) et la flexibilité cognitive (Miyake et al., 2000 ; Diamond, 2013). Sur 

la base de ces trois composantes, des FE plus complexes, dites de haut niveau, peuvent 

s’établir. Parmi celles-ci sont souvent mentionnés la planification, le raisonnement ou la 

résolution de problème (Diamond, 2013). Chaque composante exécutive serait à la fois sous-

tendue par un socle commun et des propriétés ou caractéristiques spécifiques, permettant 

ainsi de modéliser les FE à la fois comme unitaires mais également différenciées (Friedman et 

al., 2011; Miyake et al., 2000). 

La trajectoire de développement des FE est encore aujourd’hui débattue, notamment en 

raison de son aspect très progressif qui s’étend jusqu’au début de l’âge adulte (Chevalier, 

2010). Les périodes préscolaire et scolaire semblent particulièrement centrales pour 

l’émergence puis la complexification de ces fonctions cognitives (Diamond, 2013a; Howard et 

al., 2015). Ce développement serait crucial pour de nombreux domaines, notamment la 

réussite scolaire, académique puis professionnelle, la santé mentale et physique, et plus 

largement la qualité de vie, faisant ainsi des FE une pierre angulaire de la cognition (Diamond, 

2013 ; Howard et al., 2015 ; Isquith et al., 2005). Le caractère transversal et dynamique des 

FE, en particulier pendant l’enfance, pourrait constituer un véritable levier pour la création de 

procédures ou modalités de prises en charge innovantes adaptées aux pathologies 
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neurodéveloppementales. Cette partie aura pour objectif de présenter les connaissances 

actuelles sur les FE pendant l’enfance. Les principales composantes exécutives seront tout 

d’abord définies sous un angle théorique, développemental et neuro-fonctionnel. Dans un 

second temps, les principaux modèles théoriques des FE dans un contexte neurotypique 

seront présentés et discutés. Enfin une dernière partie nous permettra d’aborder les notions 

de vulnérabilité et de plasticité des FE dans le cadre du développement atypique. 

 

1. PRINCIPALES COMPOSANTES EXECUTIVES  

Le caractère dynamique des FE au cours du développement rend leur modélisation 

complexe et propice aux débats (Howard et al., 2015 ; Miyake et al., 2000). Toutefois, quelle 

que soit la période développementale étudiée, l’implication de l’inhibition, de la MDT et de la 

flexibilité cognitive semble faire consensus. 

 

1.1. Inhibition 

 Définition & Modélisation de l’inhibition 

L’étude du contrôle inhibiteur ou de l’inhibition a été un domaine de recherche 

particulièrement florissant en psychologie cognitive. De manière consensuelle, l’inhibition est 

décrite comme la fonction permettant de bloquer ou supprimer des informations ou des 

réponses non pertinentes lors de la réalisation d’un objectif (Simpson & Riggs, 2007). Plus 

largement, l’inhibition permettrait le contrôle volontaire de l’attention, du comportement ou 

encore des émotions et pensées pour permettre la réalisation d’une action dirigée vers un but 

(Diamond, 2013). Ce contrôle volontaire prendrait la forme d’une suppression, d’un 

désengagement de l’attention d’un stimulus devenu non pertinent pour un objectif en cours 

(Zelazo, 2015). 

Les modélisations de l’inhibition sont multiples et mettent l’accent sur des formes 

différentes de cette fonction cognitive. Une première différenciation oppose l’inhibition au 

sens strict et la résistance à l’interférence, qui se définit par la capacité à bloquer des 

informations ou stimuli non pertinents avant leur entrée dans la MDT. Selon ce point de vue, 

l’inhibition permettrait de supprimer des informations qui seraient déjà présentes dans la 

MDT (Chevalier, 2010 ; Friedman & Miyake, 2004). D’autres auteurs mettent l’accent sur la 

nature de l’information à inhiber et proposent en ce sens une distinction entre inhibition 

comportementale (ou motrice) et inhibition cognitive (Chevalier, 2010 ; Garon et al., 2014). 
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L’inhibition comportementale ne recruterait que peu voire pas de MDT. Elle permettrait de 

bloquer des réponses automatiques et généralement renforcées par l’environnement ou 

l’apprentissage. L’inhibition cognitive serait plus complexe et impliquerait davantage de MDT. 

Elle nécessiterait de maintenir une règle en MDT et d’inhiber les réponses non pertinentes par 

rapport à cette règle afin d’y répondre correctement (Garon et al., 2008). Enfin, certains 

auteurs distinguent d’une part l’inhibition exogène, produite de manière automatique, 

spontanée, via les caractéristiques de l’environnement, et permettant de résister aux stimuli 

externes, et d’autre part l’inhibition endogène exécutive, produite volontairement, et 

permettant de résister aux stimuli internes (Chevalier 2010 ; Diamond, 2013).  

Malgré les différences au sein de ces définitions, ces formes d’inhibition restent 

relativement proches. Ces similarités permettent aux études développementales de les 

regrouper en un concept unitaire de contrôle inhibiteur (Chevalier, 2010). 

 

 Développement de l’inhibition 

Le contrôle inhibiteur se développerait de manière précoce, dès les premiers mois de vie. 

Dès 4 mois, les premières formes d’inhibition de réponse pourraient ainsi s’observer 

notamment via des paradigmes de saccades oculaires.2 A partir de 4 mois, Johnson (1995) met 

en évidence que le bébé est capable d’inhiber une saccade oculaire vers un premier stimulus 

lorsque celui-ci prédit la localisation du stimulus suivant. Plus tardivement vers 8-10 mois, le 

bébé sera capable d’inhiber une action sur simple demande de sa mère (Friedman et al., 

2011). Cependant, l’activation d’une autre réponse suite à cette inhibition comportementale 

(ex : anti-saccade, qui consiste à ne pas regarder dans la direction d’une cible et à orienter 

volontairement son regard dans la direction opposée (Johnson, 1995) ne serait possible qu’à 

partir de 12 mois (Johnson, 1995). La capacité à supprimer volontairement une réponse 

dominante émergerait donc pendant la première année mais resterait limitée, notamment en 

termes de durée (Garon et al. 2008). En effet, à cet âge, l’enfant ne serait capable d'inhiber 

une réponse que très brièvement. L’avancée en âge permettrait non seulement aux enfants 

d’augmenter la durée pendant laquelle ils sont en mesure de maintenir leur inhibition, mais 

également la « puissance » de celle-ci, en étant progressivement capable d’inhiber des 

 
2 Les saccades oculaires se traduisent par l’orientation automatique du regard vers un 
stimulus apparaissant de manière soudaine et vive (Johnson, 1995). 
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réponses de plus en plus renforcées. Les performances en inhibition de la réponse 

évolueraient ainsi jusqu'à 3-5 ans (Garon et al., 2008). 

A cet âge cependant, l’inhibition cognitive serait tout juste émergente. Ses premières 

manifestations ne semblent apparaître que vers 24 mois au travers de la réussite à l’épreuve 

du « Shape Stroop »  (Garon et al., 2008; Kochanska et al., 1996). Dans cette épreuve, l’image 

d’un petit fruit emboité dans un plus grand fruit identique est présentée à l’enfant. Lorsque 

l’expérimentateur dénomme le fruit, l’enfant doit inhiber sa tendance à pointer vers le fruit le 

plus grand afin de pointer le fruit le plus petit. La réussite de cette épreuve dépend à la fois 

du maintien de la règle en MDT, de l’inhibition de la réponse prépotente (ou automatique) et 

de l’activation de la réponse pertinente. Cette capacité d’association entre inhibition et 

activation de réponse progresserait rapidement à partir de 24 mois et pendant la 3ème année 

(Carlson, 2005). Pendant cette période, la notion de motivation, associés aux concepts de FE 

chaudes ou froides (FE hot vs cool) constitue également un modulateur des performances. En 

effet, dans des épreuves à forte valeur émotionnelle et motivationnelle (FE chaudes) telles 

que les épreuves de gratification différée (ex : épreuve du Marshmallow ; (Carlson et al., 2005; 

Mischel et al., 1989), les performances d’inhibition des enfants sont généralement plus faibles 

que lors d’épreuves neutres (FE froides ; Garon et al, 2008). L’utilisation de stratégies 

recrutant des FE froides permettrait toutefois dès l’âge préscolaire d’améliorer de manière 

significative les performances à ces épreuves chaudes. Cependant, l’enfant ne serait en 

mesure d’utiliser spontanément ces stratégies de régulation que très progressivement à partir 

de 5 ans (Garon et al., 2008). Ces stratégies top-down contribueraient donc à l’augmentation 

graduelle des capacités d’inhibition cognitive de l’enfant à partir de l’âge scolaire en lui 

permettant de réussir des épreuves présentant un degré de conflit de plus en plus élevé 

(Garon et al., 2008).  

 

 Évaluation  

De nombreuses épreuves ont été développées afin de mesurer les performances 

d’inhibition chez l’enfant. Pendant la période préscolaire, ces épreuves se centrent 

essentiellement sur l’inhibition comportementale. Dès 4 mois, des épreuves d’anti-saccade 

oculaire peuvent être proposées. A partir de 6 mois, les épreuves de recherche d’objet sont 

utilisées, avec par exemple la présentation d’un objet placé dans une boite transparente et 

dont l’ouverture est placée sur le côté (Garon et al., 2008). Cependant, parmi toutes les 
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épreuves précoces d’inhibition, les plus connues sont celles de gratification différée dont 

l’épreuve du Marshmallow (Mischel & Ebbesen, 1970) est la plus emblématique. Dans cette 

épreuve, on explique à l’enfant qu’il peut avoir une guimauve immédiatement ou attendre 15 

minutes pour en recevoir deux. L’enfant est ensuite laissé seul avec l’objet attractif qu’il ne 

doit pas manger s’il souhaite en avoir 2 plus tard. Cette épreuve a été largement reprise dans 

des versions alternatives où l’enfant choisit entre avoir deux guimauves plus tard ou faire 

sonner une clochette et avoir immédiatement une seule guimauve (Carlson et al., 2005 ; 

Mischel et al., 1989). Dans ces épreuves, un changement semble s’opérer avec une nette 

amélioration des performances pendant la 4ème année. L’enfant devient alors capable 

d’attendre et parvient à inhiber sa tendance à la gratification immédiate (Carlson et al., 2005 ; 

Mischel et al., 1989). Dès la période préscolaire, les épreuves de Go-No Go sont généralement 

utilisées pour mesurer l’inhibition de réponse. Ces épreuves se caractérisent par l’alternance 

aléatoire d’essais « Go » (majoritaires afin de créer une habitude plus ou moins renforcée) 

auxquels l’enfant doit associer une action (ex : appuyer sur un bouton) et des essais « No Go » 

où l’enfant doit suspendre ou court-circuiter la réalisation de cette action (ex : ne pas appuyer 

sur le bouton). En modifiant la proportion d’essais Go, le chercheur influe sur le renforcement 

de l’action associée et module ainsi le degré d’interférence. Dans le même sens, la contrainte 

temporelle de réponse constitue un facteur de facilitation (augmentation des délais de 

réponse) ou de complexification (réduction des délais) de l’épreuve. En ce sens, l’inhibition de 

réponse atteindrait son niveau optimal à la fin de l’enfance ou au début de l’adolescence en 

fonction des différents facteurs manipulés (Cragg & Nation, 2008). 

L’évaluation de l’inhibition cognitive a motivé la création de nombreux paradigmes 

dont les épreuves Stroop-like sont les plus connues. La nécessité d’avoir acquis et automatisé 

la lecture rend l’épreuve classique du Stroop (1935) utilisable seulement à partir de 7 ans 

(Albareth & Migliore, 1999 ; Roy et al., 2018). Afin de pouvoir tester les enfants avant cet âge, 

des versions alternatives basées sur un principe similaire ont vu le jour. Parmi celles-ci, la tâche 

princeps du Stroop Day-Night (Gerstadt et al., 1994) permet d’évaluer les enfants de 3 à 7 ans. 

Cette épreuve débute par une phase de renforcement dans laquelle l’enfant dénomme des 

images de soleil avec le terme congruent « Jour » et des images de la lune et des étoiles avec 

le label « Nuit ». Dans la phase test, l’enfant doit associer les images et leur label selon une 

règle d’incongruence (les images de la lune et des étoiles sont dénommées « jour », et celles 

du soleil « nuit »). Le nombre limité de stimuli réduit sa complexité et permet son utilisation 
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dès 3 ans. Cependant, avant 5 ans, les enfants peinent à réussir l’épreuve malgré une 

réduction progressive des temps de réponses entre 3,5 et 4,5 ans. A partir de 5 ans, les 

performances sont satisfaisantes mais instables tout au long de l’épreuve. Les performances 

s’améliorent ensuite de manière régulière jusqu’à un effet plafond à 7 ans (Gerstadt et al., 

1994 ; Wright et al., 2003). Wright et al. (2003) ont proposé une nouvelle version « Stroop 

Animaux » adaptée aux enfants de 3 à 12 ans. Comme dans l’épreuve princeps, la tâche est 

constituée de trois phases respectivement nommées congruente, contrôle et incongruente. 

Dans la phase congruente, des dessins d’animaux (Cochon, Mouton, Vache et Canard) sont 

représentés avec une congruence entre la tête et le corps (ex : une tête de canard sur un corps 

de canard). Dans la phase contrôle, la tête des animaux est remplacée par des visages 

schématiques de cartoons. Enfin, dans la phase incongruente, la tête d’un animal est associée 

au corps d’un autre animal, créant ainsi un conflit (une tête de canard sur un corps de vache). 

Dans ces trois phases, l’enfant doit dénommer le plus rapidement possible l’animal en se 

référant à son corps et inhiber sa tendance spontanée à le dénommer sur la base de sa tête. 

Les performances à cette épreuve en termes de nombres d’erreurs s’améliorent 

drastiquement entre 3 et 6 ans puis de manière plus modérée entre 7 et 10-12 ans avant de 

se stabiliser. De la même manière, les temps de réponse diminuent rapidement pendant la 

période préscolaire puis se stabilisent progressivement à partir de 9-10 ans (Wright et al., 

2003).  

Plus complexe, l’épreuve informatisée du Hearts & Flowers (H&F) est également 

utilisée chez les sujets de 4 à 13 ans pour évaluer l’inhibition (Davidson et al., 2006; Diamond 

et al., 2007). Elle est constituée de trois parties successives : Congruente, Incongruente et 

Mixte (cette dernière partie, émergeant ultérieurement, est utilisée pour mesurer la flexibilité 

cognitive). Dans la partie congruente (ou encore condition de compatibilité spatiale), appelée 

« le jeu des cœurs », des cœurs sont présentés à gauche ou à droite d’une croix de fixation 

centrale. Dès qu’il voit la cible (le cœur), l’enfant doit appuyer le plus rapidement possible du 

côté où le cœur apparaît (réponse ipsi-latérale). Dans la phase incongruente, « le jeu des 

fleurs », l’enfant doit appuyer le plus rapidement possible du côté opposé à la cible ici 

représentée par une fleur (réponse contra-latérale). L’inhibition comportementale est 

mesurée dans cette partie : l’enfant doit inhiber la réponse prépotente (appuyer du côté où 

la cible apparaît) et activer la réponse pertinente, ce qui nécessite également de maintenir la 

règle en MDT. D’un point de vue développemental, les performances à cette épreuve 
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s’améliorent progressivement avec l’âge tant en termes de pourcentage de bonnes réponses 

et de temps de réponses (Davidson et al., 2006).  

 

 Bases cérébrales de l’inhibition 

L’imagerie de l’inhibition s’est principalement centrée sur les épreuves de Go-No Go. 

Lors de ces épreuves, le Cortex Cingulaire Antérieur (CCA) ainsi que le cortex préfrontal 

constituent les principales zones d’activation (Casey et al., 2005; Tamm, 2002). Plus 

précisément, au sein du cortex préfrontal, les zones inférieures, médianes et orbito-frontales 

sont particulièrement activées (Casey et al., 1997 ; Tamm et al., 2002). Ces zones d’activation 

ne seraient toutefois pas identiques selon la période développementale. Chez les enfants de 

8-14 ans, les activations seraient plus diffuses, en impliquant davantage les régions 

préfrontales dorsales et latérales, ainsi que les gyrus frontaux supérieurs et moyens gauches. 

A l’inverse chez les adolescents de 14-20 ans, les activations seraient plus focales, 

essentiellement ciblées dans les régions frontales inférieures gauches (Casey et al., 1997 ; 

Tamm et al., 2002). De manière moins marquée, l’insula (Tamm et al., 2002) et le réseau 

fronto-striatal (Casey et al., 2005) seraient également impliqués.  

Aux épreuves du Stroop, les régions recrutées sont plus discutées dans la littérature. 

L’implication du CCA est retrouvée, plutôt latéralisée à gauche (Adleman et al., 2002). 

Également, les régions pariétales inférieures et supérieures se retrouveraient, de même que 

les régions préfrontales latérales, inférieures et moyennes bilatérales (Adleman et al., 2002). 

Chez l’adulte, Bench et al., (1993) mettent également en évidence des activations plus 

antérieures, avec l’implication des cortex orbito-frontaux et fronto-polaires droits. Enfin, dans 

un Stroop alternatif, Taylor et al (1997) trouvent des activations principalement frontales 

(moyennes droites et inférieures gauches) ainsi que pariétales gauches et insulaires.  

Au total, quelles que soient les épreuves utilisées, le CCA, et notamment sa partie 

dorsale, apparait primordial pour le contrôle inhibiteur ainsi que pour la résolution de conflit 

(Adleman et al., 2002 ; Luna et al., 2015 ; Ordaz et al., 2013). Pendant le développement, 

l’augmentation de l’activation de cette région s’associe à la fois avec l’avancée en âge et avec 

l’augmentation des performances aux épreuves d’inhibition (Luna et al., 2015). Associées à 

cette région, les zones préfrontales moyennes et inférieures semblent également se situer au 

cœur du réseau de l’inhibition, néanmoins leur recrutement semble plutôt diminuer avec 

l’âge. A mesure que les performances aux épreuves d’inhibition s’améliorent avec l’âge, le 
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recrutement de ces régions cérébrales se spécialiserait (Ordaz et al., 2013). Luna et al (2015) 

explique cette réduction en intégrant différents facteurs. D’un point de vue biologique, 

l’augmentation de la myélinisation pendant l’enfance et l’adolescence permettrait 

d’améliorer la qualité et la rapidité de transmission de l’information. Par ailleurs, l’implication 

croissante du CCA confirmerait son rôle de chef d’orchestre de l’inhibition et allégerait le 

recrutement des régions connexes. Enfin, l’accumulation des expériences par le sujet 

renforcerait certains réseaux qui ne seraient optimaux qu’à l’âge adulte. Toutefois, cette 

spécialisation conduirait à l’élagage des réseaux inutiles, et donc à une réduction des niveaux 

d’activation observés à l’imagerie (Luna et al., 2015 : Ordaz et al., 2013). La modification des 

réseaux d’activation et de leur intensité avec l’âge semble donc traduire un phénomène de 

spécialisation progressive ainsi qu’une évolution des stratégies employées (Casey et al., 1997 ; 

Luna et al., 2015 ; Ordaz et al., 2013). 

 

1.2. Mémoire de Travail  

 Définition et modèles 

La MDT est un concept qui découle initialement de celui de Mémoire à Court Terme (MCT) 

notamment développé dans le modèle d’Atkinson & Shiffrin (1971). À l’origine, la MCT 

constitue un système de stockage temporaire de l’information. D’après Atkinson & Shiffrin 

(1971), l’implication de la MCT ne se restreindrait pas au simple maintien de l’information 

mais présenterait également un versant exécutif destiné au contrôle des routines 

d’acquisition des connaissances ainsi qu’à leur mise à jour (A. D. Baddeley & Hitch, 1974). Ce 

versant exécutif de la MCT a, par la suite, été décrit par Baddeley & Hitch (1974) qui distingue 

la MCT « pure », destinée au maintien de l’information à court terme, de la MCT exécutive. 

Renommée MDT (Mémoire De Travail) par les auteurs, la MCT exécutive permettrait la 

manipulation de l’information à court terme (Diamond, 2013). Cette distinction entre MDT et 

MCT semble toutefois plus ténue chez l’enfant que chez l’adulte. Chez l’enfant, la distinction 

entre le maintien et la manipulation de l’information n’est pas systématique, et la MDT est 

généralement employée en faisant référence au maintien actif de l’information pertinente, 

sans nécessairement y inclure la notion de manipulation (Chevalier, 2010).  

Dans leur modèle, Baddeley & Hitch (1974) décrivent trois composantes de la MDT: un 

administrateur central et deux sous-systèmes esclaves nommés boucle phonologique et 

calepin visuo-spatial. La boucle phonologique servirait au stockage temporaire de 
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l’information auditivo-verbale et serait impliquée dans la compréhension du langage parlé. La 

durée de rétention de l’information serait notamment dépendante de l’utilisation de la 

répétition subvocale, qui caractérise cette composante de la MDT (Chevalier et al., 2014). Le 

calepin visuo-spatial serait spécifique aux informations visuo-spatiales et fonctionnerait de 

manière similaire à la composante auditivo-verbale. Enfin, l’administrateur central serait une 

composante centrale et commune aux deux sous-systèmes esclaves. L’administrateur central 

constituerait le cœur du contrôle et du traitement des informations stockées au sein de la 

boucle phonologique et du calepin visuo-spatial et serait à l’origine de l’allocation des 

ressources cognitives vers ces deux sous-systèmes (Chevalier, 2010 ; Baddeley & Hitch, 1974). 

Plus récemment, Baddeley (2000) a proposé une révision de ce modèle en intégrant une 

quatrième composante : le buffer épisodique (ou tampon épisodique ; Chevalier, 2010). Il 

constituerait une sorte d’interface permettant aux informations issues de la boucle 

phonologique, du calepin visuo-spatial et des informations stockées en mémoire à long terme 

de se « rencontrer » (Chevalier, 2010). L’intégration multimodale des informations au sein du 

buffer épisodique permettrait la manipulation ainsi que la modification (ou mise à jour) des 

informations temporairement stockées, offrant ainsi la possibilité de raisonner consciemment 

sur ces informations. Comme pour les autres composantes de la MDT, le buffer épisodique 

présenterait une capacité de stockage limitée et serait contrôlé par l’administrateur central 

(Baddeley, 2000). Ce modèle actualisé de la MDT est le plus utilisé actuellement dans la 

littérature. Bien qu’ayant été initialement théorisé auprès d’une population adulte, ce modèle 

en 4 composantes a été testé et validé auprès d’une population de 633 enfants de 4 à 6 ans 

(Alloway et al., 2004) puis auprès de 736 enfants de 6 à 15 ans (Gathercole et al., 2004a). Ces 

arguments soutiennent l’hypothèse que la structure de la MDT ne subirait pas de 

changements majeurs pendant le développement (Alloway et al., 2004).  

Parmi les autres modèles existants, celui de Cowan (1988) propose une approche unitaire 

de la MDT qui s’inscrit au sein de la Mémoire à Long Terme (MLT). Selon ce modèle, 

l’information récupérée dans l’environnement serait traitée par un système de stockage 

sensoriel très bref, et activerait des informations spécifiques stockées en MLT. Le centre 

exécutif (équivalent à l’administrateur central du modèle de Baddeley) dirigerait ensuite le 

focus attentionnel vers ces informations. Ce focus serait le cœur de la MDT et permettrait, 

selon ce modèle, de traiter les informations rendues pertinentes soit par une activation 

exogène (une information saillante dans l’environnement) soit endogène par l’orientation 
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volontaire du focus sur commande du centre exécutif. Ces informations seraient ensuite 

maintenues actives et accessibles dans un système de mémoire intermédiaire avant de 

progressivement s’estomper (Adams et al., 2018). Selon ce modèle, la MDT serait donc 

constituée du centre exécutif, du focus attentionnel couplé à une mémoire intermédiaire ainsi 

qu’aux informations activées en MLT (Cowan, 1988 ; Adams et al., 2018). La frontière entre 

MCT, MDT et MLT serait donc particulièrement fine. Deux limites majeures viennent toutefois 

nuancer ce modèle. Premièrement, dans le cas où les informations à stocker sont nouvelles, 

aucune connaissance en MLT ne pourrait être activée. Sans activation, ni la manipulation ni la 

création ou la mise à jour de nouvelle connaissance ne serait possible (Norris, 2019). 

Deuxièmement, les études cliniques mettent en évidence une dissociation entre les systèmes 

de MDT et de MLT, et semblent donc aller à l’encontre de ce modèle (Norris, 2019). 

 

 Développement de la mémoire de travail 

L’émergence de la MCT/MDT pendant l’enfance semble très précoce. En effet, avant 6 

mois, les bébés seraient déjà capables de conserver un stimulus en mémoire à court terme 

(Garon et al., 2014). A 8 mois, 3 stimuli pourraient être maintenus en mémoire (Cowan, 2016). 

Dès 9 mois, l’enfant serait capable de mettre à jour les informations spatiales dont il dispose, 

ce qui se manifeste par la réussite à l’épreuve A-non-B3 (Diamond, 2013). Toutefois, dans le 

type d’épreuve utilisé à cet âge, l’enfant reste relativement passif face à l’information. En 

l’absence de manipulation mentale de l’information, seule la capacité de stockage et 

d’utilisation de l’information, donc la MCT, serait réellement évaluée (Diamond, 2013). En ce 

sens, Corrigan (1981) a développé une épreuve de double déplacement d’objet dans laquelle 

l’objet est placé dans un contenant A, qui est lui-même ensuite placé dans un plus grand 

contenant B. Le contenant A est ensuite retiré de B et présenté vide à l’enfant avant de lui 

demander de retrouver l’objet. La réussite est généralement observée à partir de 24 mois et 

nécessite à la fois de maintenir les informations en mémoire et de les manipuler afin 

d’actualiser la représentation de la localisation de l’objet au fur et à mesure de l’épreuve 

 
3 Dans l’épreuve A-non B, l’expérimentateur cache un petit jouet devant l’enfant sous un 
cache A (généralement un morceau de tissus, ce qui permet de deviner la présence du jouet 
sous le cache). En répétant cette action, l’expérimentateur habitue l’enfant à aller chercher le 
jouet sous A. Au bout de plusieurs essais, l’expérimentateur déplace devant l’enfant le jouet 
vers le cache B. Pour réussir l’épreuve, l’enfant doit chercher l’objet sous B. Toutefois, les 
bébés avant 9 mois persévèrent généralement en recherchant le jouet en A.  
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(Corrigan, 1981 ; Garon et al., 2008). Bien plus tardive que pour le maintien temporaire de 

l’information, la capacité de manipulation de l’information spécifique à la MDT n’émergerait 

donc qu’au début de la deuxième année et se développerait progressivement jusqu’à 

l’adolescence (Davidson et al., 2006). 

La MDT se développerait ultérieurement à la MCT. Dès la période préscolaire, les 

différentes sous-composantes de la MDT seraient déjà structurellement comparables à ce qui 

est observé à l’âge adulte (Alloway et al., 2004 ; Gathercole et al., 2004). Malgré la difficulté 

d’évaluer l’administrateur central avant 5-6 ans (Gathercole et al., 2004), Alloway et al. (2004) 

confirment empiriquement le modèle de Baddeley auprès d’enfants de 4 et 6 ans. La MDT, la 

MCT phonologique, la conscience phonologique et les compétences non-verbales ont été 

testées à l’aide de 9 épreuves sur un groupe de 633 enfants (Alloway et al., 2004). En parallèle, 

Gathercole et al. (2004) explorent la structure de la MDT auprès de 736 enfants âgés de 4 à 

15 ans. Ils retrouvent cette même organisation de la MDT (regroupant les deux sous-systèmes 

esclaves, le buffer épisodique et l’administrateur central) chez les enfants à partir de 6 ans. 

Dans le même sens, Hornung et al., (2011) ont, plus récemment, mis en évidence la présence 

des deux sous-systèmes esclaves et d’un système de contrôle général de l’information 

(administrateur central) à 5-7 ans. L’indépendance de la boucle phonologique et du calepin 

visuo-spatial a été mis en évidence par l’équipe de Gathercole (2004). Ils montrent également 

une dissociation partielle de la boucle phonologique et de l’administrateur central à 6-7 ans, 

contrairement au calepin visuo-spatial qui se différencierait plus tardivement. Malgré une 

structure similaire chez l’enfant et l’adulte, deux points distinguent la MDT selon son degré 

d’immaturité : la capacité de stockage et les stratégies employées afin de maintenir les 

informations en mémoire. La capacité de stockage augmenterait de manière progressive et 

linéaire entre 4 et 15 ans pour les deux sous-systèmes esclaves (Gathercole et al., 2004 ; 

Hornung et al., 2011). A partir de 7 ans, les enfants commenceraient à développer et utiliser 

activement des stratégies de maintien en mémoire (Gathercole et al., 2004). La répétition 

subvocale (répéter dans sa tête les informations à retenir) émergeant à cet âge permettrait 

de passer d’un stockage passif à actif de l’information (Baddeley, 2003 ; Chevalier et al., 2010). 

En ce qui concerne le calepin visuo-spatial, les enfants encoderaient d’abord les formes 

visuelles des stimuli avant de progressivement recoder ces informations visuelles en formes 

phonologiques à partir de 7 ans (Gathercole et al., 2004).  
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 Évaluation de la mémoire de travail 

Comme évoqué précédemment, très peu d’épreuves permettent d’évaluer la MDT 

chez les très jeunes enfants. Pour la MCT, les paradigmes les plus utilisés précocement sont 

ceux de préférence visuelle. Dans ces paradigmes, le bébé est placé comme observateur d’une 

situation possible (congruente) ou impossible (incongruente). Les temps de fixation pour 

chacune de ces situations permettent de mettre en évidence que l’enfant 1) discrimine les 

deux situations et 2) qu’il porte une préférence vers la situation qu’il a le plus longtemps 

regardé. En 2004, Reznick et collaborateurs ont utilisé un paradigme de préférence visuelle 

modifié où l’expérimentateur pouvait se rendre visible par deux petites fenêtres. 

L’expérimentateur attirait l’attention de l’enfant dans la première fenêtre, puis disparaissait 

quelques secondes en attirant l’attention de l’enfant au centre des deux fenêtres à l’aide d’un 

jouet (distracteur) avant de réapparaitre. Dès 5,5 mois, les bébés regardent davantage vers la 

fenêtre où l’expérimentateur était apparu. Les auteurs concluent ainsi à l’émergence de la 

MCT (Reznick et al., 2004 ; Chevalier, 2010).  

Vers la fin de la première année, des épreuves avec une réponse motrice peuvent être 

utilisées (Diamond, 1985). Parmi celles-ci, les épreuves de type A-non-B impliquant au moins 

2 objets et l’introduction d’un délai avant la réponse de l’enfant sont les plus employées 

(Reynolds & Romano, 2016). La réussite à ce type d’épreuve ne serait possible qu’à partir de 

8-9 mois (Reynolds & Romano, 2016). 

A partir de la période préscolaire, la possibilité d’utiliser des épreuves d’empans 

permet de diversifier l’évaluation de la MCT et de la MDT. Dans ces épreuves, l’enfant doit 

maintenir en mémoire une série de stimuli et les restituer dans le même ordre (empans 

endroits ou directs), en ordre inverse (empans envers ou indirects), ou selon un ordre défini 

(empan complexes, ex : croissants, alphabétiques, etc.). La capacité de maintien de 

l’information (MCT) peut donc être testée séparément (empans endroit) ou avec la 

manipulation de l’information (MDT ; empans envers et complexes ; Chevalier, 2010). En 

faisant varier la nature des stimuli, ces épreuves permettent d’évaluer à la fois la boucle 

phonologique (empans de chiffres, empans de mots ou de phrases), le calepin visuo-spatial 

(empans visuo-spatiaux, ex : blocs de Corsi (Corsi, 1972), la Mémoire Spatiale (Weschler Non 

Verbale ; WNV ; Wechsler & Naglieri, 2009 ; mémoire des images) et l’administrateur central 

(manipulation de l’information). Les capacités de maintien et de manipulation des enfants 

augmenteraient de manière linéaire pour toutes les composantes de la MDT jusqu’au début 
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de l’âge adulte, atteignant un score moyen de 7 +/- 2 pour l’empan de chiffres (Miller, 1956 ; 

Gathercole et al., 2004 ; Carlson, 2005 ; Chevalier, 2010). Les modèles néo-structuralistes 

comme celui de Pascual-Léone (1970) proposent une modélisation du développement de la 

capacité de stockage, avec l’ajout d’un élément tous les 2 ans jusqu’à atteindre la maturité de 

la MDT à 15 ans et 7 éléments (Pascual-Leone & Baillargeon, 1994). 

 

 Bases cérébrales de la mémoire de travail 

La distinction entre MCT et MDT semble se retrouver également au niveau 

neurofonctionnel. En effet, malgré le recrutement global d’un réseau fronto-pariétal qui 

semble sous-tendre la MCT et la MDT (Rosenberg et al., 2020), deux réseaux impliquant les 

régions préfrontales, frontales et pariétales semblent se différencier (Casey et al., 2005). 

L’activation des régions frontales latérales et ventro-latérales serait plus marquée dans les 

épreuves d’empans endroits quel que soit le stimulus. Comme évoqué précédemment, ces 

épreuves font principalement appel au maintien de l’information et à l’organisation 

séquentielle des réponses, ce qui correspond à la MCT (Owen, 1997). A l’inverse, les régions 

frontales dorso-latérales et médianes seraient plus spécifiques aux épreuves de manipulation 

(empans envers), que les stimuli soient visuo-spatiaux ou auditivo-verbaux (Casey et al., 2018). 

Les régions hippocampiques et parahippocampiques apparaissent également impliquées dans 

les épreuves de MDT (Casey et al., 2018).  

D’un point de vue développemental, peu d’informations dans la littérature permettent 

de contraster les réseaux recrutés chez l’enfant et chez l’adulte. Cependant, Casey et al., 

(1995) retrouvent les mêmes activations (avec le recrutement des gyrus frontaux moyens et 

inférieurs) chez des enfants de 9-11 ans et ceux mis en évidence chez l’adulte lors d’une 

épreuve de type N-back (Cohen et al., 1994). Rosenberg et al. (2020) affinent ces résultats en 

mettant en évidence une corrélation positive forte entre les performances en MDT et les 

activations fronto-pariétales chez des enfants de 9-11 ans. Selon les auteurs, ces résultats 

suggèrent que ces activations augmenteraient au fur et à mesure du développement et du 

raffinage de la MDT. 
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1.3. Flexibilité Cognitive 

 Définitions et modélisations de la flexibilité cognitive 

La flexibilité cognitive constitue la 3ème FE principale.  Elle concerne la capacité à passer de 

manière adaptative d’une représentation à une autre en fonction d’un objectif. Elle permet 

de s’adapter au contexte, de réagir, de changer de point de vue (Chevalier, 2010). Cette notion 

de bascule nécessiterait à la fois un désengagement de l’attention et sa redirection vers un 

stimulus plus pertinent. On parle de flexibilité cognitive lorsque ce désengagement - 

réengagement est volontaire et contrôlé (Chevalier, 2010).   

Dans les modèles adultes des FE, la flexibilité cognitive se situe au même niveau 

hiérarchique que la MDT et l’inhibition (Miyake et al., 2000). En revanche, pour les auteurs 

adoptant une perspective développementale, la flexibilité serait plus complexe que les deux 

autres FE, et émergerait plus tardivement en prenant appui sur le socle de l’inhibition et de la 

MDT (Cragg & Chevalier, 2012 ; Chevalier, 2010 ; Diamond, 2006 ; Diamond, 2013). En ce sens, 

l’inhibition aurait pour rôle de bloquer et supprimer les réponses non pertinentes tandis que 

la MDT permettrait le maintien en mémoire des informations pertinentes (Chevalier, 2010 ; 

Diamond, 2006 ; Diamond, 2013). Ce serait finalement donc le basculement entre une tâche 

et une autre qui serait propre à la flexibilité cognitive.  

 

 Développement de la flexibilité cognitive 

Comparativement à l’inhibition et à la MDT, l’émergence de la flexibilité cognitive ne 

débuterait qu’à la période préscolaire. Les prémices de la flexibilité s’observeraient à partir de 

2,5 ans, lorsque les enfants sont capables de changer de réponse lorsque celle-ci reste 

unidimensionnelle (ex : trier des cartes blanches dans la boite blanche, et les cartes noires 

dans la boite noire ; puis les cartes blanches dans la boite noire et inversement ; Perner & 

Lang, 2002). Pour les stimuli bidimensionnels en revanche, la réussite aux tests s’observe 

plutôt à partir de 4-5 ans. En effet, l’adaptation des réponses pour les stimuli bidimensionnels 

semble nécessiter de réactualiser la façon de percevoir le stimulus en question, en se 

focalisant soit sur la première dimension perceptive, soit sur la deuxième (Diamond, 2013). 

Les enfants seraient donc capables d’adapter leur réponse avant de pouvoir modifier leur 

façon de traiter un stimulus (Diamond, 2013). Même une fois la capacité de s’adapter en 

fonction des caractéristiques perceptives d’un stimulus acquise, l’enfant resterait toutefois en 

difficulté lorsque plusieurs alternances successives lui sont demandées (Cragg & Chevalier, 



INTRODUCTION THÉORIQUE   Partie Typique - Chapitre 2 

 45 

2012 ; Diamond, 2013, Zelazo, 2006). Cette souplesse n’apparaitrait que vers 7-9 ans et 

continuerait à progresser jusqu'à 16-17 ans (Davidson et al., 2006 ; Diamond et al., 2007 ; 

Cragg & Chevalier, 2012). 

Le développement de la flexibilité a été massivement étudié à l’âge préscolaire afin de 

comprendre quels facteurs influencent son émergence. Pour cela, de nombreuses études ont 

utilisé le Dimensional Change Card Sorting Test auprès d’enfants dès 3-4 ans (DCCS ; voir 

encadré 1 ; Zelazo, 2006). Dans cette épreuve, l’enfant doit alterner entre un premier critère 

de tri et un second pendant l’épreuve. A 3 ans, les enfants se révèlent incapables de changer 

de critère et persévèrent donc selon le premier critère utilisé (Zelazo, 2006). En fonction des 

auteurs, cet échec au DCCS et plus largement aux épreuves de flexibilité s’expliquerait soit par 

un défaut conceptuel, soit par une immaturité exécutive. Selon les théories conceptuelles, les 

enfants de 3 ans auraient déjà les capacités exécutives suffisantes pour réussir l’épreuve mais 

échoueraient en raison de difficultés dans le raisonnement associé (Frye et al., 1995; Kloo & 

Perner, 2003, 2005 ; Zelazo, Frye & Rapus, 1996 ; Zelazo, Müller, Frye & Marcovitch, 2003). A 

l’inverse, pour le courant exécutif, cet échec s’expliquerait par l’immaturité des FE et du 

système attentionnel (Diamond et al., 2005 ; Kirkham & Diamond, 2003). Cependant, la 

réussite dès 3 ans à des versions alternatives du DCCS ajoute des arguments aux hypothèses 

conceptuelles (Mennetrey & Angeard, 2018).  

 

Le DCCS est une épreuve créée par Zelazo (2006) dans laquelle l’enfant doit trier des cartes 

présentant deux dimensions perceptives : la forme et la couleur. L’expérimentateur présente à l’enfant 

les 2 cartes cibles et les 12 cartes tests avant de commencer l’épreuve. Les cartes cibles et les cartes 

tests présentent un conflit : chaque carte test correspond à l’une des cartes cibles pour une des 

dimensions, tandis qu’elle correspond à l’autre carte cible pour la seconde dimension (ex : cartes tests : 

bateau bleu, lapin jaune ; cartes cibles : bateau jaune, lapin bleu).  

Dans la première partie de l’épreuve (phase pré-switch), l’expérimentateur demande à l’enfant 

de trier 6 cartes en fonction de la première dimension (ex : la couleur) en les positionnant en dessous 

de la carte cible correspondante (la carte test bleue ira sous la carte cible bleue). Une fois effectuée, la 

seconde phase commence (phase post-switch) et l’expérimentateur indique à l’enfant qu’il doit 

maintenant trier les 6 cartes suivantes selon la deuxième dimension (ex : la forme). L’enfant doit donc 

changer de critère de tri pendant l’épreuve afin de trier correctement les cartes. 

 
Encadré 1 : Épreuve du DCCS 
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 Évaluation de la flexibilité cognitive 

Toutes les épreuves classiques de flexibilité cognitive à l’âge préscolaire sont basées 

sur le principe d’une alternance ou d’un basculement entre deux tâches. L’épreuve du 

« Reverse Task » (tâche inversée ; Perner & Lang, 2002) est l’épreuve proposée dès 2 ans et 

est généralement réussie vers 2,5 ans. Dans cette épreuve, l’enfant appuie du côté 

d’apparition d’une cible dans la première phase puis du côté opposé dans la seconde phase. 

L’alternance entre la première et la deuxième phase en ferait selon les auteurs une épreuve 

évaluant les prémisses de la flexibilité cognitive. On notera toutefois l’importante implication 

de l’inhibition dans cette épreuve dans laquelle le switch est assez limité (Cragg & Chevalier, 

2010). 

A partir de 3 ans, le DCCS (voir encadré 2 pour un descriptif de l’épreuve) est 

généralement utilisé. Dans cette épreuve, la réussite en tout-ou-rien ne permet toutefois pas 

d’apprécier le coté progressif du développement. Un effet plafond y est généralement 

observé entre 5 et 6 ans. Dans un autre registre les épreuves de fluences sont également 

utilisées dès la fin de la période préscolaire. Dans ce type d’épreuve, on demande à l’enfant 

de produire le maximum de réponses relevant d’une catégorie sémantique ou phonémique 

spécifique dans un laps de temps réduit. La flexibilité est impliquée dans la génération de 

nouvelles réponses une fois les plus fréquentes déjà données (Diamond, 2013). La nature 

verbale (fluence orthographique ; fluence catégorielle4) ou non verbale (fluences de dessins5) 

de l’épreuve permet d’avoir une mesure de la flexibilité cognitive au sein de chaque modalité. 

Enfin, la partie mixte du H&F (Hearts & Flowers) pourra également être proposée dès la fin de 

la période préscolaire. Dans cette partie du H&F, le jeu des cœurs (réponse du coté ipsi-latéral 

à la présentation d’une cible en forme de cœur) et le jeu des fleurs (réponse contra-latérale à 

la présentation d’une cible en forme de fleur) sont présentés aléatoirement. L’enfant doit 

adapter sa réponse en fonction de la nature du stimulus (réponse congruente si c’est un cœur, 

 
4 Pour les fluences orthographiques, l’enfant doit produire le plus de mots possibles 
commençant par une lettre donnée. On notera toutefois la nécessité d’avoir déjà acquis la 
lecture et les bases de l’orthographe pour la réalisation de ces fluences qui restent donc 
inaccessible avant 7 ans. Pour les fluences catégorielles, il doit produire des mots appartenant 
à une catégorie sémantique spécifique (ex : les animaux). 
5 Dans les fluences de dessins, on donne généralement à l’enfant une feuille dans laquelle des 
patterns de points sont répétés. Dans chacune de ces cases, l’enfant devra créer un dessin 
différent reliant au minimum 2 ou 3 points. 
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et incongruente si c’est une fleur). Cette partie mixte engage à la fois la MDT, la flexibilité 

cognitive et l’inhibition. L’utilisation d’une version informatisée permet une mesure précise 

des temps de réponses pour chacune des conditions. Le nombre de bonnes réponses est 

également fréquemment utilisé (Davidson et al., 2006 ; Diamond et al., 2007). 

 A partir de l’âge scolaire, le DCCS 2 (version plus complexe du DCCS ; Zelazo, 2006) peut 

être proposé. Dans cette épreuve, l’enfant doit toujours trier des cartes bidimensionnelles, 

mais en se référant à un indice extérieur. La présence (ou l’absence) d’une épaisse bordure 

noire sur la moitié des cartes du DCCS 2 constitue l’indice déterminant le critère de tri. La 

présence de la bordure noire indique, par exemple, un tri selon la couleur, tandis que son 

absence signifie un tri selon la forme. A 5-6 ans, seulement 35 à 45% des enfants réussiraient 

cette version (Carlson, 2005 ;  Hongwanishkul et al., 2005). Plus complexe que le DCCS 2, le 

Wisconcin Card Sorting Test (Grant & Berg, 1948) peut également être utilisé pour mesurer la 

flexibilité des enfants ainsi que celle des adultes. Cette épreuve consiste à trier des cartes, 

mais cette fois-ci selon trois dimensions perceptives (forme, couleur et nombre) et sans que 

l’expérimentateur ne donne de consignes explicites d’appariement entre cartes-test et cartes-

cible. Le participant doit découvrir par lui-même la dimension pertinente et changer le critère 

de tri sur la base des feedbacks de l’expérimentateur (Chevalier, 2010). 

 

 Bases cérébrales de la flexibilité cognitive 

A l’instar des autres FE, les réseaux fronto-pariétaux se retrouvent également fortement 

impliqués dans les épreuves de flexibilité cognitive, ces réseaux étant considérés comme 

centraux dans le contrôle attentionnel et exécutif (Roberts et al., 2017). Au sein de ce réseau, 

les régions préfrontales ventro-latérales, dorso-latérales, fronto-pariétales ainsi que le CCA 

dorsal apparaissent particulièrement impliquées dans la flexibilité cognitive. La jonction 

frontale inférieure et le cortex pré-moteur compléteraient cette boucle frontale. Le cortex 

pariétal supérieur et inférieur polaire seraient également impliqués. Enfin, les cortex 

temporaux inférieurs, les noyaux caudés, le thalamus et l’insula droite seraient également mis 

en jeu dans lors de tâches de flexibilité cognitive (voir figure 1 ; Dajani et Uddin, 2015 ; Kim et 

al., 2012 ; Niendam et al., 2012 ; Roberts et al, 2017).   
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Figure 1 : Synthèse des principales bases cérébrales de la flexibilité cognitive. Issu de Dajani & Uddin (2015).  
dCCA : Cortex Cingulaire Antérieur dorsal ; dlPF : cortex préfrontal dorso-latéral ; vlPFC : cortex préfrontal ventro-latéral ; 
IFJ : jonction frontale inférieure ; dAI : Insula antérieure dorsale ; SPL : lobule pariétal supérieur 

 La flexibilité serait toutefois particulièrement dépendante des autres FE (inhibition et 

MDT) ainsi que de l’attention, ce qui explique une certaine superposition des réseaux 

impliqués dans ces différentes fonctions. L’implication du cortex préfrontal ventro latéral se 

retrouverait, notamment, aussi bien dans les épreuves d’inhibition que dans les épreuves de 

flexibilité. Au sein de ces épreuves, la résolution de conflit et de l’interférence activerait la 

partie droite du cortex préfrontal ventro latéral (Dippel & Beste, 2015 ; Dajani et Uddin, 2015) 

tandis que la sélection et la hiérarchisation de l’action activerait la partie gauche (Badre & 

Wagner, 2006). L’activation des cortex pariétaux postérieurs correspondrait à l’implication 

attentionnelle (notamment visuelle) dans les épreuves de flexibilité (Dajani et Uddin, 2015). 

Enfin, l’insula et le CCA seraient spécifiquement impliqués dans la bascule attentionnelle 

pendant le shifting (Dajani et Uddin, 2015). 

 Tout comme pour les autres FE, une certaine évolution semble se retrouver dans les 

activations cérébrales au cours du développement. A nouveau, les enfants présenteraient des 

activations plus diffuses que les adultes dans les régions d’intérêts (Rubia et al., 2006 ; Dajani 

et Uddin, 2015). L’avancée en âge serait également corrélée à une latéralisation progressive 

des activations à droite (Rubia et al., 2006 ; Taylor et al., 2012, Dajani et Uddin, 2015). Cette 

latéralisation pourrait notamment s’expliquer par le passage de stratégies langagières vers 

des stratégies davantage spatiales (Rubia et al., 2006 ; Taylor et al., 2012, Dajani et Uddin, 

2015).  

Élément sous droit, diffusion non autorisée 
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1.4. Autres fonctions exécutives et cognitives de haut niveau  

Certains modèles des FE intègrent davantage de composantes comme la planification 

(Diamond, 2013) ou encore l’attention (Anderson, 2002). 

  

 Fonction exécutive de haut niveau : la planification  

1.4.1.1. Définition et modélisation de la planification 

La planification est une composante de haut niveau impliquée dans l’évaluation et la 

sélection de multiples séquences de pensées et d’actions intermédiaires nécessaires à la 

réalisation d’un but. La planification permet alors d’organiser ces actions en prédéterminant 

leur ordre, puis de les guider et les superviser jusqu’à l’achèvement du plan, ainsi que de 

réévaluer, ajuster et corriger les étapes suivantes si nécessaire (Hayes-Roth & Hayes-Roth, 

1979 ; Kipping et al., 2018 ; Owen, 1997). Plus simplement, la planification pourrait se définir 

par l’anticipation d’une suite d’actions avant qu’elles ne soient réalisées (Moreno & Guidetti, 

2018). 

Pour Diamond (2013) la planification ferait partie des FE de haut niveau s’appuyant sur 

des composantes élémentaires (comme la MDT et l’inhibition) afin 1) de maintenir les étapes, 

leur ordre et le but en mémoire par la répétition subvocale ou l’imagerie mentale, et 2) de 

supprimer les réponses dominantes, automatiques et non pertinentes (Monette & Bigras, 

2008). A l’inverse, le caractère mixte et composite de la planification amène Miyake et al. 

(2000) à ne pas la considérer comme une composante exécutive indépendante.  

 

1.4.1.2. Développement de la planification 

La période scolaire concentre à la fois l’émergence et la complexification de la 

planification. Celle-ci semble émerger autour de 8 ans, en lien notamment avec la maturation 

suffisante des FE initiales. L’évolution des performances serait rapide jusqu’à 9 ans, avant 

d’atteindre un plateau stable jusqu’à 12 ans. L’entrée dans le secondaire serait corrélée à un 

nouveau pic de développement qui permettrait d’atteindre un palier faiblement évolutif 

jusqu’à l’âge adulte (Byrnes & Spitz, 1979 ; Chevalier et al., 2014 ; Moreno & Guidetti, 2018). 

 

1.4.1.3. Évaluation de la planification 



INTRODUCTION THÉORIQUE   Partie Typique - Chapitre 2 

 50 

Dès 6 ans, la tour de Hanoï peut être proposée afin d’apprécier l’émergence de la 

planification chez l’enfant. Cette épreuve est composée de 3 piliers ou tiges et de plusieurs 

disques de taille différente. Les disques sont initialement disposés par ordre de taille (le plus 

gros en-dessous et le plus petit au-dessus) sur le même pilier. L’objectif est de déplacer 

l’ensemble des disques dans le même ordre sur le troisième pilier en un minimum de coups 

sachant 1) qu’un seul disque peut être déplacé à la fois et 2) qu’un disque ne peut être 

positionné que sur un emplacement vide ou sur un plus grand disque. La complexité de 

l’épreuve est directement dépendante du nombre de disques mis en jeu, ce qui permet 

d’adapter la complexité à l’âge de l’enfant. Le nombre de déplacements effectués, le temps 

de réalisation total ainsi que le temps de latence entre le début de l’épreuve et le premier 

mouvement sont généralement relevés dans cette épreuve. Bien que proposée dès 6 ans, la 

réussite à cette tâche est généralement observée vers 8 ans avec une réduction progressive 

des temps de réponses et du nombre de mouvements supplémentaires (Moreno & Guidetti, 

2018). Une forte amélioration aurait lieu entre 8 et 9 ans suivie d’un plateau jusqu’à 12 ans. 

Enfin, entre 12 et 14 ans, une nouvelle progression serait observée avant que les 

performances ne se stabilisent (Blaye & Chevalier, 2014 ; Chevalier, 2010 ; Moreno & Guidetti, 

2018 ). Basée sur le même principe, la Tour de Londres (Shallice, 1982) présente un niveau de 

difficulté plus modéré et graduel et est constituée de plusieurs essais dans lesquels les 

participants doivent reproduire un pattern spécifique à l’aide de 3 boules de couleurs 

différentes. Les 3 piliers sont ici de tailles différentes et ne permettent d’accueillir 

respectivement qu’une, deux ou trois boules. 

 La figure de Rey, bien que n’étant pas à l’origine une mesure de la planification, est 

souvent utilisée comme telle en clinique. Ce test présente l’avantage d’une forme B utilisable 

dès 4 ans, qui complète la forme originale (figure de Rey A) dont les normes s’étendent de 8 

ans jusqu’à l’âge adulte (Rey, 1959). La copie de cette figure complexe constituée de formes 

géométriques requiert de la planification dans la mesure où la qualité de la reproduction 

dépend de l’organisation de la production de l’enfant. Meilleure est l’organisation de la figure 

(et donc la planification de l’enfant), meilleures seront ses performances (Rey, 1959 ; Wicksell 

et al., 2004).  
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1.4.1.4. Bases cérébrales de la planification 

Les régions et/ou réseaux sous-tendant la planification ont été principalement 

documentés via l’observation de patients atteints de lésions frontales dont les compétences 

d’organisation étaient réduites voire altérées. Les travaux d’Owen et ses collaborateurs 

(Owen, 1997; Unterrainer & Owen, 2006) ont tout particulièrement permis l’identification des 

bases neurales de la planification chez l’adulte. Comme pour les autres FE, les auteurs ont mis 

en évidence une implication massive du réseau fronto-pariétal également impliqué dans le 

contrôle exécutif général (Spreng et al., 2015). L’implication des régions frontales et pariétales 

serait particulièrement vaste : le cortex préfrontal dorso-latéral gauche et bilatéral 

constituerait le cœur du réseau, tandis que le cortex préfrontal ventral, ventro-latéral 

bilatéral, le cortex pré-moteur (particulièrement gauche), et le cortex pariétal postérieur 

bilatéral et pré-strié droit seraient plus modérément impliqués (Owen, 1997 ; Unterrainer & 

Owen, 2006). Outre ce large réseau, les structures sous-corticales et tout particulièrement le 

striatum participeraient également au fonctionnement de la planification (Spreng et al., 2015 ; 

Owen, 1997). Les noyaux caudés (dont les projections vers les régions préfrontales dorso-

latérales et ventro-latérales, sur l’aire motrice supplémentaire, sur le cortex pré-moteur et sur 

le cortex pariétal sont nombreuses) ainsi que l’insula et le cortex cingulaire 

antérieur compléteraient cet important réseau de la planification (Owen, 1997 ; Unterrainer 

& Owen, 2006 ; Spreng et al., 2015). D’un point de vue développemental, aucune étude à 

notre connaissance n’a exploré la question de l’évolution de ces activations cérébrales avec 

l’âge. 

 

 Attention 

1.4.2.1. Définition et modélisations de l’attention 

L’attention peut se définir comme un ensemble de processus impliqués dans le 

contrôle des actions volontaires (Rueda et al., 2005), dans l’accès et le maintien d’un état 

d’alerte, dans l’orientation de l’attention vers des stimuli sensoriels et le contrôle de la pensée 

et des émotions (Posner & Fan, 2008). Posner & Perterson (1990) proposent une subdivision 

de l’attention en trois réseaux comprenant l’alerte, l’orientation et l’attention exécutive. 

L’alerte constitue la composante la plus simple et renvoie à un état d’éveil, d’excitation 

générale déclenché par un stimulus endogène ou exogène. L’orientation correspond à l’action 

volontaire de désengagement d’un stimulus pour ensuite permettre son engagement vers un 
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autre stimulus. C’est par l’orientation que les informations pertinentes pourront être 

sélectionnées. Enfin, l’attention exécutive serait impliquée dans la résolution de conflit et 

dans les aspects les plus contrôlés et volontaires du système attentionnel (Swingler et al., 

2015). L’attention est également caractérisée de « sélective » ou de « soutenue » (Benitez et 

al., 2017). L’attention sélective concernerait la sélection d’un stimulus spécifique de manière 

volontaire et consciente tandis que l’attention soutenue permettrait le maintien volontaire 

de l’attention sur une période de temps prolongée. Bien que différente, cette conception de 

l’attention peut s’intégrer dans le modèle tripartite de Posner & Perteston (1990). L’attention 

sélective s’intégrerait dans l’attention exécutive, et l’attention soutenue serait davantage liée 

à l’alerte et à l’orientation (Fortenbaugh et al., 2017).  

Bien que l’attention ne soit pas systématiquement considérée comme partie intégrante 

des FE, son implication dans ces fonctions reste importante. Pour certains auteurs, l’attention 

constituerait même la composante commune et centrale permettant d’expliquer la 

covariance retrouvée entre les différentes FE (Baddeley & Hitch 1974 ; Garon et al. 2008 ; 

Miyake et al., 2000 ; Monette & Guidetti, 2018 ; Norman & Shallice, 1986). L’attention serait 

en effet impliquée 1) dans l’inhibition via la suppression du focus attentionnel centré sur un 

stimulus non pertinent (Diamond, 2013 ; Zelazo, 2015) ; 2) dans la MDT en orientant ce focus 

vers les représentations pertinentes (ce qui rejoint le rôle de l’administrateur central de 

Baddeley & Hitch, 1974) ; 3) dans la flexibilité cognitive en redirigeant l’attention vers un 

nouveau stimulus de manière adaptative (Diamond, 2013 ; Chevalier, 2010). Ce rôle central et 

commun aux FE expliquerait l’importance de cette fonction cognitive dans la prédiction des 

performances cognitives et surtout exécutives des enfants (Friedman et al., 2007).  

 

1.4.2.2. Développement de l’attention 

Les processus attentionnels seraient engagés dès la naissance. L’alerte contribuerait 

de manière significative aux comportements de regards du bébé dès la naissance et arriverait 

à maturité vers 8-10 mois. L’émergence de l’orientation entre 3 et 6 mois permettrait au bébé 

de désengager et de réengager son attention sur des stimuli spécifiques. Plus complexe, 

l’attention sélective se développerait à partir de 7 mois, en étant fonctionnellement mature à 

la fin de la première année (Swingler et al., 2015), mais en continuant à se raffiner pendant 

l’enfance jusqu’à environ 7 ans (McKay et al., 1994). Elle permettrait aux enfants de 
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développer des aspects plus complexes de leur attention (Swingler et al., 2015 ; Posner & 

Peterson, 1990 ; Rueda et al., 2005). 

Si les principaux mécanismes attentionnels semblent arriver à maturité précocement, 

les compétences attentionnelles continueraient à se développer tout au long de l’enfance 

(McKay et al., 1994). Plus particulièrement, la durée d’attention ainsi que le contrôle 

attentionnel continueraient à fortement progresser permettant une meilleure qualité 

d’attention soutenue et sélective avec le temps (McKay et al., 1994). Tout particulièrement, 

entre 8 et 11 ans, le développement de l’attention soutenue subirait un pic de croissance 

avant d’atteindre une forme de maturité. Par la suite, seule la rapidité de traitement de 

l’information pendant la phase d’attention évoluerait (McKay et al., 1994). 

 

1.4.2.3. Évaluation de l’attention 

Les trois mécanismes de l’attention (alerte, orientation et attention exécutive) ont été 

initialement étudiés via les Attention Network Tests (ANT), généralement proposés à partir de 

6 ans (Fan et al., 2002). Dans ces épreuves informatisées, le participant doit déterminer la 

direction d’une flèche apparaissant au centre de l’écran en appuyant d’un côté ou de l’autre 

du clavier. Plusieurs conditions d’amorçage de la flèche par des indices visuels congruents, 

incongruents, neutres ou absents permettent d’évaluer les différentes composantes de 

l’attention (Federico et al., 2017). Des versions adaptées de l’ANT permettent une évaluation 

des enfants dès 4 ans.  

L’attention soutenue est généralement évaluée via les Continuous Performances Test 

(CPT). Dans ces épreuves, des séries de stimuli (auditifs ou visuels selon la modalité de 

l’épreuve) sont présentés au participant qui doit identifier le plus rapidement possible la cible 

parmi les distracteurs. La principale complexité réside dans le maintien de son attention 

pendant toute la durée de l’épreuve qui peut aller de quelques minutes pour les plus simples 

à plusieurs heures chez l’adulte pour les plus complexes (Fortenbaugh et al., 2017). D’autres 

facteurs, comme la proportion de cibles par rapport aux distracteurs, le temps de présentation 

des stimuli et l’intervalle entre deux stimuli permettent de faire varier la complexité et 

d’adapter l’épreuve à des publics d’âges différents (Breuillard et al., manuscrit en 

préparation). 

Enfin, les épreuves de recherche de cible présentées simultanément (par opposition aux 

CPTs où les stimuli sont successifs) sont généralement utilisés afin de mesurer l’attention 



INTRODUCTION THÉORIQUE   Partie Typique - Chapitre 2 

 54 

sélective. Les épreuves de barrage (de cloche, de ligne, d’images) sont les plus répandues et 

accessibles compte tenu de leur courte durée et de la possibilité de les adapter à des enfants 

très jeunes (dès 3 ans). 

En regroupant des épreuves d’attention sélective visuelle, auditive et bimodales ; 

d’attention soutenue auditive ; d’impulsivité et de FE, la batterie « Test of Everyday Attention 

for Children (TEA-ch) » (Manly, Robertson, Anderson & Mimmo-Smith, 2006) constitue l’une 

des épreuves les plus utilisées chez l’enfant de 6 ans à 12 ans 11 mois.   

 

1.4.2.4. Bases cérébrales de l’attention 

Les trois mécanismes de l’attention seraient sous-tendus par un réseau spécifique 

intégré dans des régions communes à l’ensemble des mécanismes attentionnels (Swingler et 

al., 2015). Ces régions concerneraient principalement les régions frontales et temporales, avec 

l’implication très forte du CCA dans chacun de ces mécanismes attentionnels dès sa période 

d’émergence (Gao et al., 2009 ; Swingler et al., 2015). Intégré au système limbique, le CCA 

serait par ailleurs impliqué dans les réseaux émotionnels, ce qui permet de mieux comprendre 

le fort impact de la motivation dans les performances attentionnelles (Rueda et al., 2005).  

Plus spécifiquement, l’alerte reposerait sur des activations fronto-temporales droites 

(Swingler et al., 2015), complétée par le CCA à partir de 2 ans (Gao et al., 2009) ; l’orientation 

ferait appel aux régions motrices (aire motrice supplémentaire notamment). Le champ 

oculomoteur frontal (« frontal eye field ») situé dans les régions frontales postérieures serait 

particulièrement activé lors de l’orientation de l’attention. Ce réseau visuel se poursuivrait 

avec le recrutement des régions pariétales inférieures et supérieures et des colliculi (Fan et 

al., 2002 ; Swingler et al., 2015). Secondairement, l’orientation recruterait les aires frontales 

médianes et latérales (Posner et al., 2012). Pour l’attention exécutive, l’implication du CCA 

(notamment antérieur) serait très marquée, notamment via ses connexions avec les ganglions 

de la base et les régions frontales et préfrontales médianes et latérales (Fan et al., 2002 ; Gao 

et al., 2009 ; Posner & Fan, 2008 ; Rueda et al., 2005 ; Swingler et al., 2015 ; voir figure 2).  

L’attention soutenue dépendrait de réseaux similaires mais plus vastes que ceux des trois 

mécanismes de l’attention. Les activations seraient nombreuses au sein du cortex frontal avec 

l’implication des aires pré-motrices (aire motrice supplémentaire bilatérale, aire pré-motrice 

ventrale et aire pré-motrice dorsale gauche), des cortex préfrontaux (notamment antérieur 

médian bilatéral et droit, inférieur bilatéral) ainsi que des régions pariétales (Jonction 
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temporo-pariétale, lobule pariétal inférieur droit, sillon intra-pariétal). L’insula, le thalamus, 

certaines régions occipitales (jonction temporo-occipitale gauche, gyrus occipital moyen droit) 

et le cervelet joueraient un rôle moindre (Langner & Eickhoff, 2013 ; Fortenbaugh et al., 2017). 

Ces réseaux recoupent ainsi ceux de l’attention exécutive (Posner & Peterson, 1990 ; Peterson 

& Posner, 2012 ; Faurtenbaught et al., 2017).  

 

 

Figure 2 : Synthèse des principales bases cérébrales des mécanismes de l'attention, issue de Posner & Rothbart, 2007. 

D’un point de vue développemental, les structures cérébrales de l’attention des 

enfants seraient comparables à celles des adultes (Rohr et al., 2018 ; Posner et al., 2016). En 

revanche, les enfants présenteraient des réseaux attentionnels plus diffus (Posner & al., 

2016). En effet, avant 4 ans, les différents réseaux des composantes attentionnelles seraient 

plus indépendants qu’à l’âge adulte. A partir de 4 ans, ils commenceraient à s’intégrer au sein 

d’un circuit global permettant aux différentes composantes attentionnelles de fonctionner de 

concert (Posner et al., 2016 ; Rohr et al., 2018). Cette connectivité et spécialisation progressive 

Élément sous droit, diffusion non autorisée 
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des réseaux se poursuivrait pendant l’adolescence, notamment pour l’attention exécutive 

(Rohr et al., 2018).  

 

Bien qu’elle ne soit pas toujours considérée comme une composante distincte, 

l’attention se retrouve néanmoins dans de nombreux modèles des FE . La prochaine partie 

permettra de discuter les différents modèles développementaux des FE.  

 

2. MODELES DES FONCTIONS EXECUTIVES 

Au-delà des caractéristiques intrinsèques de chaque composante exécutive se pose la 

question de leur organisation au niveau structurel. Deux courants principaux se positionnent 

en faveur de modélisations différentes des FE, avec pour l’un un système unitaire constitué 

de différentes sous-composantes (Munakata & Pfaffly, 2004 ; Norman & Shallice, 1986 ; 

Posner & Rothbath, 2007 ; Zelazo, Frye & Rapus, 1996), et pour l’autre, des processus distincts 

dont les trajectoires développementales sont spécifiques (Carlson & Moses, 2001). S’adossant 

aux nombreuses études sur le développement des FE, des modèles intégratifs regroupant ces 

deux courants ont également émergé (Baddeley, 2002 ; Diamond, 2013 ; Friedman & Miyake, 

2004 ; Lehto et al., 2003). L’objectif de cette partie sera de comparer ces différentes 

modélisations du développement des FE.   

 

Le point d’ancrage des modèles unitaires se retrouve à travers la notion d’une composante 

générale et commune permettant l’émergence des FE. L’attention est généralement 

considérée comme le dénominateur commun permettant d’expliquer le développement des 

processus exécutifs chez l’enfant. Selon Norman & Shallice (1986), l’attention serait au cœur 

de toutes les FE dont le recrutement, par essence, fait appel à des ressources attentionnelles. 

Les auteurs développent ainsi le concept de Système Attentionnel Superviseur (SAS) qui 

constituerait le centre de contrôle des opérations cognitives, via l’activation et l’inhibition des 

schémas en compétition. Le SAS serait donc le méta-système permettant le maniement des 

FE au sein des activités cognitives. Dans le même sens, Posner et Rothbart (2007) développent 

une vision unitaire des FE fondée sur les mécanismes attentionnels (alerte, orientation et 

attention exécutive). Le principal argument neuropsychologique de ces modèles concerne 

l’étude des patients atteints de lésions frontales et préfrontales. L’association très fréquente 
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de troubles exécutifs couplés à des difficultés attentionnelles confortent l’hypothèse d’un lien 

étroit entre les 2 domaines (Garon et al., 2008).  

La Théorie du Contrôle et de la Complexité Cognitive révisée (TCCC-r ; Frye et al., 1995;  

Zelazo, Frye & Rapus, 1996 ; Zelazo, Müller, Frye & Marcovitch, 2003) propose également une 

vision unitaire des FE mais dans laquelle l’attention n’est pas centrale. Dans ce modèle 

conceptuel, Zelazo et al., (1996 ; 2003) considèrent que les performances exécutives sont 

fondées sur la capacité à se représenter, à structurer et à manipuler des informations 

organisées en mémoire de travail dans un ensemble hiérarchisé de règles. L’augmentation de 

la complexité des règles et de leurs emboîtements permettrait aux enfants d’accroître leurs 

capacités de sélection en situation de conflit. Le contrôle comportemental, cognitif et affectif 

s’en verrait ainsi progressivement amélioré (Stelzer et al., 2014). Un grand nombre d’études 

ont toutefois vivement critiqué ce modèle qui ne permettrait notamment pas d’expliquer les 

réussites précoces des enfants aux versions modifiées du DCCS (Kloo et al., 2010a; Kloo & 

Perner, 2003; Mennetrey & Angeard, 2018). 

Pour d’autres auteurs, l’inhibition tiendrait le rôle de composante exécutive générale (Garon 

et al., 2008). En ce sens, Dempster, (1992) affirme que la capacité à résister à l’interférence 

serait centrale dans les FE. Il base son modèle sur l’étude parallèle des évolutions neuronales 

et du fonctionnement de l’inhibition et des FE en général. Selon Dempster (1992), la 

maturation (dendritique et neuronale) des régions préfrontales pendant l’enfance serait 

concomitante avec un pic de progression de l’inhibition et plus largement des FE.  Comme 

pour les théories centrées sur l’attention, Dempster fait le parallèle entre les atteintes 

frontales et les déficits d’inhibition. Il place donc cette dernière au cœur de nombreux 

processus cognitifs tout au long du développement. Toutefois, l’observation de ces co-

occurrences ne permet que de valider le lien fort entre FE et inhibition sans pour autant 

pouvoir déterminer le caractère central ou non de l’inhibition dans les FE.   

La mise en évidence d’un lien entre les composantes exécutives aussi bien à l’âge 

adulte que pendant l’enfance a permis l’émergence de théories unitaires des FE (Stelzer et al., 

2014). Néanmoins, la trajectoire hétérochrone des différentes composantes ainsi que la 

présence de corrélations seulement modérées entre les composantes elles-mêmes soutient 

davantage l’hypothèse d’une diversification progressive (Carlson, 2005 ; Garon et al. 2008). 

En ce sens, Le modèle « Unity but Diversity » de Miyake et al. (2000) est probablement le 

plus connu des modèles proposant une approche intégrative des FE. Ce modèle, issu de 
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travaux chez l’adulte, présente les trois composantes exécutives classiques (Inhibition, MDT 

et Flexibilité cognitives) comme la somme d’un processus spécifique à chaque composante et 

d’une base exécutive globale et commune à toutes. Les corrélations modérées retrouvées 

entre les différentes composantes semblent bien indiquer à la fois un processus commun et 

une séparabilité. Plusieurs études ont vérifié la transférabilité de ce modèle à la population 

pédiatrique. Bien que certains n’aient pas retrouvé de distinction claire entre les trois 

composantes exécutives (Wiebe et al., 2008, 2011) la majorité des études répliquent ce 

modèle (Friedman & Miyake, 2017; Lee et al., 2013; Lehto et al., 2003). En ce sens, Lehto et 

al. (2003) retrouvent des corrélations partielles entre MDT, inhibition et flexibilité cognitive 

associées à une composante générale des FE auprès de 103 enfants de 8 à 13 ans. Friedman 

& Miyake (2017) ont d’ailleurs récemment étendu leur modèle aux populations d’enfants et 

adolescents. 

Le modèle proposé par Diamond (2013) demeure l’un des plus utilisés pour l’étude des FE 

au sein de la population pédiatrique et particulièrement pendant la période préscolaire. La 

méthodologie robuste et basée sur l’utilisation de plusieurs épreuves par composante 

exécutive confère à ce modèle une certaine solidité dans les analyses menées et les 

conclusions associées (Stelzer et al., 2014). Ce modèle propose une approche hiérarchisée du 

développement des FE, particulièrement concentrée sur la période de 1 à 6 ans. Dès 6 mois, 

l’inhibition et la MDT émergeraient, en permettant au bébé d’effectuer des actions cognitives 

simples (ex : maintenir deux stimuli en mémoire pendant un bref délai). L’inhibition 

comportementale se développerait entre 6 et 12 mois permettant la résolution de conflits 

basiques à 1 an (ex : inhiber la réponse prépotente dans une tâche de détection de cible). A 

15 mois l’enfant serait capable de manipuler des informations en mémoire avec une période 

de rétention croissante. Ce n’est toutefois qu’à 2 ans que les enfants parviendraient à une 

forme de coordination entre MDT et inhibition. Cette coordination serait essentielle pour 

permettre simultanément le maintien d’une règle et l’inhibition d’une réponse inadaptée 

(Garon et al., 2008). Cette coordination entre MDT et inhibition constituerait un socle 

permettant par la suite l’émergence de la flexibilité cognitive. Face à une tâche donnée, les 

objectifs à atteindre, les règles de réalisation et les schémas d’action potentiels seraient 

maintenus disponibles en MDT parallèlement à la suppression des réponses non pertinentes. 

L’inhibition permettrait de filtrer les informations non pertinentes afin de ne maintenir en 

MDT que les informations pertinentes pour la tâche. La flexibilité cognitive agirait alors de 
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manière adaptative pour permettre la bascule entre les différentes représentations, 

possibilités ou comportements en fonction de l’objectif (Diamond, 2013). Cette bascule serait 

spécifique à la flexibilité et aurait pour conséquence la modification (ou mise à jour) d’une 

représentation initiale (Garon et al., 2008). Cette mise à jour des représentations constituerait 

à son tour la base des mécanismes de créativité et de Théorie de l’Esprit (TdE). Selon Diamond, 

les FE ne se limiteraient pas au triptyque MDT, inhibition et flexibilité d’émergence 

relativement précoce mais incluraient également le raisonnement (dont le raisonnement 

fluide), la planification et la résolution de problèmes. Ces FE complexes « de haut niveau » 

s’appuieraient sur les trois composantes exécutives initiales, d’où le caractère intégratif et 

hiérarchisé de ce modèle (figure 3).  

 
Figure 3 : Modèle des fonctions exécutives, Diamond (2013) 

D’un point de vue neuroanatomique et fonctionnel, ce modèle s’appuie sur le pic de 

maturation des circuits frontaux et préfrontaux pour justifier l’accélération du développement 

exécutif lors de la période préscolaire (Garon et al., 2008). En effet, le CCA, le cortex préfrontal 

dorso-latéral, l’aire motrice supplémentaire et les ganglions de la base connaîtraient une 

phase de maturation accélérée lors de cette période (Rothbart & Posner, 2001) et se 

retrouveraient particulièrement activés dans les épreuves de flexibilité cognitive (Dajani et 

Uddin, 2015 ; Kim et al., 2012 ; Niendam et al., 2012 ; Roberts et al, 2017 ). Par la suite, le 

développement des FE de haut niveau reposerait sur la spécialisation et le renforcement de 
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ces différents réseaux exécutifs. Par ailleurs, la mise en évidence de réseaux spécifiques pour 

chaque composante exécutive soutient l’hypothèse d’un processus de diversification (tout en 

conservant des régions cérébrales communes). Les composantes exécutives se distingueraient 

donc progressivement avec l’avancée en âge (Garon et al., 2008).  

La perspective modulaire proposée par Anderson (2002) constitue un modèle alternatif 

prenant appui sur des populations cliniques pédiatriques. 4 composantes exécutives distinctes 

mais inter-corrélées regroupant la flexibilité cognitive, le contrôle attentionnel, le traitement 

de l’information et l’orientation vers un but (« goal setting ») y figurent (figure 4). 

 
Figure 4 : Modèle des fonctions exécutives d’Anderson (2002) 

Pour Anderson (2002), le contrôle attentionnel est défini de manière plus étendue 

qu’habituellement dans la littérature. Il impliquerait à la fois les capacités à orienter et 

maintenir son attention, à inhiber les réponses prépotentes et à réguler, monitorer et corriger 

les plans d’actions en vue de la réalisation d’un objectif. Le contrôle attentionnel serait le 

premier domaine exécutif à se mettre en place sur le plan ontogénétique, dès 9 mois et avec 

un développement rapide jusqu’à 3 ans. A partir de cet âge, les compétences se raffineraient 
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et se complexifieraient jusqu’au début de l’adolescence (Anderson, 2002). Le contrôle 

attentionnel exercerait une influence unidirectionnelle de modulation sur les trois autres 

composantes,  ces dernières noueraient entre elles des relations d’interdépendance. Le 

traitement de l’information correspondrait aux aspects de vitesse de traitement et 

d’intelligence fluide. Son développement serait majeur pendant la période préscolaire, entre 

3 et 5 ans, puis plus tardivement entre 9 et 12 ans ; il s’associerait aux périodes de 

synaptogénèse et d’élagage synaptique des régions frontales (Anderson, 2002 ; Jacobs et al., 

2009). La flexibilité cognitive comme décrite dans le modèle d’Anderson (2002) inclurait 

également la MDT. Son émergence à la période préscolaire serait suivie d’une lente 

progression qui s’accélérerait entre 7 et 9 ans. Enfin, l’élaboration d’un but  (goal setting) ferait 

référence aux capacités de planification et d’anticipation, ainsi que d’initiation des 

comportements dirigés vers un but. Ces 4 composantes pourraient toutefois être co-activées 

pour la réalisation de tâches complexes. Les compétences de planification, les plus tardives 

des composantes exécutives selon Anderson (2002), ne commenceraient à émerger qu’à la fin 

de la 4ème année. Le développement de cette compétence serait majeur entre 7 et 11 ans via 

l’utilisation de stratégies adaptées (Anderson, 2002). 

La modularisation progressive de ces composantes s’est vue confirmée par de nombreuses 

études sur des populations pédiatriques mettant en évidence des écarts dans le caractère 

diffus vs spécifique et léger vs sévère des atteintes en cas de lésions frontales et préfrontales 

précoces ou tardives (Anderson, 2002). 

Au total, les approches intégratives permettent de concilier les perspectives unitaires et 

diversifiées des FE. Cependant, seule la perspective de Diamond (2013) propose, selon nous, 

une modélisation hétérochrone, hiérarchisée, dynamique des FE pendant leur 

développement et permet d’appréhender les inter-relations entre composantes 

« élémentaires » et de haut niveau au cours des périodes préscolaire et scolaire.  

 

3. PLASTICITE ET VULNERABILITE PRECOCE DES FONCTIONS 

EXECUTIVES 

Les FE sont très majoritairement sous-tendues par les régions antérieures et plus 

particulièrement par des réseaux impliquant les cortex préfrontal, pariétal, temporal et les 

régions sous-corticales (voir tableau 1 ; Anderson, 2001). Ces régions cérébrales présentent la 
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caractéristique commune de se développer tardivement et restent donc immatures sur une 

longue période (Anderson, 2001 ; Chevalier, 2010). Cette maturation prolongée jusqu’à la fin 

de l’adolescence ne serait toutefois pas linéaire. Le pic de synaptogénèse observé entre 2 et 

6 ans est corrélé à l’émergence puis au raffinement des premières FE (Chevalier, 2010). 

D’abord plutôt co-dépendantes, les FE se spécialiseraient progressivement avec l’âge en 

s’accompagnant également d’une spécialisation des réseaux et des régions impliquées 

(Chevalier, 2010). En plus des processus de maturation biologiques, ces phénomènes de 

spécialisation seraient fortement influencés par l’environnement (Karmiloff-Smith, 1998). 

Cette influence serait d’autant plus importante que les FE resteraient immatures jusqu’à 

l’adolescence, offrant une large période à l’environnement pour en modeler la trajectoire 

(Karmiloff-Smith, 1998). En ce sens, des paradigmes micro-génétiques d’entraînement à l’âge 

préscolaire mettent en évidence l’amélioration des performances exécutives, même après 

seulement quelques semaines (Kloo & Perner, 2003 ; Diamond et al., 2007 ; Mennetrey & 

Angeard, 2018). L’influence de l’environnement se retrouverait autant sur le plan cognitif que 

cérébral, en accélérant les processus de spécialisation. C’est ce qu’observent Rueda et al. 

(2005) en retrouvant des activations cérébrales particulièrement proches de celles des adultes 

chez des enfants de 4 à 6 ans ayant reçu un entrainement exécutif. Cette modulation des 

réseaux neuronaux par l’environnement traduit une forme de plasticité qui s’étend aussi bien 

sur le plan cérébral que cognitif.  

La plasticité cérébrale désigne une propriété intrinsèque adaptative du cerveau en lien 

avec les stimulations de l’environnement et fait référence à des processus physiologiques et 

neurologiques permettant notamment à de nouvelles connexions neuronales de se 

développer (Anderson, 2011). Par contraste, la plasticité cognitive ou fonctionnelle fait, 

référence aux modifications comportementales ou à la récupération cognitive potentielle 

faisant suite à des modifications environnementales ou consécutives à une atteinte cérébrale 

(Anderson, 2011). Comme nous l’avons évoqué, la maturation du Système Nerveux Central 

(SNC) qui se caractérise par des pics de synaptogénèse et d’élagage synaptique est primordiale 

pour appréhender ces potentiels de plasticité. Ces à-coups (ou pics) de maturation seraient 

associés, selon Anderson (2011) à la notion de période critique ou période de sensibilité. 

Pendant ces périodes critiques, le cerveau serait particulièrement plastique et susceptible de 

développer de nouvelles connexions ou de modifier les connexions déjà établies. L’impact de 

l’environnement y serait donc décuplé (Anderson, 2011). En parallèle, pendant ces phases 
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d’immaturité, le cerveau serait particulièrement vulnérable aux risques biologiques ou 

environnementaux. Des atteintes précoces et globales conduiraient à un pronostic moins 

favorable qu’en cas d’atteintes identiques mais plus tardives. Cette notion de vulnérabilité 

précoce a été souvent étudiée en continuum avec la plasticité (Anderson, 2011 ; Jacobs et al., 

2007). Cependant ces études ont majoritairement centré leurs recherches sur des fonctions 

cognitives précocement latéralisées impliquant les régions postérieures (vision) ou médianes 

(langage & mémoire) (Jacobs et al., 2007). Ces régions se caractérisent également par des 

périodes de sensibilité différentes de celles observées pour les régions préfrontales ou 

temporales, qui sont beaucoup plus étendues (Jacobs et al., 2007). En se basant sur le modèle 

des FE d’Anderson (2002), Jacobs et al. (2007) identifient les périodes de sensibilité propres 

aux régions préfrontales en analysant les performances exécutives de 38 enfants âgés de 7 à 

16 ans ayant subi une lésion frontale pendant la période prénatale (n=14), avant 3 ans (n=6), 

entre 4 et 6 ans (n=4), 7 et 9 ans (n=4) ou après 10 ans (n=8). La période prénatale, la petite 

enfance (avant 3 ans) et l’âge scolaire (entre 7 et 9 ans), correspondant aux principales 

périodes de synaptogénèse et d’élagage synaptique, constitueraient, selon les auteurs, les 

principales périodes de vulnérabilité des régions préfrontales pour le développement des FE.  

La période prénatale serait toutefois la plus critique de ces fenêtres de sensibilité pour la 

cognition globale. Les enfants ayant subi une lésion prénatale (majoritairement consécutive à 

une malformation ou dysplasie) constituent le groupe le plus altéré sur le plan cognitif global 

(QI = 83,7) et exécutif. D’après les auteurs, cela s’expliquerait 1) par l’absence de 

« compensation » environnementale au moment de la survenue de la lésion et 2) par 

l’interruption de la courbe de développement classique, ce qui serait particulièrement critique 

pour la réorganisation cérébrale et constituerait un facteur de vulnérabilité important (Jacobs 

et al., 2007). Entre 0 et 3 ans, la synaptogénèse serait particulièrement rapide et florissante 

(Anderson, 2011 ; Jacobs et al., 2007). Le développement du contrôle attentionnel et de 

l’inhibition serait concomitant. Une lésion frontale ou préfrontale à cet âge s’accompagnerait 

d’une atteinte spécifique de l’autorégulation et de l’impulsivité (Jacobs et al., 2007). Enfin, 

entre 7 et 9 ans, la nouvelle vague de synaptogénèse s’associe à l’émergence des FE de haut 

niveau et à la complexification des FE (Anderson, 2011 ; Jacobs et al., 2007). En cas de lésions 

survenant à cette période, les performances exécutives restent proches de celles obtenues 

dans les populations neurotypiques. La maturation du cortex préfrontal serait donc déjà 

suffisante pour permettre une réorganisation cérébrale (V. Anderson et al., 2005; Jacobs et 
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al., 2007). Une fois ce pic dépassé, une forme de spécialisation serait déjà suffisamment 

installée pour que les lésions survenant dès 10 ans s’accompagnent de déficits plus spécifiques 

et comparables à ceux observés chez l’adulte, en lien direct avec la localisation cérébrale 

exacte de l’atteinte (Anderson et al., 2005 ; Jacobs et al., 2007). On notera toutefois que dans 

cette étude, l’évaluation cognitive et exécutive n’est pas menée au-delà de 16 ans, ce qui ne 

permet pas de pouvoir apprécier l’impact des lésions frontales sur les FE qui n’arrivent à pleine 

maturation qu’à l’âge adulte (Anderson, 2011 ; Chevalier, 2010 ; Jacobs et al., 2007). Le délai 

depuis la lésion n’est également pas comparable entres les différents groupes d’enfants. Pour 

les enfants les plus âgés, le délai post-lésionnel (un peu plus de 2 ans) pourrait être insuffisant 

pour permettre d’apprécier l’ensemble des phénomènes de réorganisation et de plasticité. 

Les déficits mis en évidence par Jacobs et al (2007) pourraient ainsi ne refléter qu’une partie 

des dysfonctionnements, ce qu’Anderson (2011) nomme « déficits émergents », ou à l’inverse 

représenter la phase aigüe de difficultés qui régresseront progressivement avec l’âge.  

Selon Anderson, les déficits émergents constituent le phénomène selon lequel certaines 

difficultés ne pourraient être observées qu’à distance de la lésion suite au développement de 

fonctions cognitives plus complexes. Cette notion est développée par Dennis et collaborateurs 

(2010; 2013) qui reprennent le concept de « growing into a deficit » initialement évoqué par 

Kennard (1944, cité dans Dennis, 2010). Spécifique aux lésions précoces, cette notion fait 

référence à l’idée que les déficits (ou dysfonctionnements, ou difficultés, selon le degré de 

l’atteinte cognitive) pourraient n’apparaitre qu’à distance d’une lésion cérébrale précoce. Ces 

difficultés n’émergeraient qu’à la suite de la maturation cérébrale de l’enfant avec la lésion, 

et cognitive avec les dysfonctionnements induits par cette dernière (Dennis, 2010 ; Dennis et 

al., 2013). Ce délai d’apparition des troubles s’expliquerait, d’une part, par le fait que les 

fonctions cognitives les plus complexes émergent tardivement sur le plan ontogénétique 

(Anderson, 2011). D’autre part, le développement de l’enfant serait contraint par ce contexte 

particulier et atypique. Le cerveau, intégré dans ce contexte, doit s’organiser et mûrir autour 

de- et avec cette atteinte cérébrale (Dennis, 2010 ; Dennis et al., 2013 ; 2014). Dans le cas 

d’atteintes neurogénétiques, le cerveau se développerait dès le départ de manière atypique, 

modulant la relation multidirectionnelle entre le développement cérébral, cognitif et 

l’environnement social (Dennis et al., 2014). Dennis et al. (2014) proposent ainsi plusieurs 

modélisations de trajectoires développementales suite à un développement atypique ou à 

une atteinte cérébrale précoce (figure 5). Le phénotype cognitif associé à chacune de ces 
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atteintes est présenté dans la figure 5. La première courbe (A) modélise en ce sens le meilleur 

pronostic de plasticité cérébrale et cognitive. Après une atteinte précoce, aucun déficit n’est 

retrouvé ni de manière précoce ni ultérieurement, le développement est préservé et les 

acquisitions se réalisent selon un pattern typique. La courbe B correspond à la présence 

initiale d’un déficit cognitif stable à travers le temps associé à un développement régulier et 

progressif. Les performances resteront inférieures à celles attendues tout au long du 

développement sans que ces difficultés ne s’amplifient ni ne s’améliorent avec le temps. Cette 

trajectoire est la plus courante dans le cas des atteintes neurogénétiques (Dennis et al., 2014). 

La courbe C correspond à des déficits cognitifs qui s’amplifient en comparaison de la 

population typique. Néanmoins, les acquis resteront stables. Le sujet ne progresse pas, et ne 

régresse pas non plus, son développement s’est arrêté. Enfin, le cas D, le plus grave, 

correspond à une atteinte neurodégénérative : le développement cognitif, précocement 

déficitaire, régresse avec le temps, augmentant encore l’écart avec la population de référence.   

 

Figure 5 : Modélisation de la trajectoire du développement cognitif suite à une atteinte cérébrale précoce, issu de Dennis 
et al., 2014. La ligne pleine correspond au développement typique précoce (1), mature (2) et intermédiaire (3). La ligne 
pointillée correspond au développement atypique.  

 
Dans cette modélisation, l’hypothèse qu'une atteinte cérébrale précoce puisse être à 

l’origine d’un déficit initial suivi d’un développement permettant de « rattraper » les 

performances attendues dans la population de référence (figure 6), n’est pas proposée. Cette 

possibilité a pourtant été mise en évidence notamment dans le domaine du langage. En 2004, 

Élément sous droit, diffusion non autorisée 
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l’équipe de Vicky Anderson a suivi un groupe d’enfants ayant subi des lésions cérébrales 

diffuses (méningites bactériennes) à 18 mois. Entre 3 et 4 ans, soit 2 ans après l’atteinte 

cérébrale, les enfants présentaient un sévère retard de langage expressif. Cependant, à 6 ans, 

ces difficultés avaient presque disparu bien que les enfants présentaient alors des difficultés 

spécifiques d’acquisition de la lecture. Enfin, à 10 ans, seuls les aspects les plus complexes du 

langage souffraient encore d’un léger décalage comparativement à la population de 

référence. Cette récupération particulièrement favorable s’explique, selon les auteurs, par le 

caractère domain-specific du langage et le recrutement de réseaux sélectifs précocément 

latéralisés. En ce qui concerne les FE, l’implication de réseaux diffus et leur caractère 

transversal ou domain-general aurait pour conséquence une récupération moins complète ((J. 

R. Anderson et al., 2004); Anderson, 2011 ; Karmiloff-Smith, 1998).  

 

 
Figure 6 : Proposition d’une modélisation alternative  : Récupération des performances attendues après un déficit cognitif 
précoce consécutif à une atteinte cérébrale précoce  

La vulnérabilité et la plasticité précoce ne se déclineraient donc pas selon un continuum 

linéaire en ce qui concerne les FE. L’âge de la lésion serait particulièrement crucial pour 

déterminer le pronostic fonctionnel (Anderson, 2011). Les régions frontales devraient d’abord 

atteindre une certaine maturité (7-9 ans) pour que les mécanismes de plasticité permettent 

une récupération satisfaisante. Les périodes de sensibilité seraient également critiques. On 

observe en ce sens une importante dissociation entre les performances exécutives des enfants 

ayant subi une lésion pendant les périodes de sensibilité et ceux ayant subi une lésion entre 

ces périodes de sensibilité. Les conséquences au niveau exécutif seraient ainsi plus faibles 

(meilleure récupération exécutive) suite à des lésions survenant pendant ces courtes fenêtres 

AGE
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qu’aux autres périodes développementales. Cependant, l’immaturité cérébrale resterait un 

facteur de vulnérabilité précoce même pendant ces périodes de sensibilité. On observe, en ce 

sens, des déficits exécutifs majorés suite à des lésions survenues entre 4 et 6 ans en 

comparaison de lésions survenues dans la période de sensibilité de 7 à 9 ans (Jacobs et al., 

2007).  

Tout comme l’âge, l’étendue de la lésion constituerait un facteur de vulnérabilité 

important. Une lésion focale conduirait à un meilleur pronostic, de même que les lésions 

unilatérales diffuses. A l’inverse, les lésions d’étendue moyenne ou bilatérales seraient les 

plus délétères (Anderson, 2011).  

Différents facteurs interagiraient en affectant la balance sensible entre vulnérabilité 

précoce et plasticité cérébrale et cognitive (l’âge au moment de la lésion, l’étendue, la 

localisation et la nature de la lésion, l’environnement social et familial, le type de prise en 

charge, la nature de la fonction cognitive atteinte , etc. ; Anderson, 2011 ; Dennis et al., 2014). 

Dans tous les cas, ces épisodes neurologiques ou lésions précoces seraient à l’origine de 

perturbations ontogénétiques, que ce soit d’un point de vue temporel (retard de 

développement) ou d’un point de vue qualitatif en termes d’atypicité des trajectoires  

(Anderson, 2011).  

Au total, l’immaturité précoce et la maturation prolongée des régions préfrontales, fronto-

pariétales ou fronto-striatales constitueraient un important facteur de vulnérabilité. Toutefois 

certaines variables neuroprotectrices pourraient moduler cette vulnérabilité et conduiraient 

à un meilleur potentiel de plasticité cognitive et donc de récupération fonctionnelle 

(environnement stimulant, rapidité de la prise en charge, spécialisation de la remédiation, 

(Anderson, 2011).  

La question d’une transférabilité de ce modèle peut se poser si l’on étudie des individus 

atteints de pathologies neuro-génétiques développementales au lieu d’individus ayant subi 

des lésions cérébrales. En effet, des perturbations dans l’expression de protéines cérébrales, 

dont l’influence peut se retrouver à des stades plus ou moins précoces ou ciblés de la 

neurogenèse, pourraient perturber l’équilibre ténu entre vulnérabilité précoce et plasticité 

cognitive pour des fonctions complexes, qu’elles soient domain-general, comme les FE, ou 

domain-specific, comme la CgS. La caractérisation de leurs trajectoires dynamiques apparaît 

donc crucial, autant sur le plan de la recherche fondamentale qu’appliquée à la clinique. 
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Tableau 1 : Récapitulatif des régions cérébrales im
pliquées dans les FE 

CPF : Cortex préfrontal ; CF : Cortex frontal ; CP : Cortex pariétal ; CCA : Cortex Cingulaire Antérieur 

 
Inhibition 

M
ém

oire de Travail 
Flexibilité 

Planification 
Attention 

Régions Pré-frontales 

• 
CPF Inférieur 

• 
CPF M

édian 
• 

CPF Latéral  
• 

CPF O
rbito-

frontal 
• 

CCA
   

• 
CPF M

édian  
• 

CPF Latéral 
• 

CPF V
entro-

latéral  
• 

CPF D
orso–

latéral 
 

• 
CPF V

entro-latéral  
• 

CPF D
orso–latéral 

• 
CPF Fronto-pariétal  

• 
CCA

 

• 
CPF V

entro-latéral 
• 

CPF D
orso-latéral  

• 
CCA

 

• 
CPF Inférieur 

• 
CPF M

édian 
• 

CPF A
ntérieur 

• 
CCA

 

Régions Frontales 

• 
CF Inférieur  

• 
CF M

oyen 
• 

Réseau fronto-
striatal   

 

• 
CF Latéral 

 
• 

Cortex pré m
oteur  

• 
Réseaux Fronto-
pariétaux 

• 
Jonction frontale 
inférieure 
 

• 
Régions Frontales  

• 
Cortex Pré-m

oteur 
G

auche 
• 

CF ventral  

• 
CF M

édian 
• 

CF Latéral 
• 

Cortex pré-m
oteur  

• 
Frontal Eye field  

• 
Réseaux Frontaux-
tem

poraux  

Régions Pariétales 

• 
CP Latéral  

• 
CP G

auche  
• 

Régions 
Pariétales 

• 
CP supérieur 

• 
CP Inférieur polaire 

• 
Régions Pariétales 
postérieures  

• 
CP Inférieur 

• 
CP Supérieur 

• 
Jonction tem

poro-pariétale 
• 

Lobule Pariétal inférieur 
D

roit  
• 

Sillon intra-pariétal 

Autres régions 

• 
Insula  

• 
N

oyaux Caudés 
 

• 
Cortex tem

poral 
inférieur 

• 
N

oyaux Caudés  
• 

Thalam
us  

• 
Insula D

roite  

• 
Striatum

  
• 

Régions Pré-striées 
droites 

• 
N

oyaux Caudés 
• 

Insula 

• 
Colliculi supérieurs 

• 
Jonction tem

poro-occipitale 
G

auche 
• 

G
yrus occipital m

oyen D
roit   

• 
Cervelet 

• 
Insula 

• 
Thalam

us 
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CHAPITRE 3 : DEVELOPPEMENT DES THEORIES DE L’ESPRIT & 

VULNERABILITE PRECOCE 

 

Tout comme les FE, les TdE constituent un domaine cognitif de haut niveau. Les TdE font 

plus généralement partie de la Cognition Sociale (CgS) qui renvoie à l’ensemble des 

compétences nécessaires à l’identification et à la compréhension des signaux sociaux émis par 

différents agents (Bicks et al., 2015; F. Happé et al., 2017; Soto-Icaza et al., 2015). Bien que le 

nombre et les caractéristiques des sous-composantes de la CgS restent encore aujourd’hui 

débattus, les notions d’empathie, de traitement des émotions et de TdE se retrouvent dans la 

majorité des modèles (Bicks et al., 2015 ; Chevalier et al., 2012 ; Happé et al., 2017).  

Les TdE, dont la maturation s’étend de la naissance jusqu’au début de l’âge adulte (Lecce 

et al., 2014; Soto-Icaza et al., 2015), mettent en jeu des habilités permettant à un individu 

d’attribuer des états mentaux (émotions, pensées, intentions, connaissances, croyances, etc.) 

à soi ou à autrui dans le but d’expliquer, d’analyser ou d’anticiper ses comportements (Abu-

Akel, 2003 ; Soto-Icaza et al., 2015 ; Wellman & Liu, 2004). Le caractère complexe et progressif 

du développement des TdE n’est pas sans rappeler celui des FE qui se distingue par son 

implication transversale (Wellman, 2018 ; Soto-Icaza, et al., 2015 ; Lecce et al., 2014). Les FE 

constitueraient d’ailleurs un prérequis au développement des TdE (Diamond, 2013). 

L’objectif de cette partie sera de présenter le développement des TdE sous l’angle de 

différentes théories explicatives. Une dernière partie portera sur les bases cérébrales et la 

vulnérabilité précoce des TdE .  

 

1. DEVELOPPEMENT DES THEORIES DE L’ESPRIT & 

MODELISATIONS 

1.1. Développement des compétences sociales et des TdE 

Comme pour les FE, les TdE se caractérisent par une ontogenèse prolongée jusqu’au début de 

l’âge adulte (Chevalier, 2012). Malgré cette maturation tardive, l’enfant ne serait pas dénué 

de compétences sociales qui émergeraient dès la naissance et constitueraient des précurseurs 

des capacités de mentalisation.  

  



INTRODUCTION THÉORIQUE   Partie Typique - Chapitre 3 
 

 70 

1.1.1. Précurseurs des TdE 

Dès la naissance, les bébés présenteraient une orientation préférentielle vers les 

stimuli sociaux et humains (Bick et al., 2015 ; Soto-Icaza et al., 2015). Ces préférences 

serviraient de précurseurs au développement de compétences socio-cognitives plus 

complexes, dont les TdE (Soto-Icaza et al., 2015 ; Happé & Frith, 2014). Dès 1 à 3 jours de vie 

les bébés sont capables de discriminer un mouvement aléatoire d’un mouvement humain et 

présentent une préférence pour ce dernier (Simion et al., 2008). Plus spécifiquement, le visage 

apparaît dès cet âge comme un objet d’intérêt particulier. Après seulement 1 à 5 jours de vie, 

les bébés s’y montrent sensibles et ne reconnaissent pas comme stimuli sociaux les visages 

inversés, présentant une préférence pour les visages humains orientés de face. L’orientation 

du regard et l’interaction réciproque constituent également un facteur de socialisation : les 

bébés préfèrent les visages au regard orienté vers eux plutôt que ceux dont le regard est dévié 

(Farroni et al., 2006 ; Soto-Icaza et al., 2015). Dès le plus jeune âge, l’engagement et 

l’interaction sociale semblent donc passer par le regard et l’interaction visuelle.  

Plus tardivement, le traitement des visages semble se spécialiser. On observe ainsi une 

augmentation des temps de fixation vers les yeux jusqu’à l’âge de 24 mois (Jones & Klin, 2013; 

Soto-Icaza, 2015). Le suivi du regard s’amorce ensuite en permettant l’avènement de 

l’attention conjointe vers 9 mois. Le contact des yeux est alors utilisé pour échanger de 

l’information, pour comprendre l’intention et le comportement d’une personne en fonction 

d’un objectif.  

Choi et Luo (2016), via la mesure des temps de regards de bébés de 11 à 14 mois, ont 

mis en évidence une compréhension « en action » des mécanismes d’accès à la connaissance 

et à la fausse croyance. Dans cette étude, des interactions entre 3 marionnettes (A, B et C) 

étaient présentées aux enfants selon trois conditions: 1) La condition croyance fausse, dans 

laquelle A n’a pas vu que B a eu un comportement agressif envers C ; 2) la condition croyance 

vraie, dans laquelle A est présent pendant l’agression de C par B et 3) la condition accident, 

dans laquelle l’agression est non intentionnelle. Dans cette dernière condition ainsi que dans 

la seconde, A, B et C sont présents et ont accès aux mêmes informations. Enfin, quelle que 

soit la condition (1, 2 ou 3), A conserve un comportement amical envers B. L’analyse des 

résultats souligne une augmentation significative des temps de regard uniquement dans la 

condition croyance vraie. Les auteurs traduisent cela comme la manifestation de la rupture 

des attentes de l’enfant concernant le comportement de A (qui devrait être inamical envers B 
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après que celui-ci ait agressé C). L’enfant aurait donc déjà construit des attentes et des 

représentations sur les interactions interindividuelles. L’absence d’augmentation des temps 

de regard dans la condition fausse croyance semble indiquer que les enfants ont acquis une 

compréhension « en action » de l’accès à la connaissance et de la conséquence 

comportementale associée. 

Ces résultats ont été confirmés par les données récentes publiées par Wellman (2018). 

Le pointage pro-déclaratif ainsi que l’émergence de l’attention conjointe vers 18 mois 

soulignent l’évolution de ces TdE implicites non verbales (Kemp et al., 2012; Soto-Icaza et al., 

2015). C’est également entre 18 et 24 mois qu’apparaissent les premiers jeux de « faire 

semblant ». L’enfant comprend alors qu’il peut faire croire quelque chose à quelqu’un et 

influencer sa représentation de la situation. Il prend conscience de l’importance du contexte 

et devient capable de distinguer la réalité d’une représentation de celle-ci. Il commence 

également à comprendre le concept de croyance (Kemp et al., 2012; Soto-Icaza et al., 2015; 

Wellman, 2002) (Leslie, 1987). Toujours vers 24 mois, on remarque l’apparition des mots 

faisant référence aux expériences internes propres ou à celles d’autrui (ex : les mots 

émotionnels : triste, content... ; les intentions : aimer, vouloir, etc.). Les mots faisant 

références aux états épistémiques (ex : penser, savoir, croire, etc.) n’apparaitront cependant 

qu’à partir de 3 ans (Wellman, 2002).  

 

 Théories de l’esprit explicites 

Malgré ces compétences précoces de mentalisation, les TdE explicites ne se 

construiraient que pendant la période préscolaire aux alentours de 4-5 ans (Wellman, 2018). 

Les TdE explicites désignent les raisonnements élaborés par l’enfant qui lui permettent de 

prédire (en les justifiant) ou d’anticiper le comportement, les émotions ou les pensées d’un 

individu, qu’ils soient en conformité ou en contradiction avec la réalité  (Oktay-Gür et al., 

2018). Les TdE de 1er ordre conduisent à raisonner directement sur l’état mental d’un 

personnage à propos d’une situation (Miller, 2009) et sont généralement acquises pendant la 

période préscolaire vers 4-5 ans (Happe, 1995 ; Gweon & Saxe, 2013). A partir de l’âge scolaire, 

vers 5-6 ans, l’enfant acquiert la possibilité de raisonner sur des situations emboîtées : l’enfant 

raisonne ainsi sur l’état mental d’un personnage à propos de l’état mental d’un autre 

personnage concernant une situation particulière. Il s’agit des TdE de 2nd ordre (Wimmer & 

Perner, 1985).  
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Cependant, la complexité des TdE n’est pas seulement dépendante du niveau 

d’emboîtement requis, elle serait également fonction du type d’état mental que l’enfant doit 

manipuler (Wellman, 2002 ; Wellman, 2018). Lorsque celui-ci concerne une croyance, une 

connaissance ou un désir, les TdE sont qualifiées d’épistémiques (ou cognitives). Lorsqu’elles 

concernent une émotion ou un sentiment, elles sont caractérisées d’émotionnelles (Shamay-

Tsoory & Aharon-Peretz, 2007).  

 

 Theories de l’esprit épistémiques 

Afin de caractériser la trajectoire des TdE épistémiques, Wellman & Liu, (2004), ont 

élaboré une échelle d’évaluation proposée à 75 enfants de 3 à 6 ans. Les patterns de réussite 

soulignent une réussite graduelle aux questions portant sur les désirs, l’accès à la 

connaissance, les croyances diversifiées, la fausse croyance explicite puis la distinction entre 

émotion réelle et apparente (Wellman & Liu, 2004). Cette étude préliminaire a permis la 

création d’une batterie rapide d’évaluation des TdE chez l’enfant de 2 à 7-8 ans. Malgré une 

certaine variabilité interindividuelle, la courbe générale de progression traduit une maîtrise 

graduelle et intégrative des différents états mentaux (Wellman & Liu, 2004). 

Les fausses croyances constituent classiquement la pierre angulaire des TdE 

épistémiques. Les épreuves créées pour leur évaluation se caractérisent par la présentation 

de scénettes dans lesquelles un personnage dispose d’une croyance fausse à propos d’une 

situation, tandis que l’enfant a connaissance de la réalité. Un conflit est donc créé entre la 

connaissance vraie de l’enfant et la croyance fausse du personnage. L’enfant doit alors inférer 

le comportement du personnage sur la base de son état mental, en l’occurrence une croyance 

en contradiction avec la réalité (Wellman & Liu, 2004). L‘épreuve de fausses croyances 

princeps est celle de Wimmer & Perner (1983), intitulée Maxi et le Chocolat (figure 7). Dans 

cette épreuve, l’enfant est témoin du déplacement inattendu d’un objet (du chocolat) dans 

un lieu B. L’enfant doit ici prédire l’endroit dans lequel Maxi (absent lors du changement de 

lieu) ira chercher le chocolat, sachant que la réponse correcte est en contradiction avec la 

localisation réelle de l’objet. La réussite à cette épreuve, et plus généralement aux épreuves 

de fausses croyances de 1er ordre, s’appuie sur une compréhension explicite que les actions 

peuvent être basées sur d’autres représentations que celles qui sont en conformité avec la 

réalité. L’enfant comprend alors la distinction entre l’esprit, et les croyances qu’il génère (qui 

ne sont que des représentations subjectives) et la réalité (Wellman, 2002 ; Wellman, 2018).  

Figure  : Épreuve de fausses croyances de 1er ordre « Maxi et le 
Chocolat » (Wimmer & Perner, 1983) 
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Dans les épreuves de 2nd ordre, la réussite de l’enfant est sous-tendue par un raisonnement 

récursif dans lequel la croyance 1 d’un personnage X se réfère à la croyance 2 d’un second 

personnage Y (Miller, 2009) par rapport à un évènement. Dans l’exemple de Maxi et le 

chocolat, pour que l’épreuve devienne de 2nd ordre, Maxi devrait voir sa mère changer la 

localisation du chocolat sans que celle-ci ne le sache. La question test concernerait alors la 

croyance de la mère sur le comportement de recherche de Maxi. La réussite à ces tâches de 

2nd ordre serait concomitante avec la compréhension de l’ironie ou encore des structures 

narratives plus complexes que l’on voit apparaître pendant la période scolaire (Wellman & Liu, 

2004). 

 

 Theories de l’esprit émotionnelles 

La composante émotionnelle des TdE se caractérise par d’importants changements se 

prolongeant jusqu’au début de l’adolescence (Apperly et al., 2009). Ainsi, les enfants 

deviendraient progressivement capables de distinguer les différentes émotions, 

d’appréhender leurs causes ou conséquences et les stratégies nécessaires à leur contrôle. En 

2004, Pons & Harris modélisent cette évolution dans une analyse très complète de la 

littérature. Ils concluent à la présence de 9 composantes hiérarchisées : (1) A 3-4 ans, les 

enfants commenceraient à pouvoir reconnaitre et nommer les différentes émotions et les 

expressions faciales correspondantes. Cette reconnaissance constituerait le premier palier 

des TdE émotionnelles. (2) C’est également à cet âge qu’ils accéderaient à la compréhension 

Figure 7: Maxi et le Chocolat, Wimmer & Perner, 1983 

Élément sous droit, diffusion non autorisée 
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du lien entre les évènements externes et les émotions. Ils pourraient alors prédire l’émotion 

ressentie par un individu suite à la survenue d’un événement particulier (ex : la joie en 

recevant un cadeau).  (3) Entre 3 et 5 ans, l’enfant commencerait à comprendre le lien entre 

les désirs et les émotions. Il devient alors capable de prendre en compte la subjectivité du 

ressenti émotionnel (ex : L’individu X, qui adore les cookies, sera heureux d’en manger un, 

tandis que l’individu Y, qui n’aime pas ça, aura un ressenti négatif en mangeant un cookie). 

Cette acquisition se synchroniserait selon Wellman & Liu (2004) avec la compréhension des 

désirs diversifiés. (4) De 4 à 6 ans, les notions de croyances émergent sur le plan épistémique 

(Wellman & Liu, 2004). A la fin de cette période, l’enfant devient également capable de faire 

le lien entre ses croyances et les émotions. (5) Au même âge, il développe la compréhension 

de la relation entre la mémoire, les souvenirs et les émotions. Cette compréhension l’amène 

progressivement à concevoir les émotions comme dynamiques, pouvant ainsi être réactivées 

par des évènements particuliers, ou au contraire estompées par le temps (Pons & Harris, 

2004). (6) L’effet de certains facteurs sur le ressenti émotionnel les amènent progressivement 

à affiner leur compréhension des stratégies et des mécanismes du contrôle et de la régulation 

émotionnelle. Le type de stratégies évoluera avec l’âge, en étant d’abord comportementales 

(ex : pleurer, crier) vers 6-7 ans puis davantage psychologiques (ex : se distraire, penser à autre 

chose) à partir de 8 ans. (7) Vers 6 ans également, la manipulation de ces émotions permet à 

l’enfant d’accéder à la compréhension de la différence entre l’émotion ressentie et l’émotion 

exprimée (ou encore émotion réelle/apparente ; Wellman & Liu, 2004). (8) Cette distinction 

leur permet également d’accéder aux émotions ambivalentes (ex : la peur et l’envie de faire 

du vélo) vers 8 ans. (9) Enfin, à cet âge, l’association entre la moralité et les émotions émerge 

(ex : tristesse d’avoir menti à sa maman) (Pons & Harris, 2004). Chacune de ces composantes 

serait progressive et hiérarchisée en 3 structures renvoyant aux catégories externes, mentales 

et réflexives. La maîtrise de ces 9 composantes se prolongerait jusqu’à 10-11 ans (Pons & 

Harris, 2004). A travers cette recherche, les auteurs ont ainsi développé le « Test of Emotion 

Comprehension » (TEC) qui permet d’évaluer, au travers de mini-scénettes familières, le 

niveau d’acquisition des TdE affectives chez l’enfant de 3 à 11 ans. 

Bien que les TdE émotionnelles et épistémiques émergent pendant la même période 

développementale, un léger décalage temporel subsiste entre les deux. L’émergence des 

composantes émotionnelles d’un état mental coïnciderait avec la maîtrise cognitive de celui-

ci (Pons & Harris, 2004 ; Wellman & Liu, 2004). L’émergence cognitive d’un état mental se 
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ferait donc légèrement en amont de l’émergence émotionnelle de cet état mental (Pons & 

Harris, 2004 ; Wellman & Liu, 2004). Ce léger décalage supporte l’hypothèse d’une 

hétérochronie avec une maturation plus tardive des TdE émotionnelles, qui seraient plus 

complexes que les TdE épistémiques (Wellman & Liu, 2004).  

Dvash & Shamay-Tsoory (2014) s’inscrivent dans cette perspective en distinguant deux 

composantes au sein des TdE émotionnelles : l’empathie cognitive et affective. L’empathie 

cognitive constituerait le mécanisme permettant à un individu de se mettre volontairement à 

la place d’autrui afin de pouvoir reconnaître son émotion6. Il s’agit donc d’un traitement des 

émotions engageant une prise de perspective. Cette capacité à sortir de son point de vue pour 

adopter celui d’autrui serait dépendante des FE et plus particulièrement de la flexibilité 

cognitive (Dvash & Shamay-Tsoory, 2014 ; Grattan, Bloomer, Archambault & Elsinger, 1994). 

Dvash & Shamay-Tsoory insistent sur la distinction selon laquelle l’empathie affective 

concernerait la capacité à ressentir les réactions affectives d’autrui (Bensalah et al., 2016). Elle 

permet à l’individu de résonner avec les émotions d’autrui, là où l’empathie cognitive permet 

de comprendre l’émotion ressentie par autrui (Dvash & Shamay-Tsoory, 2014). L’empathie 

affective, antérieure au développement de la composante cognitive, débuterait très tôt et 

s’exprimerait notamment via les phénomènes de contagion émotionnelle que l’on peut 

observer pendant la 1ère année de vie (Davidov et al., 2013). La composante cognitive de 

l’empathie émergerait, elle, au travers de comportements d’aide et de réconfort, observables 

entre 18 et 24 mois (Davidov et al., 2013). 

Outre le TEC, l’épreuve du faux pas social (Baron-Cohen et al., 1999) est la plus 

emblématique pour l’évaluation des TdE émotionnelles chez l’enfant d’âge scolaire. Selon les 

auteurs, le « faux pas » constitue une situation dans laquelle un locuteur dit involontairement 

quelque chose qu’un interlocuteur n’aurait pas dû entendre et qui aura des conséquences 

émotionnelles négatives. Les faux pas sociaux constituent des épreuves avancées et 

complexes de TdE dans lesquelles les composantes émotionnelles et cognitives sont 

mutuellement recrutées. Pour détecter les situations de faux pas, il est nécessaire de 

comprendre que les deux protagonistes n’ont pas nécessairement le même niveau de 

connaissances (TdE cognitive) et de considérer l’impact émotionnel que la situation peut avoir 

 
6 C’est cette composante des TdE émotionnelles qui est évaluée dans le TEC (Pons & Harris, 
2004). 
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sur l’interlocuteur (TdE émotionnelle ; Baron Cohen et al., 1999). C’est une épreuve qui n’est 

généralement proposée qu’une fois les TdE de 2nd ordre acquises, soit à partir de 6-7 ans. Dans 

le test du Faux-pas, 10 histoires courtes présentant un faux-pas7 sont lues aux enfants. 4 

questions sont ensuite posées à l’enfant pour déterminer 1) s’il a détecté le faux pas (« Est-ce 

que dans l’histoire quelqu’un a dit quelque chose qu’il n’aurait pas dû dire ?) » ; 2) s’il l’a 

identifié (« Qu’est-ce qu’il a dit qu’il n’aurait pas dû dire ? » ; 3) vérifier la compréhension de 

l’histoire ; et 4) une question de fausse croyance. Dans l’étude initiale de 1999, les auteurs 

mettent en évidence des performances contrastées entre la détection et l’identification du 

faux pas (échec) d’une part et la question de fausse croyance (réussite) d’autre part. Ce 

résultat souligne la distinction tardive dans les patterns de réussite entre composantes 

émotionnelle et épistémique de la TdE  

 

2. MODELISATIONS DU DEVELOPPEMENT DES THEORIES DE 

L’ESPRIT 

Que ce soit pour les TdE épistémiques ou émotionnelles, la période de 4-5 ans semble 

critique dans le passage d’une compréhension implicite, en action, des TdE à une 

compréhension plus profonde et explicite. La question des mécanismes à l’œuvre dans cette 

évolution a été la source de nombreuses études et deux courants théoriques se sont 

distingués dans le temps : l’approche classique de la Theory-theory (domain-specific) et les 

théories domain-general selon lesquelles des processus plus généraux sous-tendraient le 

développement des capacités de mentalisation.   

 

 La Theory Theory est basée sur l’idée que l’enfant construit ses représentations du 

fonctionnement de l’esprit de manière progressive en passant par plusieurs théories 

réactualisées au fur et à mesure de ses nouvelles expériences (Gopnik & Wellman, 1994 ; 

Plumet, 2008 ; Rakoczy, 2017). Dès 3 ans, l’enfant disposerait déjà d’une TdE rudimentaire, du 

quotidien, lui permettant d’accéder aux états mentaux « élémentaires (ex : les désirs ; 

Wellman & Liu, 2004). Entre 4 et 5 ans, cette théorie initiale serait réactualisée avec 

 
7 Exemple d’histoires du test du faux pas social (Baron Cohen et al., 1999) : Kim a aidé sa 
mère à faire une tarte aux pommes pour lorsque son oncle viendrait leur rendre visite. Elle 
l’a portée à son oncle. « Je l’ai faite juste pour toi », dit Kim. « Mmmh » répond l’oncle Tom, 
« Ça a l’air excellent. J’adore les tartes, sauf les tartes aux pommes bien sûr ! ».   
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l’intégration d’états mentaux plus complexes telles que les croyances vraies puis fausses. 

L’élaboration de ces nouvelles TdE permettrait à l’enfant d’accéder à un niveau de 

conceptualisation supérieure et métareprésentationnelle (Plumet, 2008). Le rôle des 

expériences sociales dans le développement de ces TdE serait ici majeur et partiellement 

responsable des différences interindividuelles. La multiplication de ces expériences conduirait 

l’enfant à la réévaluation de ses théories naïves et donc à l’élaboration de théories plus 

complexes sur le fonctionnement de l’esprit (Gopnik & Wellman, 1994 ; Plumet, 2008 ; 

Rakoczy, 2017). 

A l’inverse de la Theory Theory, la théorie de la Simulation postule que l’enfant s’appuie 

sur ses propres processus cognitifs et émotionnels pour accéder aux états mentaux d’autrui 

(Rakoczy, 2017). Notre manière de comprendre et d’interpréter le fonctionnement de l’esprit 

d’autrui seraient donc directement dépendant de notre propre fonctionnement socio-cognitif 

et émotionnel (Rakoczy, 2017). Nos processus de pensées et d’émotions seraient utilisés pour 

simuler les états mentaux ressentis par un individu (Rakoczy, 2017). Ce processus pourrait ou 

non faire appel aux mécanismes d’introspection. Selon Goldman (1993), l’enfant devrait 

d’abord décortiquer et comprendre le fonctionnement de ses propres états mentaux afin de 

pouvoir simuler et comprendre ceux des autres (Rakoczy, 2017). A l’inverse, pour Gordon 

(1986) l’introspection ne serait pas nécessaire. L’enfant visualiserait la situation et se 

projetterait « simplement » à la place d’un individu afin d’en adopter le point de vue. Cette 

projection « dans les baskets » d’autrui serait suffisante pour se représenter ses états 

mentaux (Rakoczy, 2017). Les expériences sociales seraient tout aussi centrales dans cette 

approche que dans le courant de la Theory Theory. Elles permettraient ici à l’enfant 

d’expérimenter par lui-même ces situations et états mentaux avant de pouvoir inférer ceux 

d’autrui. Le caractère progressif du développement des TdE pourrait ainsi être expliqué par la 

récurrence des situations et expériences sociales. Plus une situation sera répétée, plus l’enfant 

pourra rapidement raffiner sa compréhension de ses états mentaux (introspection) ou 

visualiser cette situation afin de s’y projeter, lui permettant ainsi d’accéder aux TdE (Rakoczy, 

2017). Cette théorie a notamment été soutenue par la découverte des neurones miroirs. Ces 

neurones s’activent de la même manière lors de la réalisation d’une tâche, lors de sa 

simulation mentale et lors de l’observation de cette même action réalisée par autrui (Plumet, 

2008). Ces neurones pourraient par ailleurs refléter l’idée que dès la naissance, le bébé 

dispose déjà d’un certain nombre de précurseurs élémentaires sur lesquels les mécanismes et 
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les processus impliqués dans l’élaboration des TdE pourraient se développer (Plumet, 2008). 

L’imitation du bébé, dès la naissance en serait une illustration (Meltzoff, 1999 ; Plumet, 2008). 

 

L’idée que les TdE dépendraient de compétences innées a notamment été reprise dans la 

Théorie Modulaire de Leslie (1994). Cette approche du développement des TdE a 

majoritairement découlé des progrès réalisés dans le domaine des neurosciences, et 

particulièrement dans le développement des connaissances sur la maturation cérébrale 

(Plumet, 2008). La CgS est ici considérée comme une fonction cognitive fondamentale et 

spécifique, distincte des autres domaines cognitifs. Ce « module » socio-cognitif serait présent 

de manière innée chez le bébé (Plumet, 2008) et constituerait l’état initial des TdE chez 

l’enfant, lui fournissant les bases nécessaires à l’acquisition et l’élaboration des TdE (Leslie & 

Thaiss, 1992). Les compétences précoces des enfants dans ce domaine (orientation 

préférentielle vers les stimuli humain, imitation, faire-semblant etc. ) s’expliqueraient par la 

présence de ce module initial des TdE, autrement appelé module TOMM (Theory of Mind 

Module ou Mecanism ; Leslie & Thaiss, 1992 ; Leslie, 1994 ; Plumet, 2008). Ce module serait 

notamment responsable de la compréhension intuitive qu’ont les enfants des concepts de 

croyances (Leslie & Thaiss, 1992). Cependant, cette compréhension ne serait pas suffisante 

pour la réussite aux épreuves classiques de fausses croyances. Avant 4-5 ans, les échecs des 

enfants à ces épreuves s’expliqueraient par l’immaturité d’un « module de sélection » 

(« selection processor », Leslie & Thaiss, 1992). L’immaturité de ce dernier conduirait les 

enfants à des erreurs dans le raisonnement contrefactuel (l’attribution explicite d’une fausse 

croyance qui va à l’encontre de la réalité ; Leslie & Thaiss, 1992). La maturation conjointe de 

ce module de sélection serait ainsi tout aussi nécessaire que le TOMM pour la réussite aux 

épreuves de fausses croyances, tandis que le TOMM serait suffisant pour la compréhension 

et la représentation implicite du fonctionnement des états mentaux et du comportement 

d’autrui (Leslie & Thaiss, 1992 ; Plumet, 2008 ; Rakoczy, 2017).  

Cette approche modulaire s’appuie notamment sur l’idée d’une association claire entre ce 

module cognitif et des bases cérébrales spécifiques (Plumet, 2008). L’imagerie fonctionnelle 

ainsi que les études lésionnelles permettent aujourd’hui d’identifier précisément les bases 

cérébrales et les réseaux recrutés. Ces derniers seraient spécifiques aux TdE d’une part, et 

différenciables selon la composante cognitive ou émotionnelle engagée (Abu-Akel & Shamay-

Tsoory, 2011 ; Apperly et al., 2005). Ces régions cérébrales impliqueraient tout 
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particulièrement les cortex préfrontaux médians et la jonction temporo-pariétale (Abu-Akel 

& Shamay-Tsoory, 2011). Tout comme pour les neurones miroirs, ces zones sont hypo-

activées dans des populations atteintes de Troubles du Spectre Autistique (TSA) (Cole et al., 

2019 ; Plumet, 2008). Chez ces enfants, un déficit spécifique aux épreuves de CgS et de TdE 

est généralement retrouvé dans un contexte d’intelligence très hétérogène (haut niveau, 

déficience, déficits sélectifs, etc.) (Baron-Cohen, 2001 ; Duval et al., 2011).  

 

Des perspectives théoriques alternatives suggèrent la possibilité que d’autres fonctions 

cognitives, telles que le langage (Veneziano, 2015) ou les FE (Austin et al., 2014; Benson et al., 

2013), puissent être impliquées.  

La relation entre langage et TdE apparait précocement, bien avant la réussite aux TdE 

explicites. Les premières manifestations de prise en compte des états mentaux se retrouverait 

entre 1 et 2 ans (attention conjointe, suivi du regard, prise en compte des désirs d’autrui, de 

son intention, etc.) (Veneziano, 2015). Dès 15 mois, les prémices du langage se développent 

et l’enfant commence à manifester à l’oral sa compréhension implicite des TdE : il justifie, fait 

référence à un passé commun, explique les jeux de faire semblant, etc. (Veneziano, 2015). 

Entre 15 et 18 mois, le lexique psychologique, faisant référence à la perception et aux 

connaissances (voir, entendre, vouloir, savoir, etc.), émerge. L’enfant manifeste par là qu’il 

conçoit et prend en compte les états internes d’autrui (Veneziano, 2015). Pendant toute cette 

période, langage et TdE semblent entretenir des liens réciproques. Ainsi, les TdE guident le 

langage de l’enfant en lui permettant d’être adapté (au contexte de communication, au niveau 

de connaissance, etc.) et l’amélioration du langage, tout particulièrement de son versant 

pragmatique, aide l’enfant à générer ou participer à des situations dans lesquelles il pourra 

développer ses TdE. Les connaissances implicites deviennent progressivement explicites à 

mesure de cette interaction entre langage et TdE (Veneziano, 2015).  

Si le rôle du langage dans l’émergence des TdE a été largement documenté, son rôle 

une fois la maturation complète des TdE reste encore discuté. En effet, l’implication du 

langage dans le développement des TdE pourrait n’être que temporaire en permettant 

l’émergence des compétences de TdE (Théorie de l’émergence ; Apperly et al., 2009 ; Carlson 

& Moses, 2001) ; ou à l’inverse pourrait être impliquée tout au long du développement dans 

l’expression des TdE (Théorie de l’Expression, Apperly et al., 2009 ; Carlson & Moses, 2001).  
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Pendant l’enfance, le lien entre les TdE et les compétences langagières persiste avec 

l’avancée en âge (Milligan et al., 2007). Chez l’adulte, la réalisation d’une double-tâche de 

langage (empans de phrases) et de fausse croyance provoque la réduction des performances 

à l’épreuve de TdE (Newton & de Villiers, 2007), suggérant que le lien entre FE et TdE se 

pérennise également à l’âge adulte. Cependant, l’épreuve d’empan de phrase se caractérise 

également par l’implication très forte de la sphère exécutive en plus du domaine langagier. Le 

recrutement des FE dans cette épreuve de double-tâche pourrait donc expliquer 

l’effondrement des performances de ces participants (Apperly et al., 2009). Enfin, la mise en 

évidence de dissociations entre les compétences langagières (grammaticales) déficitaires et 

les TdE préservées chez 3 patients adultes cérébrolésés (lésion de l’hémisphère gauche) 

suggère que le lien ontogénétique entre le langage et les TdE est seulement majeur pendant 

l’enfance (Apperly et al., 2006 ; Varley & Siegal, 2000 ; Apperly et al., 2009).  

 

Tout comme le langage, les FE entretiennent une relation étroite avec les TdE pendant 

le développement. Cependant la directionalité de cette relation reste une question 

contemporaine opposant notamment les perspectives proposées dès les années 90 par 

Perner (1991) et Russel (1996).  

Selon Perner (1991), le contrôle de la pensée et du comportement (FE) nécessite 

d’abord de pouvoir se représenter le fonctionnement de l’esprit (TdE) (Wade et al., 2018). Les 

compétences méta-représentationnelles seraient ainsi nécessaires pour l’émergence du 

contrôle exécutif (Austin et al., 2014). Selon cette perspective, les TdE constitueraient un 

prérequis au développement des FE.  

A l’inverse, Russel (1996) postule que les FE seraient nécessaires pour se représenter 

les états mentaux d’autrui (Carlson & Moses, 2001 ; Wade et al., 2018). Elles permettraient à 

l’enfant de se mettre à distance de ses propres représentations et de sa perspective afin 

d’adopter le point de vue d’autrui (Austin et al., 2014 ; Carslon & Moses, 2001 ; Diamond, 

2013). 

Plusieurs études longitudinales ont cherché à déterminer la relation entre FE et TdE en 

analysant les rapports prédictifs entretenus par ces deux domaines. Pendant la période 

préscolaire, une relation prédictive des FE précoces vers les TdE ultérieures est généralement 

retrouvée (Austin et al., 2014 ; Benson et al., 2013 ; Devine & Hughes, 2013 ; Marcovitch et 

al., 2015; Carlson, Moses, et al., 2004 ; Farrant et al., 2012 ; Hughes & Ensor, 2007;  Sabbagh 
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et al., 2006). Cependant, quelques rares études montrent, à l’inverse, que les TdE prédiraient 

les performances ultérieures aux épreuves exécutives (Hugues & Ensor, 2007 ; Muller et al., 

2012 ; Wade et al., 2016 ; 2018). Des études d’entrainements ont également été menées afin 

de savoir laquelle de ces fonctions cognitives influençait le développement de l’autre. Celles-

ci retrouvent majoritairement un transfert des entrainements exécutifs sur les performances 

aux TdE pendant la période préscolaire (Benson et al., 2013 ; Carlson & Moses, 2001 ; Kloo & 

Perner, 2003). Enfin, les études neuropsychologiques mettent en évidence des dissociations 

allant dans les deux sens : des FE préservées mais une atteinte des TdE (Fisher & Happé, 2005 ; 

Pellicano, 2007; Wade et al., 2018), des FE déficitaires mais une préservation des TdE (Perner 

& Lang, 2000 ; Wade et al., 2018), ou encore une comorbidité des déficits (Gökçen et al., 2016 

; Wade, 2018). Bien qu’il ne soit pas possible d’écarter de manière définitive l’hypothèse de 

Perner (1998), la majorité des études semble toutefois aller davantage dans le sens du rôle 

central joué par les FE dans l’expression voire l’émergence des TdE (Apperly et al., 2009 ; 

Austin et al., 2014 ; Carlson & Moses, 2001 ; Diamond, 2013 ; Duval et al., 2011 ; Kloo & 

Perner, 2003 ; Perner & Lang, 2002).  

Dans la théorie de l’expression, les échecs aux épreuves de fausses croyances à 3 ans 

s’expliqueraient non pas par un déficit conceptuel mais par l’immaturité des composantes 

exécutives. Confrontés aux situations de fausses croyances, les enfants seraient limités par la 

sphère exécutive et ne parviendraient pas à résister à la tendance naturelle de répondre selon 

leurs propres connaissances (Apperly et al., 2009 ; Carlson et al., 2015 ; Carlson & Moses, 

2001). En effet, dans les épreuves de TdE en général, et plus particulièrement dans celles de 

fausses croyances, la connaissance vraie du participant et la croyance erronée du personnage 

entrent en conflit. Les FE seraient donc suffisantes pour inhiber la connaissance du participant 

et adopter la perspective du personnage afin d’en inférer son comportement (Carlson & 

Moses, 2001 ; Carlson et al., 2015). Plusieurs auteurs ont testé cette théorie en proposant des 

épreuves de TdE dans lesquelles la contrainte exécutive est diminuée. Cependant les résultats 

sont variables d’une étude à l’autre, avec une amélioration des performances pour certaines 

et une persistance des erreurs aux épreuves de TdE pour d’autres (Apperly et al., 2009 ; Russel, 

1996 ; Wellman et al., 2001). Dans le même sens, des différences interculturelles ont permis 

de souligner que malgré un développement précoce des FE chez les enfants d’origine chinoise 

et coréenne (comparativement aux enfants nord-américains recrutés dans la majorité des 

études du domaine), la réussite aux épreuves de TdE n’était pas plus précoce pour autant 
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(Sabbagh et al., 2006). Le niveau exécutif ne serait donc pas l’unique modulateur du 

développement des TdE (Benson et al., 2013). La théorie de l’expression suggère également 

que les FE resteraient indispensables au fonctionnement des TdE à tout âge (Apperly et al., 

2009). En ce sens, les études menées chez l’adulte apportent un nouvel éclairage sur ce rôle 

des FE une fois la maturation des TdE achevée. McKinnon & Moscovitch (2007) observent une 

diminution des performances de TdE de 1er et 2nd ordre lorsqu’elles sont réalisées en parallèle 

d’une tâche de n-back (épreuve de MDT) chez de jeunes adultes. Des études comparables 

utilisant notamment les temps de réponses permettent de souligner le rôle interférent de la 

surcharge des FE sur les épreuves de TdE (Apperly et al., 2009). Cependant, compte tenu du 

rôle transverse des FE, il est difficile de déterminer avec exactitude si ces écarts de 

performances sont spécifiquement liés au rôle des FE dans les TdE ou dans la cognition en 

général (Apperly et al., 2009). 

 Ces résultats mitigés ne permettent pas de soutenir pleinement la théorie de 

l’expression comme seul modulateur du développement des TdE. Une alternative à cette 

théorie est celle de l’Émergence selon laquelle l’influence des FE serait nécessaire pour 

permettre la construction des TdE (Carlson et al., 2015 ; Carlson & Moses, 2001). Elles 

permettraient l’acquisition des concepts plus abstraits relatifs aux états mentaux (Apperly et 

al., 2009 ; Carlson et al., 2015 ; Carlson & Moses, 2001). En se distanciant de sa perspective 

propre, l’enfant serait capable de capitaliser ses expériences vécues au quotidien afin de 

modifier et affiner sa théorie naïve sur le fonctionnement de l’esprit (Benson et al., 2013). En 

effet, les interactions et expériences sociales (actives ou passives, en tant qu’observateur) 

permettraient à l’enfant d’acquérir des représentations multiples du fonctionnement de 

l’esprit. Les FE seraient alors nécessaires pour traiter ces informations et en dégager des 

concepts (Benson et al., 2013 ; Carlson et al., 2015). La théorie de l’émergence permet 

notamment d’expliquer pourquoi une amélioration n’est pas systématiquement observée 

dans les épreuves de TdE lorsque le niveau exécutif est diminué. Outre l’implication au sein 

de la tâche, les FE seraient également recrutées dès lors que l’enfant doit faire appel à la 

construction ou à la représentation explicite d’un état mental particulier, ce qui caractérise 

les épreuves de TdE (mêmes exécutivement réduites) utilisées (Carlson et al., 2015 ; Carlson 

& Moses, 2001). Cette hypothèse est notamment soutenue par la corrélation retrouvée entre 

les épreuves exécutives et les épreuves de TdE même lorsque celles-ci sont adaptées pour 

répondre à une contrainte exécutive faible (Benson et al., 2013 ; Henning et al., 2011). 
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Adossée aux résultats provenant d’études longitudinales montrant une relation 

unidirectionnelle des FE vers les TdE (Benson et al., 2013 ; Devine & Hughes, 2013 ; Marcovitch 

et al., 2015 ; Sabbagh et al., 2006), l’implication des FE dans l’émergence des TdE semble 

constituer l’hypothèse la plus probable (Benson et al., 2013 ; Carlson et al., 2015).   

Dans cette théorie, l’implication des FE dans les TdE devrait progressivement s’estomper 

(Apperly et al., 2009). A l’adolescence, Im-Bolter et al. (2016) mettent en évidence une 

évolution qualitative et quantitative du lien unissant FE et TdE entre 8 et 12 ans. Là où chez 

l’enfant les TdE de 1er ordre et de 2nd ordre sont liées aux performances exécutives, chez 

l’adolescent, seules les TdE les plus complexes, évaluées à l’aide des histoires étranges de 

Happé (« Happé Strange Stories task » ; (Happé, 1994) continueraient à présenter un lien fort 

avec les FE et particulièrement avec la flexibilité cognitive. Cette évolution serait la 

conséquence de la capitalisation des expériences et des capacités de l’adolescent dans le 

domaine des TdE. Cette expertise progressive permettrait de dégager des ressources 

exécutives pour d’autres processus (Im Bolter et al., 2016). Dans le même sens, Gabriel et al., 

(2019) mettent en évidence une évolution de la contribution des FE dans les TdE affectives et 

cognitives entre 13-14 ans et 15-18 ans. Au début de l’adolescence, seule l’attention sélective 

(évaluée à l’aide du test du D2-R ; Brickenkamp, Schmidt-Atzert, & Liepmann, 2010) prédit les 

performances de TdE cognitives évaluées à l’aide d’épreuves de fausses croyances de 1er, 2nd 

et 3ème ordre. Entre 15 et 18 ans, l’attention ne constituerait plus un facteur prédictif à 

l’inverse de la MDT. Pour les TdE affectives, l’attention et la flexibilité cognitive (évaluée à 

l’aide d’une épreuve d’alternance entre deux catégories de fluences) expliquent les 

performances des 13-14 ans, tandis qu’aucune FE ne contribue significativement aux 

performances des 15-18 ans. Selon les auteurs, la période de l’adolescence serait caractérisée 

par de nombreux changements en termes d’organisation cérébrale notamment via une 

spécialisation des réseaux fronto-temporaux. Ces changements et particulièrement la 

spécialisation des réseaux des TdE seraient associés à l’amélioration des performances en TdE 

à cet âge, et à la modification des « besoins » exécutifs pour répondre à ces tâches (Gabriel et 

al., 2019). 

 

L’ensemble de ces éléments ne permet pas de départager définitivement entre les 

théories de l’émergence ou de l’expression. L’évolution dynamique des liens entre FE et TdE 

au cours du développement offre un éclairage mixte allant dans le sens d’une cohabitation de 
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ces deux courants en fonction de l’âge. Devine et al., (2016) par exemple suggèrent que la 

nature de la relation entre FE et TdE évoluerait pendant le développement, passant d’un rôle 

prédicteur des FE sur les TdE pendant la période préscolaire et le début de l’enfance à une 

absence de relation de prédiction au début de l’adolescence (Lecce et al., 2017). A la fin de 

l’âge scolaire (9,5 à 10,5 ans), les résultats seraient encore différents, avec une relation 

unidirectionnelle prédictive de la MDT sur les performances ultérieures (6 mois plus tard) de 

TdE (Lecce et al., 2017). La contribution et le rôle des FE dans le développement des TdE 

évoluerait donc entre la période préscolaire, la période scolaire, l’adolescence et l’âge adulte. 

Les FE (de manière globale puis de manière sélective à partir de 9 ans) seraient à la fois 

nécessaires à l’émergence des TdE pendant l’enfance, tout en étant également suffisantes 

pour permettre leur expression tout au long de la vie (Apperly et al., 2009). 

  

3. BASES CEREBRALES DES THEORIES DE L’ESPRIT 

L’étude des soubassements neuroanatomiques des TdE a constitué un domaine de 

recherche particulièrement riche ces dernières années. Trois régions majeures semblent se 

dégager : le cortex préfrontal ventro-médian, la jonction temporo pariétale, et le pôle 

temporal (Bejani et al., 2016 ; Shamay-Tsoory et all., 2007 ; Abu-Akel & Shamay-Tsoory, 2011). 

Ces trois régions constitueraient la base du réseau assurant le traitement et la représentation 

des états mentaux et leur attribution à autrui.  

Le cortex préfrontal ventro médian serait la principale région activée dans les épreuves 

nécessitant d’inférer les états mentaux d’autrui (Bejanin et al., 2016). Cette région ne serait 

toutefois pas exclusive aux TdE et présenterait des activations communes avec les 

composantes exécutives (Bick et al., 2005). Outre son rôle central dans les représentations 

des informations sociales et émotionnelles d’autrui, le cortex préfrontal ventro médian serait 

nécessaire pour maintenir actives les différentes représentations d’une situation (Bejanin et 

al., 2016). La jonction temporo-pariétale serait plus liée aux traitements des états mentaux. 

Sa position centrale en ferait une structure particulièrement importante pour l’intégration des 

différents éléments nécessaires à la formation d’une représentation des états mentaux 

(Bejanin et al., 2016 ; Bick et al., 2005). Saxe (2010) met en avant la potentielle spécialisation 

de la jonction temporo-pariétale dans le traitement des mécanismes de fausses croyances. 

Enfin, le pôle temporal, qui constitue la partie antérieure du lobe temporal (Bejanin et al., 

2016), aurait une implication globale dans les TdE (Abu-Akel & Shamay-Tsoory, 2011), en lien 
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avec son rôle mnésique plus général aussi bien sémantique qu’épisodique. Pour Zahn et al. 

(2009), cette implication mnésique serait majoritairement sémantique : les épreuves de TdE 

activeraient des connaissances sémantiques nécessaires à la formation des concepts sociaux. 

Celles-ci seraient nécessaires à la formation des représentations sur les états mentaux d’autrui 

(Bejanin et al., 2016). Pour Perner, Kloo & Gornik (2007), la mémoire épisodique serait 

également fortement liée aux TdE via les mécanismes d’introspection nécessaires à 

l’interprétation des représentations de l’esprit comme issues des expériences précédemment 

vécues. Gallagher (2013) postule quant à lui que l’implication des régions temporales serait 

davantage liée aux processus de simulation. L’importante connectivité du circuit-miroir 

(neurones miroirs) avec les régions temporales et préfrontales pourrait soutenir cette 

hypothèse (Rizzolatti & Craighero, 2004). L’accès aux souvenirs serait nécessaire pour se 

représenter une situation et simuler l’état émotionnel et cognitif d’autrui (Bejanin et al., 

2016). L’implication temporale s’ajouterait ainsi à un réseau d’intégration des informations 

sociales plus vastes (Bejanin et al., 2016).  

Cette triade neuroanatomique serait également complétée par des régions dont 

l’implication serait toutefois plus modérée. Le sillon temporal supérieur se verrait 

particulièrement impliqué dans les informations communicatives ainsi que dans la détection 

des indices sociaux et des mouvements biologiques (Bejanin et al., 2016). Cette région serait 

davantage impliquée dans les précurseurs des TdE que dans leurs composantes plus matures 

(Bejanin et al., 2016 ; Gallagher et al., 2003). Également impliquée, l’amygdale serait recrutée 

dans les aspects plus émotionnels des TdE (reconnaissance des émotions, représentations des 

états mentaux émotionnels)  (Bejanin et al., 2016). Son atteinte serait liée à des déficits dans 

le traitement et la reconnaissance des émotions basiques et complexes (Bejanin et al., 2016). 

A maturité, l’amygdale serait impliquée dans l’inférence des états émotionnels les plus 

complexes notamment à partir des regards (Bejanin et al., 2016). Enfin, le CCA serait 

également impliqué dans les processus de TdE en général. La partie ventrale du CCA 

(correspondant aux régions limbiques du cortex cingulaire) serait plus spécifiquement 

recrutée lors des aspects émotionnels des TdE, tandis que la partie dorsale serait davantage 

dédiée aux processus cognitifs des TdE (Abu-Akel & Shamay-Tsoory, 2011). 

Dans leur méta-analyse regroupant 73 études, Schurz et al (2014) retrouvent 3 régions 

majeures systématiquement impliquées dans les TdE : le cortex préfrontal médian et les 
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jonctions temporo-pariétales gauche et droites. Ces trois régions constitueraient le cœur du 

réseau des TdE.  

 

Malgré une interdépendance des TdE affectives et épistémiques, les régions impliquées 

dans ces deux sous-composantes cognitives seraient partiellement dissociables (Shamay-

Tsoory et al., 2007 ; figure 8).  

 

Figure 8 : Réseaux des TdE affectives et cognitive : modèle de Abu-Akel & Shamay-Tsoory (2011), issu de Bejanin et al., 
(2016). Cx : cortex. 

 

Les parties ventrales du cortex préfrontal médian, les régions orbito-frontales, le cortex 

cingulaire postérieur et le précunéus seraient particulièrement impliqués dans les épreuves 

nécessitant un traitement et une inférence d’états mentaux émotionnels (Abu-Akel & 

Shamay-Tsoory, 2011 ; Bejanin et al., 2016 ). La partie droite de la jonction temporo-pariétale 

serait plus spécifiquement activée lors d’épreuves d’attribution d’états émotionnels (Bejanin 

et al., 2016). La diminution des performances dans ces épreuves suite à la stimulation 

transcrânienne de cette région conforte ces résultats (Young et al., 2008). Plus modérément, 

l’échec aux épreuves de faux pas social en lien avec des lésions dans les régions orbito-

frontales (Baron-Cohen et al., 1994) semble indiquer une contribution de ces régions dans les 
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TdE affectives (Bejanin et al., 2016). L’implication de l’amygdale se retrouverait également 

dans le réseau spécifique des TdE affectives en permettant la régulation des états émotionnels 

(Abu-Akel & Shamay-Tsoory, 2011 ; Bicks et al., 2005 ; Bejanin et al., 2016 ; Schurz et al., 

2014).  

A l’inverse, ce seraient plutôt les parties dorsales de ces régions qui seraient impliquées 

dans les TdE cognitives (Bejanin et al., 2016 ; Abu-Akel & Shamay-Tsoory, 2011 ; Shamay-

Tsoory et al., 2007). Les cortex préfrontaux dorso-médians et dorso-latéraux seraient activés 

dans les épreuves de TdE cognitives ainsi que dans les épreuves attentionnelles et d’inhibition 

comportementale (Abu-Akel & Shamay-Tsoory, 2011 ; Bejanin et al., 2016 ). Ces deux régions 

(cortex préfrontaux dorso-médians et dorso-latéraux) contribueraient de manière active aux 

processus permettant l’inhibition de ses propres représentations dans le but d’activer les 

représentations d’autrui (Abu-Akel & Shamay-Tsoory, 2011). Cette prise en compte de 

perspectives différentes serait également soutenue par la jonction temporale gauche (Bejanin 

et al., 2016). Enfin, le CCA serait nécessaire au traitement du conflit entre deux réponses ou 

représentations pendant les épreuves de TdE (Gallagher & Frith, 2003 ; Mier et al., 2010). Ces 

régions seraient ainsi particulièrement actives lors de l’évaluation ou le jugement des états 

mentaux d’une personne, ou encore dans les situations de prise de décision (Bicks et al., 

2005).  

 
Un effet de l’âge se retrouverait au sein des activations neuroanatomiques des TdE. Tout 

comme pour les FE, le réseau des TdE évoluerait et se spécialiserait au cours du 

développement.  

Peu d’études d’imagerie ont été menées pendant la période préscolaire. Parmi celles-ci, 

Sabbagh et al. (2009) ont évalué en Électro-Encéphalogramme (EEG) 29 enfants de 4 ans lors 

d’épreuves de TdE explicites (accès à la connaissance, fausses croyances de type contenu 

inattendu et transfert inattendu, et apparence-réalité). Les auteurs mettent en évidence le 

recrutement des mêmes régions que chez l’adulte : le cortex préfrontal dorso-médian et la 

jonction temporo-pariétale droite. Plus tardivement, Gweon et al, (2012) évaluent 20 enfants 

de 5 à 11 ans et 8 adultes sur des épreuves spécifiques de TdE et de CgS pendant une IRMf. A 

nouveau, les auteurs retrouvent les mêmes régions impliquées dans les épreuves de TdE aux 

différents âges : les jonctions temporo-pariétales bilatérales, le précunéus et le cortex 

préfrontal médian. Cependant, Gweon et al., (2012) mettent en évidence des différences 
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fonctionnelles dans le recrutement de ces réseaux. Là où la jonction temporo-pariétale droite 

et gauche et le précunéus sont exclusivement recrutés pour les épreuves de TdE 

(raisonnement sur des états mentaux) chez l’adulte, chez les enfants, et particulièrement chez 

les 5-7 ans, leur implication serait indifférenciée aussi bien pour les épreuves de TdE que de 

CgS (raisonnement sur les relations sociales). Cette spécialisation des jonctions temporo-

pariétales bilatérales et du précunéus pour les épreuves de TdE n’apparaitrait qu’à partir de 8 

ans (Gweon et al., 2012). Pour le cortex préfrontal médian en revanche, cette spécialisation 

progressive n’est pas mise en évidences. D’autres études ont pu révéler une augmentation 

progressive des activations dans cette région cérébrale entre la fin de l’enfance et le début de 

l’adolescence (Gweon et al., 2012 ; Wang et al., 2011). Cette augmentation quantitative est 

également retrouvée pour la jonction temporo-pariétale droite avec l’amélioration des 

performances aux TdE avec l’âge (Gweon et al., 2012). Des résultats comparables sont 

obtenus par Saxe et al. (2009) et indiquent une hyperspécialisation des jonctions temporo-

pariétales bilatérales pour les épreuves de TdE chez l’adulte, mais pas chez l’enfant avant 

environ 8-9 ans. Cette spécialisation progressive s’achèverait vers 10-12 ans où le même 

schéma d'activation serait retrouvé que chez l’adulte (Gweon et al., 2012 ; Saxe et al., 2009). 

Selon ces études, le réseau des TdE serait donc structurellement mature dès 5 ans mais 

continuerait à se développer et à se spécialiser tout au long de l’enfance jusqu’au début de 

l’adolescence (Gweon et al., 2012 ; Saxe et al., 2009). 

Au niveau neuroanatomique, certains changements auraient également lieu pendant 

l’enfance dans les régions impliquées dans les TdE. Mills et al. (2012) mettent en évidence une 

augmentation du volume de substance grise ainsi que de l’épaisseur corticale du cortex 

préfrontal médian, de la jonction temporo-pariétale bilatérale et du sillon temporal postérieur 

entre 7 et 10 ans. Une certaine stabilité se retrouverait ensuite jusqu’à 20 ans, avant de 

progressivement décliner (Mills et al., 2012). Ces variations sont également mises en évidence 

entre 13 et 18 ans (Gabriel et al., 2019). Ces réorganisations à la fois structurelles et 

fonctionnelles pendant l’adolescence soutiennent l’idée d’une spécialisation progressive des 

réseaux et régions cérébrales sous-tendant les TdE sans toutefois que les régions impliquées 

n’évoluent entre la période préscolaire et l’âge adulte (Bejanin et al., 2016 ; Bicks et al., 2005 ; 

Mills et al., 2012 ; Wellman, 2018).  
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4. VULNERABILITE PRECOCE 

Tout comme pour les FE, la maturation prolongée des régions cérébrales et réseaux sous-

tendant les TdE constitue un facteur de risque de vulnérabilité précoce. La nature et la 

précocité de l’atteinte neurologique peuvent être à l’origine d’une importante variation dans 

le profil cognitif et comportemental observé par la suite (Anderson et al., 2011). La 

vulnérabilité des TdE a notamment été documentée via le modèle pédiatrique acquis du 

Traumatisme Crânien (TC) et les troubles neurodéveloppementaux tels que les Troubles 

Déficitaires de l’Attention et de l’Hyperactivité (TDAH ; Caillies et al., 2014) ou les TSA.  

Les TC constituent la première cause de mortalité pédiatrique dans le monde (Beauchamp, 

2012 ; Beauchamp et al., 2010). Les conséquences des TC pédiatriques sont variables, en 

fonction de la sévérité de l’atteinte, de sa localisation, du caractère diffus ou localisé, ainsi 

qu’en fonction de l’âge de l’enfant au moment de la survenue de la lésion. Malgré cette 

importante variabilité, des déficits cognitifs, émotionnels et sociocognitifs sont très 

fréquemment rapportés (Beauchamp et al. 2012). Toutefois, peu d’études se sont focalisées 

sur les troubles des TdE suite à des TC survenus pendant la période pédiatrique. Seulement 2 

études ont évalué les TdE d’enfants d’âge préscolaire dont le TC est également survenu à cette 

période. En évaluant 66 enfants ayant subi un TC focal frontal entre 3 ans et 5 ans 11 mois, 

Waltz et al (2010) ont mis en évidence pour la 1ère fois une altération des performances aux 

épreuves de fausses croyances de 1er ordre dans cette population. Sur la même tranche d’âge, 

Bellerose et al.  (2015) retrouvent un déficit tant sur les épreuves de TdE cognitives que sur 

celles de TdE affectives de 1er ordre. Dans ces deux études, les performances aux épreuves de 

TdE sont inférieures aux groupes contrôles malgré des performances cognitives (QI) 

comparables. Les difficultés de ces enfants restent donc très sélectives et spécifiques à la 

sphère des TdE de 1er ordre. Ces difficultés semblent se pérenniser par la suite entre 8 et 13 

ans, même lorsque les capacités exécutives sont normales (Dennis et al., 2012). A l’âge adulte, 

Anderson et al. (2000) rapportent un cas clinique (Patiente FD) dont le TC frontal est survenu 

à 15 mois. Malgré des performances cognitives dans la moyenne, cette patiente présente de 

très importants et nombreux troubles du comportement et des conduites sociales. Anderson 

et al. (2000) rapportent notamment des difficultés dans le domaine de la cognition sociale, 

une absence d’empathie ainsi qu’une incompréhension des situations de fausses croyances 

qui complète un profil comportemental particulièrement complexe. Ces troubles ne se 

seraient manifestés que progressivement au fur et à mesure du développement de cette 
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patiente, passant de subtils à envahissants à mesure de l’augmentation de la pression et des 

attentes sociales (Anderson et al., 2000 ; Bellerose et al., 2015). Le pronostic sociocognitif des 

enfants avec TC à l’âge préscolaire reste donc peu favorable. Lors de cette période 

« sensible », les TdE se mettent en place et émergent en lien avec la maturation de régions 

cérébrales également impliquées dans les FE. L’intégrité de ces régions (préfrontales 

notamment) à cette période est donc cruciale pour garantir et permettre le développement 

de ces compétences (Bellerose et al., 2015). L’atteinte de ces régions et réseaux neuronaux à 

cette période de maturation et de spécialisation pourrait donc conduire à une atteinte des 

TdE qui se révélerait avec l’âge, passant de subtile à importante à mesure de l’évolution des 

attentes dans ce domaine (Anderson et al., 2000 ; Bellerose et al., 2015 ; Walz et al., 2009).  

Lors des TC plus tardifs survenant à l’âge scolaire (6-10 ans), les résultats mettent 

davantage en évidence une atteinte des TdE plus complexes, de 2nd ordre (Dennis et al., 2009; 

Snodgrass & Knott, 2006; Walz et al., 2009). Les TdE de 1er ordre, normalement acquises avant 

le TC seraient moins déficitaires bien que perturbées (Dennis, Simic, et al., 2013; Walz et al., 

2009). Le développement des TdE de 2nd ordre pendant la période scolaire et donc au moment 

du TC expliquerait les performances déficitaires à ces épreuves (Snodgrass & Knott, 2006 ; 

Walz et al., 2009). Des différences d’atteinte se retrouveraient toutefois entre les TdE 

cognitives et affectives. La composante cognitive des TdE serait particulièrement atteinte chez 

les enfants ayant subi un TC pendant l’enfance (Dennis et al., 2013). A l’inverse, les TdE 

affectives seraient plus préservées, bien que toujours altérées en comparaison de la 

population de référence (Dennis et al., 2013). Ces difficultés en TdE cognitives se 

retrouveraient généralement associées à des difficultés exécutives et plus particulièrement 

de MDT et d’inhibition cognitive (Dennis et al., 2009 ; 2013).  

La dissociation entre les atteintes des TdE de 1er ordre et de 2nd ordre en fonction de la 

précocité du TC (âge préscolaire vs scolaire) apporte un éclairage sur la nature de la 

vulnérabilité des TdE. Les compétences en construction au moment du TC présenteraient une 

vulnérabilité majeure avec un potentiel de plasticité faible (Bellerose et al., 2015). A l’inverse, 

les compétences déjà développées seraient relativement épargnées par le TC, à tout le moins 

jusqu’à ce que l’augmentation de la pression environnementale ne révèle des fragilités (voir 

la perte dans les cas les plus sévères) (Walz et al., 2009 ; Anderson et al., 2000 ; Yeh et al., 

2017).  
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Le cas des TC est particulièrement intéressant parce qu’il permet d’observer les 

conséquences d’une lésion acquise sur la trajectoire développementale des TdE en fonction 

de la période de survenue et l’ancienneté du TC. Cependant, le caractère acquis des lésions 

ne permet pas de caractériser la trajectoire atypique que peut parfois prendre le 

développement des TdE. En effet, plusieurs pathologies neurodéveloppementales se 

caractérisent par la présence de difficultés, voire de déficits dans le domaine des TdE. Parmi 

celles-ci, les TSA sont connus pour leur association avec les troubles de la CgS et des TdE (Mahy 

et al., 2014 ; Rakoczy et al., 2017).  

Les TSA se caractérisent par une dyade symptomatique de sévérité variable : les troubles 

du comportements, souvent répétés et stéréotypés, associés à des intérêts restreints et des 

troubles de la communication et des interactions sociales (Tanet-Mory, 2014). Dès la première 

année, les enfants atteints de TSA présentent des particularités dans leurs interactions 

sociales précoces : les mimiques sont pauvres, l’imitation est rare, le bébé donne l’impression 

de ne pas reconnaître ou de ne pas s’intéresser à la voix de ses parents (Tanet-Mory, 2014). 

Les précurseurs des TdE sont également atteints, avec une réduction de l’attention conjointe 

ou de l’orientation préférentielle vers les stimuli sociaux (Baron-Cohen, 2001). Ces difficultés 

se retrouveraient également dans les jeux de faire semblant (Korkmaz, 2011), puis lorsque 

l’enfant peine à exprimer ses émotions (Tanet-Mory, 2014), ou lorsqu’il n’accède qu’au niveau 

explicite du langage (Tanet-Mory, 2014 ; Korkmaz, 2011).  

Ces difficultés au niveau de la communication et des interactions sociales se retrouvent 

particulièrement dans le domaine des TdE (Rakoczy, 2017 ; Korkmaz, 2011). D’une manière 

générale, avant 11 ans, les enfants atteints de TSA ne réussiraient généralement pas les 

épreuves classiques de TdE explicites telles que les fausses croyances de 1er ordre, alors que 

les enfants au développement typique les réussissent généralement autour de 4/5 ans 

(Apperly, 2009 ; Caillies & Le Sourn-Bissaoui, 2008 ; Rakoczy, 2017 ; Senju, 2012). Malgré ces 

difficultés persistantes, les performances des enfants TSA continueraient de progresser avec 

l’avancée en âge. En effet, dans leur étude longitudinale, Peterson & Wellman (2019) mettent 

en évidence des performances déficitaires en TdE explicites en T1 et en T2 dans un groupe de 

43 TSA de 3 à 11 ans comparativement à un groupe contrôle neurotypique. Cependant, le 

décalage des performances entre les deux groupes ne se creuserait pas, les enfants TSA 

développant leurs acquisitions au même rythme (mais décalé) que les enfants typiques 
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(Peterson & Wellman, 2019). Ces résultats excluent l’hypothèse d’un simple retard de 

développement chez les TSA. 

Selon Baron-Cohen (1995), les enfants TSA ne parviendraient pas à se représenter les états 

mentaux d’autrui (théorie du « mindblindness » ; Baron-Cohen, 1995). Cependant, leurs 

performances aux épreuves de fausses croyances de 1er ordre seraient particulièrement 

dépendantes du niveau cognitif général de l’enfant. En effet, les enfants TSA de haut niveau 

ne présenteraient pas nécessairement de difficultés à cette épreuve et pourraient même 

normaliser leur performances (Kouklari et al., 2019 ; Schneider et al., 2013 ; Senju, 2012). 

Néanmoins, mêmes lorsque les performances aux épreuves de TdE sont normalisées, les 

difficultés de communication et d’interaction sociale en vie quotidienne peuvent persister 

(Senju, 2012). Ce pattern s’expliquerait notamment par le caractère implicite et spontané que 

revêtent les situations sociales au quotidien : le raisonnement doit se faire rapidement, 

intégrer et traiter des informations multiples (mimiques, situation, états mentaux, etc.) de 

manière simultanée (Senju, 2012 ; Senju et al., 2009). Cette différence entre TdE implicite et 

explicite a été mise en évidence chez l’enfant de 6 à 8 ans (Senju et al., 2010) et chez l’adulte. 

Dans leur étude de 2013, Schneider et al., ont comparé 18 adultes (m=27,67 ans) TSA de haut 

niveau à un groupe de 16 adultes neurotypiques sur des épreuves de TdE explicites (batterie 

de TdE de Wellman & Liu, 2004 et Strange Stories) et implicites. Dans l’épreuve de TdE 

implicite, des scénettes sous formes de films étaient présentées aux participants en 

présentant des situations de croyances vraies ou fausses. L’orientation du regard était 

mesurée afin de vérifier si le participant anticipait les comportements des personnages. Les 

résultats mettent en évidence que les patients TSA ne manifestent pas de comportement 

d’orientation du regard adapté aux situations de fausses croyances malgré des performances 

aux TdE explicites dans la norme. Cependant, ces performances en TdE explicites ne seraient 

qualitativement pas identiques à celles de la population neurotypique. Dans l’épreuve de 

Strange Stories, le groupe contrôle présentait une différence de performances entre les 

histoires nécessitant un raisonnement sur des états mentaux et les histoires contrôles. Pour 

les adultes TSA en revanche, aucune différence n’est mise en évidences entre ces deux types 

d’histoires : le traitement sous-jacent serait donc identique quel que soit le contenu traité 

(Schneider et al., 2013).  

Ces résultats illustreraient une atypicité dans le développement quantitatif et qualitatif 

des TdE chez les patients TSA. Le caractère neurodéveloppemental de cette pathologie 
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pourrait expliquer les différences structurelles et fonctionnelles des TdE observées dans cette 

population. En effet, les acquisitions des TSA dans le domaine des TdE ne suivraient pas un 

schéma typique (Kouklari et al., 2018). Entre 7 et 11 ans, 60 enfants TSA ont mis en évidence 

des différences dans l’ordre d’acquisition des sous-composantes des TdE explicites 

comparativement au groupe contrôle. Par ailleurs, les TdE affectives seraient particulièrement 

sensibles et déficitaires dans cette population (Kouklari et al., 2018).  

 

Les conséquences des TC et des TSA sur les capacités de mentalisation sont fréquentes, 

globales ou relativement sélectives. De nombreux facteurs influencent la trajectoire des TdE, 

ces dernières étant particulièrement vulnérables aux lésions cérébrales, épisodes 

neurologiques ou perturbations neurodéveloppementales précoces. Le potentiel de plasticité 

semble par ailleurs limité, tant dans le cas des TC que des TSA.  

En adoptant une approche neuroconstructiviste, les pathologies neuromusculaires génétiques 

pourraient constituer un nouveau cadre de référence pour l’étude de la vulnérabilité précoce 

en permettant une analyse dynamique et multidirectionnelle des perturbations (génétiques, 

cérébrales, corporelles, sociales). La partie suivante de cette thèse est dédiée à la présentation 

des profils neuropsychologiques associés à la Dystrophie Musculaire de Duchenne (DMD) et 

aux Amyotrophies Spinales Infantiles (ASI). 
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PARTIE II : DYSTROPHIE MUSCULAIRE DE 
DUCHENNE ET AMYOTROPHIES SPINALES 

INFANTILES 
 __________________________________________________________________________  

 

La question du rôle de l’action sur le développement de la cognition rend particulièrement 

intéressante l’étude des Maladies Neuromusculaires (MNM) à début précoce. 

Majoritairement génétiques, ces maladies se caractérisent par une atteinte permanente ou 

transitoire des muscles ou de leur commande nerveuse, rendant difficile ou impossible leur 

contraction. Chez l’enfant, la plus fréquente des MNM est la Dystrophie Musculaire de 

Duchenne (DMD). L’altération progressive des capacités motrices, locomotrices (voire sensori-

motrices) dès l’âge de 18 mois-2 ans constitue, selon nous, un modèle clinique original pour 

étudier l’impact de ces limitations sur le développement des capacités cognitives, exécutives 

et socioémotionnelles. Toutefois, outre son impact au niveau musculaire, la DMD peut se 

caractériser également par une atteinte du SNC (Système Nerveux Central) (Doorenweerd, 

2020). A l’inverse de la DMD, les Amyotrophies Spinales Infantiles (ASI) se caractérisent par 

une atteinte périphérique, notamment celle des motoneurones. L’atteinte motrice est 

également précoce et de sévérité variable selon le type d’ASI, mais sans le retentissement au 

niveau du SNC tel qu’il peut être observé chez certains patients DMD. La comparaison de ces 

deux pathologies neuromusculaires (avec et sans atteinte cérébrale) permettrait d’étudier le 

poids relatif de chaque facteur sur la cognition au cours du développement.  

Ce chapitre aura pour objectif de présenter les caractéristiques neuropsychologiques 

associées à la DMD, les liens génotypes-phénotypes récemment mis en évidence et 

d’envisager cette pathologie selon le principe de vulnérabilité précoce. Dans une seconde 

partie, les recherches récentes portant sur le profil cognitif et neuropsychologique des 

patients atteints d’ASI seront présentées. Une analyse adossée sur le principe de plasticité 

cérébrale nous permettra d’aborder les objectifs généraux de cette thèse dans le dernier 

chapitre. 
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CHAPITRE 4 : DYSTROPHIE MUSCULAIRE DE DUCHENNE 

 

La dystrophie musculaire de Duchenne (ou dystrophinopathie) est décrite en 1861 par 

Duchenne de Boulogne. D’abord nommée « paraplégie hypertrophique de l’enfance », 

Duchenne en découvre la cause musculaire en 1868 avant de proposer des critères 

diagnostiques.  

La DMD se caractérise par une dégénérescence musculaire progressive dont les 

symptômes n’apparaissent qu’aux alentours de 3 à 6 ans. Dès la première année, on peut 

observer un léger retard de croissance. Par la suite, ce sont les difficultés à monter les 

escaliers, la prépondérance des chutes ainsi que l’hypertrophie des mollets qui constitueront 

les signes cliniques de la DMD. La marche apparaitra souvent tardivement, accompagnée 

d’une démarche chancelante, dandinante, souvent sur la pointe des pieds, avec l’apparition 

des signes de Gowers lors du passage de la position allongée à la position debout. La marche 

est généralement perdue vers 10 ans et les patients souffrent fréquemment de difficultés à 

se ventiler liées à l’affaiblissement des muscles respiratoires. En l’absence de prise en charge 

adaptée, le décès peut survenir autour de 18 ans et serait consécutif, dans 10 à 40% des cas, 

à une défaillance cardiaque (Mukoyama et al., 1987). En étant la plus fréquente et la plus 

sévère des myopathies, la DMD a une incidence d’environ 4 garçons sur 3500 naissances 

(Desguerre et al., 2009). Liée au chromosome X, cette pathologie génétique récessive se 

transmet par la mère, généralement asymptomatique ou apparait de novo.  

Outre ses travaux sur le versant musculaire de la pathologie, Duchenne de Boulogne 

s’interrogeait, dès 1868, sur une possible étiologie de la DMD liée « à un état morbide de 

l’encéphale », du fait notamment de ses observations sur « l’intelligence [...] obtuse, 

quelquefois presque jusqu’à l’idiotie » (p.52). Pourtant l’étude de cette pathologie est 

longtemps restée concentrée sur le versant musculaire et dégénératif, les recherches 

s’intéressant à la cognition demeurant limitées et peu conclusives. Un siècle aura été 

nécessaire pour que les premiers travaux sur le lien entre DMD et troubles cognitifs voient le 

jour.  
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1. TROUBLES COGNITIFS DANS LA DMD 

1.1. La DMD : une pathologie purement musculaire ? 

Lorsqu’il évoque l’intelligence obtuse des DMD, Duchenne de Boulogne rejette malgré 

tout l’hypothèse d’une atteinte cérébrale du fait de l’hétérogénéité présentée par les patients, 

certains ne manifestant aucune particularité cognitive. 

Suite à cela, la première évaluation de l’intelligence générale des enfants atteints de 

DMD est proposée par Whelan en 1987. Il compare des enfants de 6 à 16 ans atteints de DMD 

à un groupe d’enfants appariés en âge et atteints d’ASI. Bien qu’il ne mette pas en évidence 

de dysfonctionnement cognitif global chez les patients DMD (dont les scores apparaissent 

comparables à ceux des ASI), Whelan remarque une fragilité des performances en mémoire 

immédiate verbale et non verbale. Whelan ne conclut toutefois pas à la présence d’un trouble 

cognitif global ou spécifique dans la DMD.  

Ainsi, malgré les observations initiales de Duchenne de Boulogne, les travaux de 

Whelan et les avancées biologiques et moléculaires, la DMD reste considérée jusqu’en 1987 

comme une pathologie affectant purement les muscles.  

 

1.2. Vers un retard de développement 

Le retard de développement global dans la DMD n’est évoqué pour la première fois 

qu’en 1990 par Smith, Ribert & Harper. Dans leur étude longitudinale, les 33 patients DMD 

âgés de 3 à 6 ans présentent des performances inférieures à celles des participants contrôles 

pour l’ensemble des échelles utilisées (Griffith Mental Development Scale ; Reynel 

Developmental Language Scale ; British Picture Vocabulary Test), les domaines langagiers et 

locomoteurs étant toutefois particulièrement altérés. Ces déficits observés chez les patients 

DMD n’évolueraient pas avec le développement de l’enfant et resteraient ainsi constants 

comparativement aux contrôles sains. L’équipe de Connolly a également mis en évidence la 

présence de particularités cognitives précoces allant jusqu’au retard global de développement 

pouvant s’identifier dès les premiers mois de vie (Connolly et al., 2013, 2014). Toutefois, bien 

qu’en deçà du niveau normal, le développement cognitif sur la période de 1 mois à 3 ans 

resterait stable, sans aggravation ni normalisation, comme observé sur la période de 3 à 6 ans 

par Smith et al. (1990). Comme évoqué par Duchenne de Boulogne, l’hétérogénéité des 

performances serait toutefois importante, tant inter-sujets qu’intra-sujet.  
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Une certaine variabilité en fonction de l’âge a toutefois pu être mise en évidence dans 

différentes études. Bresolin et al. (1994) rapportent des troubles cognitifs globaux chez des 

DMD de 3 à 20 ans avec un QIT (Quotient Intellectuel Total) moyen de 82 et une importante 

variabilité interindividuelle. Sur les 50 patients évalués, 31% présentaient une déficience 

intellectuelle (QIT < 75) et seulement 24% des patients ont obtenu un score de QIT dans la 

norme (>90). D’un point de vue développemental, les auteurs ont observé une réduction 

progressive des scores de QI jusqu’à 8-9 ans avec des difficultés de plus en plus marquées dans 

la sphère verbale. Une stagnation des performances a ensuite été mise en évidence pendant 

4 à 5 ans, avant une légère progression à partir de 15 ans. Cet effet de l’âge avec des difficultés 

plus marquées chez les plus jeunes était déjà rapportée par Miller, Tunnecliffe and Douglas 

(1985)avec 17,2 points de QI d’écart entre les moins de 20 ans et les plus de 20 ans. 

L’importante hétérogénéité dans le fonctionnement cognitif des patients DMD reste 

toutefois centrale en comparant les différentes études. En effet, les proportions de patients 

DMD présentant des difficultés globales varient d’une étude à l’autre, notamment en fonction 

des méthodologies employées. Là où Wingeier et al. (2011) mettent en évidence 25 % de 

déficience intellectuelle (QI < 70 ; 20% pour Miller et al, 1985) et 56% de QI limites (< 85) chez 

25 DMD de 3 à 20 ans, Cyrulnik, Fee, De Vivo, Goldstein and Hinton (2008) retrouvent 30 à 

50% de retard dans les apprentissages comparativement à un frère ou une sœur non affectée, 

surtout pour les versants moteur et langagier. Contrairement à Bresolin et al. (1994) ou à 

Miller et al (1985), l’âge n’apparaît pas pour Wingeier et al. (2011) comme un facteur de 

modulation du QI. Toutefois, les analyses dans cette étude se limitent à une corrélation entre 

l’âge et le QI. Sur une tranche d’âge aussi vaste (3 à 20 ans), des analyses comparatives par 

groupes d’âge auraient peut-être permis de caractériser l’évolution des performances au 

niveau inter mais aussi intra-groupe. Quant aux facteurs environnementaux, tels que le niveau 

socio-culturel, ils ne seraient pas explicatifs des faibles performances cognitives retrouvées 

dans la DMD (Cyrulnik et al., 2008).  

 

1.3. Vers un profil cognitif hétérogène : informations verbales et visuo-

spatiales. 

Malgré une certaine variation dans les résultats des différentes études, la déficience 

intellectuelle dans la DMD n’excèderait pas 20 à 30 %. Dans la majorité des cas, les scores 

seraient significativement inférieurs à la moyenne sans atteindre le seuil pathologique (Miller 
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et al., 1985). La déficience intellectuelle serait donc loin d’être majoritaire, bien que 

nettement plus fréquente que dans la population générale (entre 1 et 3% selon les études ; 

Boat & Wu, 2015). Les difficultés des DMD se rapprocheraient donc plus des troubles cognitifs 

spécifiques que des difficultés globales (Moizard et al., 1998).  

 Quel que soit le niveau intellectuel global de l’enfant, la sphère langagière apparaît 

comme un domaine spécifique de difficultés (Lorusso et al., 2013; Moizard et al., 1998; 

Perumal et al., 2015). Ce versant verbal serait même selon Billard et al. (1992) le seul 

déficitaire. En effet, seul le QIV (ou l’Indice de Compréhension Verbale, en fonction de la 

version de la WISC utilisée) apparaît réellement déficitaire, les autres indices étant inférieurs 

à la moyenne, sans toutefois atteindre le seuil pathologique. Des résultats similaires sont 

observés dans d’autres études (Donders & Taneja, 2009; Perumal et al., 2015). Cette 

hétérogénéité inter-indices invalide le calcul du QIT et donc la notion-même de déficience 

intellectuelle dans la DMD. Cette hétérogénéité inter-indices pousse certains auteurs à 

centrer leurs analyses uniquement sur les scores de QIV/ICV et de QIP/Indice de 

Raisonnement Perceptif (IRP).  

Les résultats vont alors très majoritairement dans le sens de performances plus faibles 

pour la sphère verbale – traduite par le QIV/ICV – que pour la sphère perceptive – traduite par 

le QIP/IRP – (C. Billard et al., 1992; Marini et al., 2007; Moizard et al., 1998; P. J. Taylor et al., 

2010). Outre l’hétérogénéité entre QIV/ICV et QIP/IRP en termes de performances, ce serait 

également l’évolution au sein-même de ces deux domaines cognitifs qui serait différente. En 

intégrant l’âge en variable d’une méta-analyse, on remarque que les trajectoires 

développementales du QIV/ICV, QIP/IRP et du QIT ne sont pas identiques (Cotton, Voudouris 

& Greenwood, 2005). En effet, selon Cotton et al. (2005) et contrairement à l’étude de 

Bresolin et al, (1994), le QIT et le QIP/IRP n’évolueraient pas avec l’âge. Le QIV/ICV serait le 

seul à être réellement modulé par l’âge des patients, dans le sens d’une amélioration 

progressive des performances au fur et à mesure du développement. Bien que situés autour 

de -1 écart-type de la moyenne, les scores aux QIP/IRP ainsi qu’au QIT resteraient stables 

pendant le développement. Pour le QIV/ICV, les difficultés seraient précoces et majeures (-2 

écart-types) avant l’âge de 9 ans, puis s’amélioreraient progressivement jusqu'à la 

normalisation (Cotton et al., 2005). La période de progression des habiletés globales comme 

des habiletés spécifiques se situerait donc dans la période de 9 à 11 ans (Bresolin et al., 1994 ; 

Cotton et al., 2005). Autour de la dixième année et pendant la préadolescence se jouerait une 
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étape-clé dans le développement, qui pourrait s’apparenter à une fenêtre de sensibilité de la 

cognition dans la DMD (« Windows of Opportunity », Anderson, Spencer-Smith, & Wood, 

2011).  

Cette progression des capacités verbales et langagières dans cette période induirait 

une réduction de l’écart entre le QIV/ICV et le QIP/IRP. L’hétérogénéité des scores entre les 

domaines verbal et visuo-perceptif serait alors maximale au cours des premières années de 

vie des enfants et diminuerait progressivement via la normalisation du domaine verbal 

(Bresolin et al., 1994). L’altération initiale des compétences verbales puis leur augmentation 

progressive se voit expliquée par les auteurs (Bresolin et al., 1994) selon une hypothèse 

psychodynamique. Les perturbations psychologiques précoces (dépression, anxiété) liées à la 

perte progressive de la marche, généralement accompagnées de chutes de plus en plus 

fréquentes, expliqueraient selon eux la réduction des scores observée avant 9 ans. Cette étape 

de la maladie franchie et le passage au fauteuil électrique accepté (garantissant un 

environnement plus stable et sécurisant ainsi qu’une autonomie locomotrice), l’enfant serait 

capable de se centrer davantage sur la réalité. Il pourrait ainsi élaborer des stratégies 

d’adaptation lui permettant de réinvestir la sphère cognitive de manière efficace, créant 

l’augmentation du QIV/ICV (Bresolin et al., 1994).  

 

1.4. Vers des troubles spécifiques dans la DMD 

Au sein-même de chaque indice (QIP/IRP et QIV/ICV), on peut remarquer une certaine 

hétérogénéité entre les différents domaines cognitifs évalués. En 1992, Billard et al. évoquent 

déjà la présence potentielle de troubles neuropsychologiques spécifiques au sein de la 

population des DMD. Loin d’être globales, les difficultés des DMD se déclineraient en une série 

de perturbations aussi fines que complexes.  

 

 Le langage 

Comme évoqué précédemment, le langage semble particulièrement fragile dans la 

DMD. En effet, jusqu’à 38% des DMD présenteraient un retard de développement du langage 

(Anand et al., 2015; Cyrulnik et al., 2007a). Le langage oral comme écrit serait atteint à 

différents niveaux de traitement de l’information. 

Concernant le langage oral, les difficultés des DMD ne semblent pas se présenter sous 

la forme d’une réduction quantitative de la production de mots par minute mais plutôt de 
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manière qualitative. En comparant les discours des DMD à ceux des sujets typiques, l’équipe 

de Marini et al. (2007) remarquent que les phrases produites par les DMD sont plus courtes, 

moins complètes, et intègrent moins de verbes conjugués et davantage de paraphasies 

phonémiques et sémantiques que dans le groupe contrôle. L’ensemble du discours serait 

également moins informatif. Par ailleurs, les DMD présenteraient des performances plus 

faibles dans la « sélection phonologique », soit la capacité à générer et retrouver des mots 

phonologiquement corrects. Cette atteinte suscite des questionnements sur la conscience 

phonologique et la catégorisation des sons du langage dans cette population. Hinton, De Vivo, 

Nereo, Goldstein and Stern (Veronica J. Hinton et al., 2001) considèrent même que ce 

traitement spécifique des sons de la parole – sous tendu par le planum temporal gauche- 

constituerait la principale source des difficultés en langage oral chez les DMD. L’atteinte serait 

propre aux sons de la parole, la discrimination auditive de sons non verbaux apparaissant 

parfaitement préservée (Hinton et al., 2001). Au sein même des fratries, 42 % des DMD 

présenteraient un retard dans l’apparition des premiers mots et 49% pour les premières 

phrases (Cyrulnik et al., 2007) Le stock lexical serait réduit et le nombre de mots par phrase 

diminué (Marini et al., 2007). Ces capacités de mémorisation et d’utilisation de mots 

spécifiques, caractéristiques du stade lexical, apparaitraient donc également problématiques 

chez les DMD. La brièveté des phrases et leur manque de construction ainsi que la faible 

utilisation de verbes conjugués renverrait davantage à des difficultés du stade syntaxique 

(Marini et al., 2007). Cette sphère lexico-syntaxique, normalement sous-tendue par les 

régions frontales postérieures et inférieures gauches, regroupe la grammaire, la fluidité 

verbale, ainsi que la syntagmatique (capacité à segmenter les éléments du langage ; Ardila et 

al., 2016). Le manque d’organisation et d’informativité du discours traduirait des difficultés 

dans la sémantique et la pragmatique du langage. Enfin, de nombreuses paraphasies 

sémantiques sont également relevées chez les DMD comparativement aux enfants contrôles 

(Billard et al., 1992 ; Hinton et al., 2001, 2006; Lorusso et al., 2013 ; Marini et al., 2007). 

En termes d’accès à la compréhension, liée aux régions temporales gauches et 

périsylviennes supérieures gauches (Ardila, Bernal & Rosseli, 2016), des difficultés se 

retrouveraient dès la complexification des énoncés. La grammaire, la syntaxe, l’utilisation et 

la compréhension des formes passives du langage et la formulation de phrases seraient 

altérées (Hinton et al., 2001 ; Hinton, Nereo, Fee & Cyrulnik, 2006 ; Lorusso et al., 2013).  
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En résumé, depuis les traitements élémentaires (phonologique et phonétique) 

jusqu’aux composantes plus complexes (sémantiques et pragmatiques), les compétences 

verbales et langagières des DMD apparaissent vulnérables à tous les stades d’acquisition. 

Cependant, la sévérité de l’atteinte varierait en fonction du domaine : modérées au niveau 

phonologique et phonétique, les difficultés seraient nettement plus marquées à partir du 

stade syntaxique jusqu’aux aspects sémantiques et pragmatiques. Dans ces domaines, le 

retard se pérenniserait avec environ 1 an de décalage entre l’âge de développement et l’âge 

réel des DMD (Cyrulnik et al., 2008 ; Marini et al., 2007). 

 

La vulnérabilité retrouvée au niveau du langage oral toucherait également le versant 

écrit. En étudiant la lecture, Hendriksen & Vles (2006) mettent en évidence de moins bonnes 

performances chez les 25 patients DMD que celles normalement attendues. Le pattern 

observé serait similaire à celui de l’ICV, avec une distribution des scores entre -1 et -2 écart-

types par rapport à la moyenne attendue. Propre à un traitement séquentiel de l’information, 

ce ralentissement de la lecture ainsi que les erreurs présentées par les patients se 

rapprocheraient de ceux observés dans le cas d’une dyslexie phonologique (Billard et al., 

1998 ; Hendriksen & Vles, 2006 ; Moizard et al., 1998). En association, ou non, du profil 

phonologique évoqué, un profil visuo-attentionnel est questionné par certains auteurs. En 

effet, dès le stade logographique, la reconnaissance de traits et d’indices visuels apparaît 

affectée. Une attention visuelle réduite permettrait de rendre compte de ces perturbations 

(Billard et al., 1992 ; Lorusso et al., 2013 ; Marini et al., 2007). Cependant, la méthodologie et 

les analyses effectuées par ces différentes équipes ne permettent pas de déterminer 

clairement le rôle des versants phonologique et visuo-attentionnel pour expliquer les 

difficultés d’acquisition du langage écrit. En effet, la batterie utilisée par Hendriksen & Vles 

(2006) avait pour objectif d’analyser les traitements simultanés et séquentiels utilisés 

respectivement dans les traitements visuo-attentionnels et visuo-spatiaux d’une part, et le 

langage d’autre part. Leurs résultats ont mis en évidence de moins bonnes performances en 

traitement séquentiel vs simultané avec l’hypothèse d’un trouble primaire langagier et 

phonologique plutôt que visuo-attentionnel. Cependant, même pour les enfants DMD ayant 

des compétences de lecture dans la norme, les performances séquentielles apparaissent 

inférieures en comparaison des performances simultanées. A l’inverse, l’atteinte de la sphère 

visuo-attentionnelle évoquée par Lorusso et al, (2013) découle de l’absence de corrélation 
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entre les compétences phonologiques et la vitesse et précision de lecture chez les DMD. Cette 

conclusion indirecte n’a pas été vérifiée par une analyse spécifique du lien entre les 

performances visuo-attentionnelles et les performances de lecture. L’ensemble de ces 

résultats suggère un profil mixte dans la DMD qui dominerait soit sur le versant visuo-

attentionnel, soit sur le versant phonologique. Au stade alphabétique, les difficultés se 

pérenniseraient avec des perturbations dans la lecture de phrases, de mots et de non-mots, 

évoquant des difficultés dans la conversion graphème/phonème. L’automatisation de la 

lecture et l’accès au sens seraient également altérés (Hendriksen et Vles, 2006 ; Hinton et al., 

2006 ; Lorusso et al., 2013 ; Marini et al., 2007). Enfin, la compréhension de texte serait 

fragilisée, avec une corrélation négative entre le niveau de compréhension et la longueur et 

complexité des phrases (Marini et al., 2007).  

 

 La mémoire 

Concernant la mémoire, les résultats sont contradictoires. Certaines études évoquent 

un profil global sans dissociation entre les informations verbales et visuo-spatiales (Cotton, 

Crowe & Voudouris, 1998 ; Donders & Taneja, 2009; Snow et al., 2013), là où d’autres 

soulignent des difficultés spécifiques de mémorisation des informations verbales (Hinton et 

al., 2001 ; Moizard et al., 1998). 

Dans la DMD, tous les processus de mémorisation à long terme présenteraient des 

perturbations à des degrés variables (voir tableau 2). L’encodage et l’apprentissage seraient 

légèrement fragilisés, avec des performances en deçà du niveau attendu, plus marquées pour 

les informations verbales (Hinton et al., 2000 ; Hinton et al., 2001 ; Wicksell et al., 2007). 

L’atteinte serait nettement plus importante au niveau du stockage (consolidation) et de la 

récupération (rappel). Cette atteinte se traduit par des scores déficitaires dans les épreuves 

de rappel (immédiat et différé) et de reconnaissance différée (Wicksell et al., 2004), que ce 

soit pour des informations verbales (listes de mots, rappel d’histoires) ou visuelles et visuo-

spatiales (Mémoire de visages, Localisation de points ; Moizard et al., 1998 ; Donders & 

Taneja, 2009). Présentes à chaque stade de la mémorisation, ces difficultés viennent étayer 

l’hypothèse d’un trouble global de la mémorisation à long terme, avec des 

dysfonctionnements plus accentués pour les compétences de stockage/consolidation et 

rappel/récupération.  
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Tableau 2 : Récapitulatif de l'atteinte de la mémoire à long terme chez les DMD selon le type d'information 
traitée. 

 Auditivo-verbale Visuelle & Visuo-Spatiale 

Encodage Trouble Léger Préservée 

Stockage Perturbée Perturbée 

Récupération Perturbée Perturbée 

 

 

En rappel immédiat, Donders & Taneja (2009) et Moizard et al. (1998) retrouvent des 

difficultés importantes chez les DMD. La mémoire à court terme serait particulièrement 

fragilisée, ce qui se traduit par une réduction des empans endroit (Billard et al., 1998 ; 

Hellebrekers et al., 2020 ; Hinton et al., 2000, 2001). Dans leur étude longitudinale, 

Hellebrekers et al. (2020) mettent non seulement en évidence cette réduction des empans 

endroit entre 6 et 16 ans mais également la stagnation de ces performances 28 mois après la 

première évaluation. La courbe de développement de la MCT serait donc stoppée chez les 

enfants atteint de DMD, qui ne progresseraient plus (Hellebrekers et al., 2020). Cependant, 

les empans verbaux directs sont particulièrement dépendants des stratégies d’encodage chez 

l’enfant (Gathercole et al., 2004a). A la fois mnésique, langagier et exécutif (Baddeley, 2000), 

le cas des empans verbaux endroit rend difficile de statuer sur l’origine des difficultés dans la 

DMD. Cette question du déficit primaire dans les épreuves de mémoire à court terme 

(maintien de l’information, empans endroits) et de mémoire de travail (manipulation de 

l’information, empans envers) a été explorée par Leaffer, Fee & Hinton (2016). Ils mettent en 

évidence une réduction significative de l’empan endroit ET de l’empan envers chez les DMD, 

ce qui irait dans le sens d’un déficit global de la mémoire immédiate. Toutefois, en analysant 

plus finement les épreuves, l’effondrement des performances aux empans envers - impliquant 

davantage les FE - comparativement aux empans endroits conforte les résultats de Mento et 

al., (2011) et de Wicksell et al. (2007). L’espace de stockage de l’information serait limité, les 

ressources attentionnelles réduites et les stratégies employées non adaptées. Les difficultés 

se situeraient donc au niveau de l’administrateur central (Baddeley, 2000), expliquant les 

difficultés des DMD en mémoire de travail aussi bien sur le plan mnésique qu’exécutif. La 

mémoire de travail se verrait donc impactée de manière prédominante chez les patients DMD, 

enfants ou adultes (Leaffer et al., 2016; Ueda et al., 2017). De par son rôle-clé dans la réussite 
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académique et les apprentissages scolaires (Hinton et al., 2001 ; Leaffer et al., 2016), son 

atteinte met en exergue la nécessité d’une prise en charge précoce et adaptée (Hellebrekers 

et al., 2020).  

 

 Fonctions exécutives 

Selon Snow et al. (2013), les difficultés en mémoire de travail ne suffiraient pas à 

expliquer la variabilité des troubles cognitifs observés dans la DMD. Ce serait toute la sphère 

exécutive qui serait impliquée, avec l’inhibition, la flexibilité cognitive et la planification. En 

effet, les réseaux préfrontaux sous-tendant les fonctions exécutives seraient particulièrement 

vulnérables à l’expression de certains transcrits cérébraux de la dystrophine (Desguerre et al., 

2009). 

Qu’elle soit cognitive ou comportementale, l’inhibition serait altérée dans la DMD, 

avec une augmentation significative du nombre d’erreurs dans les épreuves d’inhibition (Tour 

de Londres, Test Inhibition (Partie Switching) -NEPSY II ; Battini et al., 2018 ; Mento et al., 

2011 ; Snow et al., 2013 ; Wicksell et al., 2007) pouvant indiquer une certaine impulsivité. A 

l’inverse, on retrouverait chez certains patients des troubles de l’initiation que l’on pourrait 

traduire par un surcroît de régulation (une inhibition trop importante) (Donders & Taneja, 

2009). Cependant ce domaine reste encore très peu documenté.  

En complément des perturbations du contrôle inhibiteur, le système attentionnel 

serait également fragilisé (Cotton et al., 1998 ; Cyrulnik et al., 2008 ; Lorusso et al., 2013 ; 

Marini et al., 2007 ; Snow et al., 2013). Des retards allant jusqu’à 3 ans chez certains patients 

(Piccini et al., 2015) se retrouvent tant dans la sphère visuelle (Marini et al., 2007) que visuo-

spatiale (Piccini et al., 2015) en attention sélective et dans l’orientation de l’attention. La 

fatigabilité des patients ainsi que l’association fréquente de troubles neuropsychiatriques, 

abordés dans les pages à venir, rendent difficile l’évaluation de l’attention soutenue. 

Davantage que l’inhibition ou l’attention, la flexibilité cognitive constituerait le cœur 

des difficultés exécutives dans la DMD (Cotton et al., 1998 ; Donders & Taneja, 2009). Tant sur 

le versant verbal (fluences phonémiques et sémantiques / catégorielles) que visuo-spatial 

(fluences de dessins, Partie Changement du subtest Inhibition - NEPSY II), les DMD présentent 

des performances faibles avec de nombreuses persévérations et erreurs tout au long des 

épreuves (Battini et al., 2017 ; Cotton et al., 1998 ; Donders & Taneja, 2009 ; Lorusso et al., 

2013 ; Mennetrey et al., 2020 ; Mento et al., 2011 ; Wicksell et al., 2004).  
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Concernant les fonctions exécutives de haut niveau, le raisonnement et la planification 

seraient également fragilisés (Mento et al., 2011 ; Snow et al., 2013 ; Wicksell et al., 2004) 

bien que les études demeurent très limitées et peu conclusives.  

 Au-delà de ces résultats, les perturbations exécutives pourraient trouver un cadre 

explicatif dans le modèle de Diamond (2013) déjà présenté au chapitre 2 (p. 59). En effet, 

selon ce modèle, les FE se développent de manière hétérochrone, hiérarchisée et intégrative. 

Le contrôle inhibiteur et la mémoire de travail émergeraient pendant la période préscolaire. 

Sur la base de ces deux composantes, la flexibilité cognitive se développerait et se raffinerait. 

Bien que dans la DMD l’atteinte exécutive semble relativement diffuse, des difficultés 

particulières sont retrouvées dans la mémoire de travail en particulier, notamment dans sa 

boucle auditivo-verbale. Moins atteint, le contrôle inhibiteur présenterait une efficience 

réduite. La fragilité de ces deux composantes compromettrait alors le bon développement de 

la flexibilité cognitive. De la même manière, la planification et le raisonnement seraient 

également atteints (Mento et al. 2011 ; Snow et al. 2013 ; Wicksell et al. 2004). La fragilisation 

des FE de plus bas niveau ne permettrait pas une évolution optimale des composantes de plus 

haut niveau. Par ailleurs, la maturation prolongée de ces fonctions nécessiterait d’évaluer des 

patients de l’enfance jusqu’à l’âge adulte lorsque la maturation cérébrale et exécutive est 

pleinement achevée (Chevalier, 2010). La limitation de la majorité des études à une tranche 

d’âge allant jusqu’à 12 ou 14 ans ne permet pas la caractérisation du profil exécutif de haut 

niveau. A l’inverse, l’âge relativement tardif de diagnostic de la DMD (entre 3 et 5 ans) 

complique l’évaluation de la phase d’émergence des FE. 

 

 Cognition sociale, troubles psycho-sociaux, émotionnels et 

neurodéveloppementaux 

Au-delà des altérations de la mémoire, des FE et du langage, la cognition sociale (CgS) 

apparaît comme un domaine de vulnérabilité dans la DMD. Comme évoquée au chapitre 3 

(p.89), la CgS constitue l’ensemble des processus cognitifs permettant à un individu de 

s’intégrer à un groupe social. Le décodage, l’analyse, la compréhension, l’utilisation de 

différents signaux sociaux tels que les expressions faciales émotionnelles, l’intention ou la 

prise en compte d’information dont autrui a connaissance dans le but d’anticiper son 

comportement (Frith, 2008). 
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Dans la DMD, la socialisation, la communication et les comportements adaptatifs 

peuvent se retrouver fragilisés dès 3 ans même en l’absence de déficience intellectuelle 

(Cyrulnik et al., 2008). Plus tard (6-16 ans), les DMD présenteraient toujours ces difficultés qui 

se traduiraient par un retrait social ainsi que par des difficultés relationnelles et de 

communication plus importantes, en comparaison à un groupe contrôle (Fee & Hinton, 2011) 

ou à un membre de leur fratrie (Donders & Taneja, 2009). Les difficultés concerneraient 

principalement l’initiation sociale, l’ajustement et l’adaptation aux changements et aux 

circonstances sociales (Donders & Taneja, 2009).  

L’ajustement et l’adaptation ne sont possibles que si l’individu perçoit une 

modification de son environnement social. Autrement dit, dans un contexte d’interaction 

sociale, pour s’adapter efficacement il est nécessaire d’être capable de repérer et d’analyser 

les modifications émotionnelles que l’interlocuteur va présenter. Chez l’humain, le principal 

vecteur émotionnel est le visage. Dans la DMD, certains auteurs mettent en évidence des 

perturbations dans le traitement et la reconnaissance des expressions faciales émotionnelles. 

Ces perturbations, indépendantes des difficultés sociales évoquées précédemment, 

constitueraient toutefois un facteur aggravant de ces difficultés. En effet, dès 7 ans, les 

enfants atteints de DMD semblent présenter des spécificités dans le traitement des visages et 

des émotions. Ces spécificités conduiraient les enfants puis les adultes atteints à des difficultés 

importantes dans la mémorisation des visages (Cotton et al., 1998 ; Ueda et al., 2017 ; Wicksell 

et al., 2004). Plus précocément, ces enfants présenteraient des perturbations dans le 

traitement des émotions. La combinaison des difficultés de traitement des visages et de 

traitement des émotions pourrait expliquer les troubles de traitement des visages 

émotionnels retrouvé dans la DMD dès 4 ans (Hinton et al., 2007). La combinaison entre les 

perturbations cognitives précédemment évoquées et les difficultés en CgS (voir tableau 3) 

semble s’intriquer de manière complexe avec des perturbations neurodéveloppementales et 

psychiatriques. 
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Tableau 3 : Synthèse du fonctionnement cognitif et socio-émotionnel des DMD selon les domaines et les degrés 

d’atteinte 

 < -1,65 écart-type Zone Normale - Faible ≥ à la norme 

Cognition 

globale 

● QIV ● QIT 

● QIP 

 

Langage 

Oral 

● Stock Lexical 

● Syntaxe 

● Sémantique 

● Traitement 

phonologique 

● Compréhension 

 

Langage 

Écrit 

● Lecture 

● Compréhension de texte 

● Conversion Graphèmes - 

Phonèmes 

 

Mémoire ● Traitement des 

informations verbales 

● Stockage  

● Récupération 

● Mémoire à court Terme 

● Mémoire de travail 

● Encodage Verbal 

● Traitement des 

informations Visuo-

spatiales 

● Encodage Visuo-

Spatial 

Fonctions 

Exécutives 

● Flexibilité Cognitive ● Inhibition 

● Attention 

● Initiation ? 

● FE de haut niveau ? 

Cognition 

Sociale 

● Traitement des émotions  

● Traitement des visages 

émotionnels 

● Ajustement Social 

● Traitement des visages 

 

 

Les difficultés dans l’initiation des interactions et l’ajustement social, et plus largement 

les perturbations de la CgS, ont pour principale conséquence la dégradation des relations avec 

les pairs (Donders & Taneja, 2009 ; Snow et al., 2013). Par ailleurs, les pathologies chroniques 

augmentent de 20 à 30% le risque de troubles émotionnels et comportementaux pendant 

l’enfance (Polakoff et al., 1998). Parallèlement, la scolarisation et les relations sociales 

positives joueraient un véritable rôle dans la prévention des troubles comportementaux (Di 

Filippo et al., 2012; Fee & Hinton, 2011). Un véritable enjeu pour l’amélioration de la prise en 
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charge, le pronostic et la qualité de vie se jouerait donc dans l’intégration sociale et scolaire 

des DMD (Donders & Taneja, 2009 ; Hinton et al., 2006). 

Les troubles émotionnels (internes) et comportementaux (externes) évoqués par 

Polakoff et al. (1998) se manifesteraient principalement par le biais d’affects dépressifs et 

anxieux ainsi que par des comportements hétéro-agressifs, hyperactifs, d’opposition et 

d’impulsivité (Leibowitz & Dubowitz, 1981; Mehler, 2000; Ricotti et al., 2016). Loin d’être une 

exception, 27% des DMD présenteraient une perturbation d’au moins deux de ces sphères 

émotionnelle, comportementale et/ou neuro-développementale (Trouble du spectre 

autistique, Troubles Déficitaires de l’Attention avec Hyperactivité (TDAH), etc.). Chez 14% 

d’entre eux, au moins 4 troubles ou plus seraient présents (Ricotti et al., 2016). 

Cette combinaison entre perturbations comportementales et émotionnelles est 

évocatrice des TDAH. Dans la DMD, la comorbidité avec des troubles neuro-

développementaux et psychiatriques est fréquente. L’association entre TDAH et DMD est 

évoquée pour la première fois par Stein, Pachter, Schwartz and Taras en 2004 à l’occasion 

d’une étude de cas, puis par la suite dans de plus importantes cohortes. Selon les études, entre 

15% et 40% des enfants DMD seraient atteints de TDAH (majoritairement sur le versant 

attentionnel ou combiné avec l’hyperactivité) (Banihani et al., 2015 ; Hendriksen & Vles, 

2008 ; Melher, 2000 ; Pane et al., 2012 ; Ricotti et al., 2016) contre 5% en moyenne dans la 

population générale. Parmi ces enfants présentant une DMD couplée à un TDAH, 36% seraient 

atteints de déficience intellectuelle (Banihani et al., 2015a). Également fréquemment 

évoquée, la comorbidité entre DMD et les Troubles du Spectre Autistique (TSA) serait de 15% 

à 21% (Banihani et al., 2015 ; Hendriksen & Vles, 2008 ; Ricotti et al., 2016). Caractérisée 

notamment par les atteintes de la sphère sociale et adaptative davantage que par les 

comportements stéréotypés et les intérêts restreints (Riccotti et al, 2016), cette importante 

association ente TSA et DMD questionne de nouveau sur un terrain de fragilité sociale propre 

à cette pathologie. Parmi les enfants atteints de TSA et de DMD, environ 11% seraient 

également atteints de déficience intellectuelle (Banihani et al., 2015). Moins étudiés dans la 

littérature, les Troubles Obsessionnels Compulsifs (TOC) seraient également un domaine à 

risque dans la DMD (5,1% ; Banihani et al., 2015 et 4,8% ; Hendriksen & Vles, 2008). Pris 

ensemble, ces différents troubles (TDAH, TSA et TOC) se combineraient également plus 

fréquemment dans la DMD que dans la population générale. Ainsi, 2% des enfants DMD 
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présenteraient une comorbidité entre 2 troubles (généralement entre TDAH et TOC) et 0,8% 

seraient atteints des 3 pathologies (Hendriksen & Vles, 2008).  

Loin du « simple » retard de développement évoqué au début du 20ème siècle, le profil 

cognitif et neuropsychiatrique serait bien plus complexe, entremêlant des aspects 

émotionnels, comportementaux et neurodéveloppementaux (Ricotti et al., 2016).  

 

2. DIMENSIONS EXPLICATIVES DES VARIATIONS 

PHENOTYPIQUES  

2.1.  Perspective neurodéveloppementale  

L’hétérogénéité des performances cognitives retrouvée entre les différentes études 

est une donnée intéressante. Comme évoqué précédemment, le développement cognitif et 

socio-émotionnel des patients atteints de DMD ne suivrait pas une trajectoire linéaire. Très 

peu d’études semblent tenir compte de ces variations et proposer une approche transversale 

voire longitudinale qui permettrait de caractériser l’évolution dynamique de manière 

beaucoup plus fine. Plus précisément, le développement cognitif des DMD semble se diviser 

en 3 périodes :  

1. Avant 3 ans, les difficultés seraient fines et situées en deçà des performances 

attendues au même âge, sans toutefois atteindre la zone déficitaire. Les 

perturbations seraient globales, s’apparentant à un léger retard de 

développement, mais resteraient stable pendant cette période (Connolly et al., 

2013, 2014). Le langage tout particulièrement tarderait à émerger, le 

fonctionnement sensori-moteur serait plus faible qu’attendu. Les domaines 

exécutifs, sociocognitifs et émotionnels ne sont généralement pas encore étudiés.  

2. De 3 à 10 ans, les difficultés des DMD tendraient à s’aggraver. Bien qu’ils 

continuent à se développer de manière régulière et progressive, l’écart avec la 

population typique se creuserait progressivement. Ces difficultés croissantes 

concerneraient principalement le versant verbal (Bresolin et al., 1994). La mémoire 

serait globalement perturbée (Cotton et al., 1998 ; Donders & Taneja, 2009). La 

flexibilité cognitive (Donders & Taneja, 2009) et la Mémoire de Travail (Leaffer et 

al., 2016) seraient fragilisées, et la socialisation serait perturbée par des difficultés 

dans le traitement des visages et des émotions (Hinton et al., 2007 ; Ueda et al., 
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2017). Parallèlement, les comorbidités neuropsychiatriques seraient à leur 

maximum (Riccotti et al., 2016). 

3. Au-delà de 10 ans, les performances semblent s’améliorer. Le versant langagier se 

développe plus rapidement et tend vers une normalisation des performances 

(Cotton et al., 2005). Les aspects les plus avancés des fonctions cognitives se 

stabilisent progressivement après une phase d’amélioration, mais restent toutefois 

en deçà du niveau attendu (Marini et al., 2007). 

 

En reprenant les modèles du développement cognitif, ces différents stades semblent 

traduire une certaine adaptation fonctionnelle et cognitive au contexte atypique de cette 

pathologie (Dennis et al., 2013 ; 2014). L’évolution des courbes en fonction des périodes 

développementales rappelle les trajectoires proposées par Dennis et al., (2014) (décrites au 

chapitre 2 (p. 65)) et pourraient renvoyer à la notion de dépendance contextuelle (Karmiloff-

Smith, 1998) et au « façonnement » des réseaux neuronaux selon le type de transcrits 

cérébraux de la dystrophine.  

 

2.2. Génotype, dystrophine et phénotype 

Le gène responsable de la Myopathie de Duchenne a été découvert et localisé par 

Monaco, Bertelson, Colleti-Feener & Kunkel en 1987. En représentant environ 0,1 % du 

génome humain (Kunkel et al., 1989), le gène de la dystrophine, situé en Xp21, est le plus 

grand gène humain décrit (Muntoni et al., 2003). La dystrophine s’exprimerait dans 

l’ensemble du corps à différentes périodes développementales et de manière variable en 

fonction des tissus. Son implication au niveau cérébral reste toutefois encore mal connue, 

contrairement à son rôle musculaire. En effet, plus encore que pour les autres organes, le 

cerveau se développe de manière très complexe en impliquant plusieurs des isoformes de la 

dystrophine (Muntoni et al., 2003). C’est en effet dans le système nerveux central que l’on 

retrouve le plus d’isoformes différents (Anderson, et al., 2012). Au total, 6 isoformes de la 

dystrophine avec un rôle spécifique existent : la Dp427m, la Dp427b, la Dp427p la Dp260, la 

Dp140, la Dp116 et la Dp71 (figure 9). Dans le cerveau, la dystrophine serait principalement 

retrouvée dans l’hippocampe, le cortex préfrontal, le cervelet, le thalamus, l’hypothalamus et 

les ganglions de la base (Hendriksen et al., 2015 ; Lidov et al., 1993). Pour chaque mutation du 

gène de la DMD, une ou plusieurs isoformes sont mutées et dysfonctionnelles, créant une 
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atteinte à chaque fois différente. Plus la mutation est distale (vers les derniers exons), plus le 

nombre d’isoformes codé est réduit, et plus la dystrophinopathie est sévère. 

 

Dans la partie la plus proximale, les exons 1 à 31 codent pour les trois isoformes les 

plus longs de la dystrophine : la Dp427m, Dp427b et Dp427p. En ayant des cibles différentes, 

ces isoformes joueraient un rôle au niveau des récepteurs GABA et de la plasticité du cerveau 

adulte (Cuisset & Rivier, 2015). Toujours dans la partie proximale, les exons 29 à 44 sous-

tendraient le codage de la Dp260 impliquée au niveau de la rétine. La Dp427 est également 

codée dans cette partie du gène mais son rôle est moins bien connu. Dans la partie distale du 

gène, les exons 44 à 62 sont responsables de la Dp140 et Dp116, qui ciblent respectivement 

le cerveau et les cellules de Schwann. De manière générale, les régions cérébrales sont 

particulièrement riches en Dp140 pendant la période pré- et périnatale, avant d’atteindre une 

concentration presque nulle à l’âge adulte (Morris et al., 1995). Plus rarement, on observe des 

mutations après l’exon 63. La Dp71, produite dans cette région du gène est la plus courte et 

la plus commune des isoformes de la dystrophine. Impliquée dans l’homéostasie hydrique et 

la perméabilité vasculaire, la Dp71 joue également un rôle dans la plasticité synaptique. Une 

mutation intervenant après l’exon 63 est donc responsable d’une interruption de l’ensemble 

des isoformes. A l’inverse de la Dp140, la concentration de Dp71 dans le cerveau augmente 

normalement progressivement après la naissance jusqu’à devenir la plus abondante des 

isoformes à l’âge adulte. Dans les études proposant une analyse cognitive et génétique, on 

retrouve une association entre des perturbations cognitives et neurodéveloppementales et 

l’atteinte des Dp71, Dp140 et Dp116 (Anand et al., 2015 ; Cuisset & Rivier, 2015 ; Leturcq & 

Tuffery-Giraud, 2015 ; Ricotti et al., 2016).  

 

 

Figure 9 : Schéma du gène de la dystrophine et des zones de transcription de ses isoformes. Issu de Doorenweerd et al., 2014 

Élément sous droit, diffusion non autorisée 



INTRODUCTION THÉORIQUE   Partie Atypique - Chapitre 4 
 

 112 

2.2.1. Corrélation entre phénotype et génotype 

La corrélation entre la mutation de certaines isoformes de la dystrophine et les 

troubles cognitifs interroge sur l’atteinte cérébrale dans la DMD. L’hétérogénéité du profil 

phénotypique, tant musculaire que cognitif, pourrait partiellement s’expliquer par le type de 

mutation génétique présenté par le patient (Cuisset & Rivier, 2015 ; Doorenweerd et al., 

2014). En ce sens, Desguerre et al. (2009) classent les DMD en 4 catégories qui varient en 

fonction de leur atteinte cognitive et motrice. 20% des patients DMD répondraient aux 

critères du groupe A, qui correspond au tableau clinique le plus sévère, tant sur le versant 

moteur que cognitif. L’atteinte motrice serait particulièrement précoce (vers 1 an) et 

s’accompagnerait systématiquement d’un retard de développement psychomoteur et 

d’importantes difficultés cognitives avec 86% de déficience intellectuelle (QI<70 ; Desguerre 

et al., 2009). Le groupe B (28% des patients) correspondrait à l’atteinte la plus classique de la 

DMD. L’atteinte motrice et cognitive serait modérée, marquée par des dysfonctionnements 

neuropsychologiques spécifiques dans 52% des cas, et par une déficience intellectuelle légère 

dans 42% des cas (50<QI<70). Le groupe C, atteignant 22% des patients, serait caractérisé par 

une atteinte motrice et cognitive légère. La cognition serait normale dans 69% des cas malgré 

la présence de perturbations neuropsychologiques fines dans 31% des cas. Le groupe C 

correspond au phénotype clinique (cognitif et moteur) le plus modéré. Enfin, le groupe D, 

représenté par 30% des patients, serait un groupe aux atteintes purement musculaires sans 

qu’aucune atteinte cognitive ne soit rapportée.  

Le type de mutation (délétion, mutation ponctuelle ou duplication) ne semble pas 

constituer un élément significatif d’association avec ces groupes cliniques. En revanche, 

certaines mutations génétiques s’associeraient plus fréquemment à certains phénotypes 

moteurs ou cognitifs. Les mutations proximales (avant l’exon 30), atteignant majoritairement 

la Dp427 seraient davantage associées à une préservation des performances cognitives, et 

donc plutôt au groupe D. A l’inverse, l’atteinte de la Dp71 impliquerait systématiquement une 

déficience intellectuelle modérée à sévère ainsi qu’une atteinte motrice, conduisant les 

patients vers le groupe A. Pour les groupes B et C, le génotype serait moins clairement associé. 

Les patients du groupe C, peu atteints cognitivement, présenteraient moins de mutations 

distales que le groupe B, dont l’atteinte serait plus importante (Desguerre et al., 2009). Le lien 

entre mutation et phénotype cognitif irait donc bien dans le sens d’une association entre 

mutation proximale - faible retentissement cognitif – et mutation distale – atteinte cognitive 
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sévère. Elle ne permettrait cependant pas à elle seule de déterminer le pronostic tant moteur 

que cognitif des DMD (D’Angelo et al., 2011 ; Desguerre et al., 2009 ; Taylor et al., 2010). 

Certains auteurs se sont néanmoins centrés sur l’étude spécifique de certaines mutations. En 

effet, les mutations proximales (exon 1 à 44), affectant la Dp427 et la Dp260 n’étant que peu 

corrélées avec les perturbations cognitives, l’étude de la corrélation phénotype/génotype 

s’est vue essentiellement centrée sur les mutations distales, (exons 44 à 79) affectant les 

isoformes Dp140, Dp116 et Dp71 (Desguerre et al., 2009) Selon Doorenwerd et al. (2014) et 

Wingeier et al. (2011), la Dp140 semblerait jouer un rôle critique dans la préservation des 

capacités cognitives globales. La comparaison des patients ayant une préservation vs une 

mutation de la Dp140 (respectivement Dp 140+/Dp140-) mettrait en évidence une différence 

de 24 points de QI, passant d’un QI moyen normal de 97 pour les Dp140+ à 73 pour les Dp140-

, les situant à la limite de la déficience intellectuelle (Wingeier et al., 2011). Dans le même 

sens, seuls les patients ayant un dysfonctionnement de l’ensemble des isoformes dont la Dp71 

(Dp71-) présenteraient des troubles cognitifs majeurs et systématiques, contrairement aux 

patients présentant une mutation de l’ensemble des isoformes sauf la Dp71 (préservée, 

Dp71+). Dans le groupe Dp71+, le QI moyen serait dans la norme ou limite, malgré 31% de 

déficience intellectuelle légère. Si Daoud et al. (2009) concluent au rôle nécessaire et suffisant 

de la Dp71- pour expliquer ces résultats, cela n’explique toutefois pas la présence dans le 

groupe Dp71+ de troubles cognitifs, bien que plus légers. Plus probablement, ce serait 

l’association entre les isoformes Dp140 et Dp71 qui pourrait être déterminante en termes de 

préservation ou d’altération cognitive. En effet, dès 1998, Moizard et collaborateurs 

remarquaient des scores systématiquement plus faibles bien qu’hétérogènes chez les patients 

présentant une mutation de la Dp71, la Dp140 ou des deux. La conjonction des mutations de 

ces deux isoformes serait ici particulièrement délétère (Ricotti et al., 2016), avec 

probablement un facteur aggravant en cas de mutation de la Dp71. La Dp140 serait également 

un facteur de risque, mais moindre, concernant la cognition (Moizard et al., 2000). Les autres 

isoformes auraient d’autres spécificités qui restent mal connues. La Dp247 par exemple, 

jouerait plutôt un rôle dans les versants psychiatriques, musculaires et rétiniens (Desguerre 

et al., 2009). 

Cette influence de la génétique sur la cognition questionne sur les rôles spécifiques de 

chaque isoforme de la dystrophine. Si la Dp140 et la Dp71 semblent impliquées dans l’atteinte 
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cognitive des DMD, les variabilités phénotypiques ne permettent pourtant pas de statuer sur 

le rôle univoque de ces isoformes.  

 

2.3. Explication neurologique : Corrélat anatomo-clinique 

Récemment, quelques rares études ont vu le jour afin d’explorer l’imagerie cérébrale 

fonctionnelle et anatomique dans la DMD. Doorenweerd et al., (2014) ont mis en évidence 

une légère atrophie réduisant le volume cérébral total de 3,8% (63 cm3) en moyenne chez les 

enfants de 12 ans atteints de DMD. Celle-ci s’expliquerait notamment par la dilatation des 

ventricules latéraux, des espaces subarachnoïdiens et des sillons corticaux (Al-Qudah et al., 

1990). Également atteints, les volumes de substance grise et de substance blanche 

apparaissent réduit à l’IRM, notamment dans les régions occipitale et insulaire (Doorenweerd 

et al., 2014). Cette atteinte de la substance blanche pourrait retentir sur le fonctionnement 

cognitif par l’altération des réseaux de neurones largement impliqués dans différentes 

fonctions cognitives telles que le langage, la mémoire ou les FE (Doorenweerd et al., 2014 ; 

Doorenweerd, 2020). Cette réduction des volumes de substance blanche et grise pourrait ainsi 

expliquer le profil cognitif caractérisé par des déficits légers mais nombreux. Ces atteintes 

cérébrales seraient par ailleurs plus marquées chez les patients présentant une mutation de 

la Dp140, dont l’implication est presque exclusivement pré et périnatale, et/ou de la Dp71 

(Doorenweerd et al., 2014). 

Outre ces réductions de volume, l’organisation anatomique générale du cerveau des 

DMD ne semble pas présenter de particularités macroscopiques notables. Au niveau 

microscopique en revanche, des atypicités au sein des réseaux de fibres de la substance 

blanche sont retrouvés (Anderson, Head, Rae & Morley, 2002 ; Septien et al., 1991). Plus 

finement, la dystrophinopathie serait à l’origine de perturbations dans la maturation de 

certaines régions cérébrales, induisant une perte neuronale, une gliose ainsi qu’une atteinte 

de certaines cellules et synapses dont la structure serait désorganisée. Ces particularités ne 

se retrouveraient toutefois pas de manière uniforme : le cervelet, les structures temporales 

médiales, le cortex temporal, et les régions motrices seraient particulièrement perturbées (Al 

Qudah et al., 1989 ; Anand et al., 2015 ; (Anderson et al., 2012 ; Cyrulnik et al., 2008 ; Rosman, 

1970). Au niveau fonctionnel, une réduction du métabolisme du glucose est relevée au niveau 

des structures temporales médiales, du cortex temporal et du cervelet (Doorenweerd et al., 

2017;  Lee et al., 2002). 
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2.4.  Application cognitive  

L’ensemble de ces éléments anatomo-fonctionnels fournit un cadre explicatif aux 

troubles rapportés chez les enfants atteints de DMD. En reprenant le profil 

neuropsychologique, certains liens avec les anomalies cérébrales peuvent être soulignés.  

Dans le domaine du langage, la DMD se traduit par des difficultés globales avec des 

retards dans le développement des acquisitions. La compréhension du langage oral, la 

pragmatique et la sphère lexico-syntaxique sont également atteintes. Ces 

dysfonctionnements diffus du langage oral, incluant également des difficultés dans le 

traitement spécifique des sons de la parole, interrogent sur substrat neuroanatomique 

spécifique. Des perturbations précoces des aires du langage dans la DMD pourraient ainsi 

constituer une piste explicative. Majoritairement latéralisées à gauche, ces aires incluraient 

les régions temporales, perisylviennes supérieures, le planum temporal ainsi que les parties 

frontales et cingulaires (Ardila et al., 2016). Pour le langage écrit, le profil neuropsychologique 

sous-jacent est encore débattu, oscillant entre un profil de type dyslexie phonologique et un 

profil visuo-attentionnel. Cependant, les réseaux de la lecture prendraient appui sur une forte 

connectivité entre les régions pariétales, temporales et occipitales (Bloom et al., 2013). 

L’implication très précoce de la Dp140 sur le développement cérébral pourrait 

constituer une piste explicative des perturbations que l’on retrouve dans la DMD. Les 

difficultés dans l’automatisation et l’apprentissage implicite du langage pourrait évoquer un 

« syndrome cérébelleux » (Cyrulnik & Hinton, 2008) et un dysfonctionnement de la boucle 

fronto-cérébelleuse (Cyrulnik & Hinton, 2008). Outre son implication dans la coordination des 

mouvements, cette boucle serait également à l’origine de la coordination des fonctions 

cognitives, via son importante connectivité avec les cortex frontaux et préfrontaux (Cyrulnik 

& Hinton, 2008). Les apprentissages implicites seraient donc atteints dans la DMD, quel que 

soit le matériel concerné. Cette atteinte permettrait d’expliquer tant les troubles du langage 

oral qu’écrit, du fait de la perturbation de l’apprentissage des règles et de leur automatisation 

progressive (Vicari et al., 2018). 

 Chez la souris mdx (Modèle murin de la DMD), l’atteinte du cervelet s’accompagnerait 

de perturbations dans les régions hippocampiques, thalamiques, hypothalamiques et 

cingulaires (Jung et al., 1991; Xu et al., 2015). Ces atteintes seraient elles-mêmes à l’origine de 

troubles des apprentissages et de la mémorisation des informations visuo-spatiales (Vaillend 
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et al., 1995). Cependant, contrairement à la souris, qui présente classiquement de fortes 

concentrations de dystrophine dans le cervelet, le gène ne s’exprimerait que modérément 

dans cette région chez l’humain et presque exclusivement dans les régions latérales du 

cervelet (Doorenweerd et al., 2017). Les anomalies se retrouveraient également au niveau des 

régions pré-frontales (Lidov et al., 1993), dont on connaît l’implication au niveau exécutif 

notamment, ainsi que dans la sphère de la CgS.  

 Les altérations dans l’expression de protéines au niveau du SNC ainsi que les anomalies 

structurales et/ou fonctionnelles fournissent un cadre explicatif partiel aux perturbations 

cognitives retrouvées chez les enfants atteints de DMD. Aucune mention n’est faite des 

implications liées à la limitation motrice, à l’environnement social ou encore aux aspects 

psychodynamiques ou métacognitifs, qui pourraient pourtant expliquer les différences 

interindividuelles fréquemment rapportées. Une approche plus globale du développement 

pourrait donc offrir de nouvelles perspectives dans la compréhension de cette population.  

 

3. CONCLUSION 

À l’origine considérée comme une maladie quasi-exclusivement musculaire, la DMD 

est aujourd’hui envisagée comme une pathologie pédiatrique complexe aux multiples aspects 

génétiques et neuro-développementaux. Les hétérogénéités présentées tant au niveau 

génétique, cognitif que moteur ne permettent pas de dresser un profil unique. Cependant, 

certaines caractéristiques semblent pouvoir se dégager.  

La déficience intellectuelle n’apparaît pas systématique et le profil tend plus vers des 

atteintes cognitives spécifiques que vers un retard global de développement. Le langage écrit, 

les FE et la mémoire auditivo-verbale constitueraient les plus grands domaines de 

vulnérabilité. Dans une moindre mesure, le langage oral et la CgS seraient fragilisés. L’âge 

toutefois apparaît comme un important facteur de modulation du profil cognitif dans cette 

pathologie. Des périodes développementales peuvent ainsi être distinguées : (1) A l’âge 

préscolaire, le retard serait plus global, les difficultés devenant spécifiques avec le temps. Le 

domaine verbal s’améliorerait progressivement à partir de l’âge scolaire. Cette évolution des 

performances évoque l’intrication entre un schéma de vulnérabilité neurologique précoce qui 

se combinerait à des phénomènes de plasticité cognitive à partir de 9 ans, mais dont les 

déterminants restent aujourd’hui mal connus. Le recours spontané à des stratégies 

compensatoires, bien qu’évoqué par Bresolin et al., (1994), reste très peu étudié. 
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L’amélioration globale de ce profil cognitif avec l’âge suggère toutefois l’implication de 

processus cognitifs transversaux. L’environnement social pourrait également constituer un 

facteur « neuro-protecteur » (Anderson et al., 2011) ainsi que la remédiation avec la mise en 

place précoce de dispositifs adaptés tant d’un point de vue moteur, cognitif que 

psychologique.  

 

Une approche globale permettant d’appréhender les facteurs génétiques, cérébraux, 

cognitifs et environnementaux offrirait un éclairage multidimensionnel à la question des 

mécanismes en jeu dans les trajectoires développementales associées à la DMD. Afin de 

comprendre le poids de ces facteurs selon une perspective développementale dynamique, il 

serait intéressant de comparer les DMD à une pathologie neuromusculaire pédiatrique à 

début précoce mais sans atteinte cérébrale. 
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CHAPITRE 5 : AMYOTROPHIES SPINALES INFANTILES 

 

1. HISTOIRE NATURELLE DES AMYOTROPHIES SPINALES 

INFANTILES 

Les Amyotrophies Spinales Infantiles (ASI) constituent la 2ème MNM la plus fréquente 

chez l’enfant (Bénony & Bénony, 2005) après la DMD. D’une incidence de 1 pour 6000 à 10000 

naissances (Darras & Kang, 2007), les ASI sont considérées comme des maladies rares. Ces 

pathologies aux différentes formes ont été décrites pour la première fois en 1891 par Werdnig 

chez 2 frères, puis par Hoffmann de 1893 à 1900. Ce sont des maladies génétiques récessives 

autosomiques liées au gène SMN1, situé en 5q13 et dont le rôle est de maintenir la survie des 

motoneurones de la moelle épinière. Le dysfonctionnement touche donc la corne ventrale de 

la moelle épinière et se caractérise par une atrophie musculaire progressive essentiellement 

située au niveau des muscles proximaux, axiaux et intercostaux (Kolb & Kissel, 2015). En 

l’absence de la protéine codée par le gène SMN1, la survie des motoneurones dépend du 

codage parcellaire et insuffisant de la protéine SMN produite par le gène SMN2. En ce sens, 

plus le nombre de copies de ce gène sera élevé, meilleur sera le pronostic. Bien que son rôle 

soit mal compris encore à ce jour, la présence ou non de ce gène SMN2 constitue le principal 

facteur pronostique de la sévérité de l’atteinte (Darras & Kang, 2007).  

En fonction de la précocité et de la sévérité de l’atteinte musculaire, on distingue 

différents types d’ASI. Le type I, autrement appelé maladie de Werdnig-Hoffman, correspond 

à l’atteinte la plus sévère, débutant avant 6 mois, parfois même avant la naissance avec une 

réduction des mouvements fœtaux. Le bébé ne tient généralement pas sa tête et n’accède 

pas à la station assise. Dans cette forme grave, le décès survient généralement au cours de la 

première année. Dans le type I bis (ou intermédiaire), le bébé réussit à tenir sa tête, les 

premiers symptômes se manifestant après trois mois. On parlera de type II lorsque les 

symptômes apparaissent entre 6 et 18 mois et que l’enfant accède à la position assise de 

manière autonome. La marche ne sera toutefois jamais atteinte et la faiblesse musculaire sera 

plus importante dans les jambes que dans les bras. Dans ce type d’ASI, le pronostic va 

essentiellement dépendre de la prise en charge respiratoire et orthopédique. La motricité est 

très limitée, mais les enfants survivent généralement au-delà de 20 ans. Le type III, appelé 
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maladie de Krugelberg-Welander, correspond aux enfants ayant acquis la marche et dont les 

symptômes se sont manifestés entre 18 mois et le début de l’adolescence. L’atteinte motrice 

débute d’abord par le déficit des muscles des ceintures. Une marche dandinante est alors 

observée avant sa perte progressive. La rapidité de la dégradation locomotrice dépendra 

essentiellement des complications orthopédiques et respiratoires toujours fréquentes dans 

cette pathologie. Enfin, pour le type IV, les symptômes ne se manifesteront qu’à l’âge adulte, 

ce qui en fait la forme la moins sévère des ASI. En atteignant uniquement 5% des patients, 

cette forme d’ASI est également très rare (Jouinot et al., 2008). Bien que ces classifications 

permettent de se repérer pendant la période diagnostique, les délimitations restent parfois 

floues et un certain continuum s’observe dans les atteintes musculaires.  

Les ASI de type II et III sont celles dont l’atteinte musculaire est la plus proche de celle 

observée dans la DMD. Toutefois, contrairement à cette dernière, l’atteinte touche 

spécifiquement les motoneurones de la moelle épinière. Cependant, l’implication du gène 

SMN n’est pas exclusive à ce groupe de neurones. L’activité de ce gène est particulièrement 

riche pendant la période prénatale et il se diffuserait de manière générale dans l’ensemble 

des tissus du corps, puis à la naissance sa concentration diminuerait après 2 semaines (Bella 

et al., 1998). Malgré son rôle notamment dans la couche 5 des neurones pyramidaux du 

néocortex (Battaglia et al., 1997), aucune atypicité au niveau du SNC ne serait observée chez 

l’humain. Une atteinte des neurones sensoriels a toutefois été détectée chez les ASI de Type 

I (Rudnik-Schöneborn et al., 2003). Cette absence, a priori, d’atteinte du SNC permet d’étudier 

l’impact du retentissement d’une pathologie musculaire chronique sur le développement 

cognitif des enfants. Dans quelle mesure cette limitation sensorimotrice a-t-elle un impact sur 

le fonctionnement cognitif ?  

 

2. LA COGNITION CHEZ LES ASI 

2.1.  Supériorité intellectuelle globale ou intelligence normale ? 

Le phénotype cognitif des ASI a été jusqu’à présent très peu étudié. Pour cause, 

l’impression clinique laissée par ces enfants va souvent dans le sens d’une intelligence non 

seulement normale et préservée, mais également parfois supérieure à la population de 

référence. Les ASI ont été fréquemment comparés à d’autres MNM, notamment la DMD. En 

ce sens, Dubowitz (1967, dans von Gontard et al., 2002) évoque une intelligence dans la norme 

voire même supérieure pour certains domaines. Les résultats sont toutefois différents selon 
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les études et les performances des ASI, si elles sont supérieures à celle des DMD, ne sont pas 

pour autant supérieures à celles de la population neurotypique (Polido et al., 2019). En ce 

sens, Ogasawara (1988, 1989a, 1989b) met en évidence un QIT moyen de 95 chez 10 ASI, tout 

comme Whelan (1987) sur la tranche d’âge de 6 à 16 ans ou Billard et al. (1992), avec un QIT 

de 100 évalués chez 17 ASI de 12-16 ans. Plus récemment, Von Gontard (2002) rapporte un 

niveau cognitif global supérieur à la population typique chez 42 ASI de 11 à 18 ans (m=109). 

En revanche, aucune différence avec la population typique n’est retrouvée chez les 54 ASI de 

moins de 11 ans. A l’âge adulte enfin, Perini et al. (1999) retrouvent chez 10 ASI de type III de 

20 à 36 ans un QIT moyen de 103, comparable à la population de référence.  

 

2.2 Hétérogénéité entre le domaine verbal et le domaine perceptif ? 

Tout comme la précocité intellectuelle théorique des ASI, l’hétérogénéité de leur profil 

cognitif en faveur du domaine verbal reste discutée. Dans l’étude de Von Gontard (2002), il 

est intéressant de constater que les ASI présentent de moins bonnes performances en 

traitement séquentiel, généralement mis en jeu pour le langage, en comparaison au 

traitement simultané, plutôt utilisé dans la sphère visuo-perceptive. Les auteurs rapportent 

des performances supérieures dans le domaine verbal chez les ASI de 12-18 ans 

comparativement aux enfants typiques, avec des QIV respectifs de 113 et de 104. Bien que les 

auteurs ne comparent pas directement les performances verbales et visuo-perceptives au sein 

de chaque population, on remarque dans le groupe ASI que les scores aux matrices de Raven 

(saturés en facteurs G mais utilisant principalement la sphère visuo-perceptive) sont inférieurs 

aux performances verbales (score SPM équivalent QI : 109). Whelan (1987) met en évidence 

une supériorité de la sphère verbale sur la sphère perceptive (QIV = 97 ; QIP =89) de 6 à 16 

ans. A l’inverse, aucune différence n’est retrouvée au même âge entre le domaine verbal (QIV 

= 100) et perceptif (QIP = 100) chez les ASI évalués par Billard et al (1992) ni plus précocement 

entre 8 et 13 ans (QIV = QIP =106 ; Billard et al., 1998) ni encore à l’âge adulte (QIV = 101 ; QIP 

= 105 ; Perini et al., 1999).  

 

2.3 Vers des spécialisations cognitives ? 

2.3.1 Le langage  

L’impression clinique d’un langage particulièrement élaboré et riche chez les ASI ne se 

retrouve pas clairement lors des évaluations psychométriques à l’âge scolaire. Les études 
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comparant les performances langagières et perceptives des ASI restent mitigées, cependant, 

certaines particularités concernant le développement du langage semblent émerger.  

En ce qui concerne le langage oral, les études menées à l’âge scolaire mettent en 

évidence des compétences relativement homogènes et comparables à la population de 

référence. Whelan (1987) retrouve ainsi des performances dans la norme aux subtests 

similitudes, vocabulaires, au PPVT-R ainsi qu’en fluence verbale. Dans le même sens, de 12 à 

16 ans, Billard et al (1992) retrouve des performances normales aux subtests verbaux de la 

WISC-R. On remarque toutefois de meilleures performances au subtests « Similitudes » 

(NS=12), évaluant les compétences d’abstraction, de formations de concepts, de lexique et de 

sémantique, qu’au subtest Arithmétiques (NS=9), mettant en jeu la mémoire de travail, la 

vitesse de traitement et un traitement simultané des informations8. Des compétences 

similaires sont observées entre 8 et 16 ans, mettant en avant de bonnes compétences 

d’abstraction et de manipulation de concepts (Billard et al., 1998).  

Lorsque l’on s’intéresse au développement langagier, on remarque des spécificités dès 

18 mois. En ce sens, Benony & Benony (2005) soulignent, chez les ASI de type II de 36 à 49 

mois, une richesse lexicale et sémantique supérieure aux sujets contrôles du même âge ainsi 

qu’une précocité dans l’acquisition des règles morphosyntaxiques. Plus précisément, ces 

compétences linguistiques se traduiraient par la production d’un nombre plus important 

d’adverbes, de mots, de verbes, de noms et de vocabulaire en général. Sieratzki & Woll (2002) 

mettent en évidence une autre forme de précocité langagière chez 10 ASI de types II de 18 à 

35 mois. Bien que le vocabulaire et la longueur des phrases produites par les ASI soient 

comparables à ce qui est attendu à cet âge (respectivement percentile 52 et 55), les auteurs 

retrouvent une augmentation massive des sur-régularisations (> percentile 90) et une 

meilleure acquisition des formes irrégulières (percentile 65). Ces résultats semblent aller dans 

le sens d’une acquisition plus précoce des règles grammaticales. Cependant, le fait qu’à cet 

âge, seul l’aspect grammatical se développe précocement (contrairement aux aspects lexicaux 

et sémantiques) questionne sur la typicité de cette trajectoire.  

 
8 On notera toutefois que dans les versions actuelles des échelles de Wechsler, le subtest 
Arithmétique a été retiré de l’ICV pour être intégré dans l’indice de raisonnement fluide. 
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Il semblerait ici que le langage émerge en suivant une courbe spécifique, avec d’abord 

une acquisition de la grammaire puis une explosion du lexique et de la sémantique, s’écartant 

ainsi du schéma développemental typique (Benony & Benony, 2005 ; Sieratzki & Woll, 2002).  

Une hypothèse explicative de ces résultats pourrait être liée à l’environnement social 

et notamment familial, les parents offrant davantage de stimulations langagières et de 

constructions syntaxiques complexes aux jeunes enfants avec ASI (Rivière, 2005 ; Rivière et 

al., 2009). Cependant, c’est l’intégralité des composantes du langage qui devrait bénéficier de 

ces stimulations. Une autre hypothèse, non contradictoire, serait davantage centrée sur la 

plasticité cérébrale et cognitive (Jouinot et al., 2008 ; Viodé-Bénony et al., 2002). Les aires 

motrices, précocement privées de stimulations, seraient réattribuées au fonctionnement 

langagier, et notamment grammatical (Viodé-Bénony et al., 2002). Cette réorganisation des 

réseaux moteurs et langagiers pourrait provenir à la fois des modifications 

neurofonctionnelles liées à la pathologie et au caractère neurogénétique de cette dernière. 

En effet, bien qu’à ce jour aucune étude n’ait mis en évidence d’atypicité neuroanatomique 

chez les patients ASI humains (Groen et al., 2018; Polido et al., 2017, 2019), le modèle murin 

d’une forme sévère d’ASI rapporte une atrophie des régions hippocampiques et du cortex 

moteur primaire dès la naissance avant même l’apparition des premiers symptômes 

musculaires (Wishart et al., 2010). Chez l’humain, l’expression du gène muté pourrait avoir 

des conséquences indirectes sur le développement cérébral et notamment cortical (Polido et 

al., 2019 ; Sieratzki et Woll, 2002 ; Wishart et al., 2010). Conjointement à ces aspects 

neuroanatomiques et fonctionnels, des perspectives davantage centrées sur les aspects 

cognitifs et sociaux pourraient également constituer un cadre explicatif (Jouinot et al., 2008 ; 

Viodé-Benony et al., 2002 ; Rivière, 2005). Ainsi, la réduction progressive de la motricité serait 

associée à une possibilité d’interaction physique de plus en plus limitée (Rivière, 2005 ; Viodé-

Bénony et al., 2002). Le langage serait alors utilisé comme un outil permettant la réalisation 

d’une action indirecte, par l’intermédiaire de l’environnement social (Viodé-Bénony et al., 

2002). Son acquisition précoce augmenterait ainsi les possibilités d’interaction des jeunes ASI 

avec autrui (Viodé-Bénony et al., 2002).  

En ce qui concerne le langage écrit, seule une étude a évalué les compétences de 

lecture des ASI. Le groupe contrôle étant plus jeune de 2 ans que les ASI, il est cependant 

délicat de comparer leurs performances. La seule information disponible est donc la 

comparaison qualitative entre l’âge chronologique et l’âge de lecture chez les ASI de 8 à 13 
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ans, qui semblent aller dans le sens d’une acquisition normale de la lecture (respectivement 

11,3 ans et 11,6 ans ; Billard et al. 1998).  

 

2.3.2 Cognition spatiale et sphère visuo-perceptive  

Les liens entre le développement cognitif, et plus spécifiquement celui de la cognition 

spatiale et de la motricité, notamment autonome et active, ont été mis en évidence à de 

nombreuses reprises dans la population typique (voir Clearfield, 2004). Piaget insistait déjà 

sur le rôle des actions motrices dans la construction de l’intelligence. Alors que le langage 

apparaît préservé chez les enfants atteints d’ASI, la limitation de la motricité autonome, et 

plus largement des interactions motrices avec l’environnement physique pourrait fragiliser 

l’émergence et la complexification de leurs compétences spatiales  (Rivière, 2007; Rivière & 

Lecuyer, 2002).  

 

Au confluent entre le langage -apparemment préservé et précocement développé chez 

les ASI- et la cognition spatiale –potentiellement à risque-, la question du langage relatif aux 

relations spatiales est l’un des domaines que Rivière et al. (2009) ont étudié. En présentant 

aux enfants des dessins sur la base desquels ils devaient situer une cible par rapport à un autre 

objet en utilisant des connecteurs spatiaux (dans, au-dessus, dedans, sous, etc.), les 

chercheurs ont mis en évidence qu’à 33 mois (soit un peu moins de 3 ans), les jeunes ASI de 

type II présentaient de meilleures productions de langage spatial que les sujets contrôles. Plus 

précisément, les écarts portaient spécifiquement sur les connecteurs les plus complexes, dont 

le développement est habituellement plus tardif (devant / derrière) et où les notions de 

profondeur et de perspective sont nécessaires. Sur le versant réceptif, les deux groupes de 

participants étaient autant capables de pointer le bon objet lorsqu’il était décrit par une 

phrase (ex : quel oiseau est au-dessus de la voiture ?).  

Rivière & Lecuyer (2002) ont également étudié la cognition spatiale des ASI d’âge 

préscolaire. Dès 30 mois, les ASI de type II démontrent d’excellentes capacités dans la 

recherche d’un objet caché. Dans cette épreuve, un jouet est caché dans l’un des trois 

contenants identiques opaques posés sur un plateau rotatif. Après avoir caché le jouet dans 

l’un des trois caches devant l’enfant, l’expérimentateur fait tourner le plateau à 180° (le cache 

initialement à gauche se retrouve donc à droite). L’enfant doit ici retrouver l’objet caché sur 

la base d’une rotation mentale. Dans cette étude, non seulement les ASI réussissent mieux la 
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tâche que les CS, mais ils sont les seuls dont les performances sont statistiquement au-dessus 

du seuil de chance. Plusieurs hypothèses permettant de justifier cette réussite précoce sont 

soulevées par les auteurs : (1) les enfants ASI disposeraient de meilleures capacités 

d’attention visuelle et de suivi, notamment du mouvement de l’objet. Cependant, selon les 

auteurs, les ASI ne suivraient pas visuellement davantage le cache contenant le jouet lors de 

sa rotation. (2) La localisation initiale et relative (par rapport à l’enfant) de l’objet serait mise 

à jour en utilisant les caractéristiques de déplacement de l’objet (ex : il s’éloigne de moi, passe 

de la gauche à la droite, etc.). Bien que les études restent peu nombreuses, la cognition 

spatiale des ASI ne semblent pas affectée par la limitation sensori-motrice. Au contraire, tout 

comme pour le langage, ils démontrent, dès 30 mois, des compétences précoces dans ce 

domaine.  

Chez les ASI de type I, dont l’atteinte motrice est nettement plus importante, on 

observe une corrélation entre le fonctionnement social (évalué à l’aide du questionnaire 

Pediatric Evaluation of Disability Inventory) et les performances aux tâches d’appariement 

perceptif et sémantique (Polido et al., 2017). Globalement, les ASI de 3 à 9 ans présentent des 

scores inférieurs aux CS dans l’appariement visuel de cibles identiques (deux stimuli 

strictement identiques parmi d’autres), colorées (deux stimuli de couleur identique parmi des 

stimuli de couleurs différentes), de lettres (appariement de lettres minuscule et majuscule) et 

de nombres (appariement d’un nombre écrit en chiffres et en lettres). Non seulement les 

performances sont inférieures aux CS, mais les ASI mettent également plus de temps à 

répondre que leurs pairs neurotypiques. Outre l’hypothèse d’un environnement social (et 

scolaire) peu stimulant, les auteurs évoquent la piste d’une perturbation du traitement 

simultané de l’information et de l’attention, notamment divisée.  

A l’âge scolaire, les performances aux différents subtests visuo-perceptifs des échelles 

de Wechsler apparaissent comme plutôt homogènes et comparables à la population de 

référence, exceptés pour les subtests impliquant une contribution motrice importante (Cubes, 

Assemblage d’objet) (Billard et al., 1992, 1998 ; Whelan, 1987). 

 

2.3.3 Mémoire  

Seule une recherche, à notre connaissance, a exploré la question de la mémoire à long 

terme chez les ASI. Billard et al (1992) ont utilisé la BEM 144 (Batterie d’Efficience Mnésique ; 

Signoret, 1991) chez 17 ASI de 14,1 ans avec des épreuves de rappel, d’apprentissage et de 
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reconnaissance en modalité verbale et visuo-spatiale. Dans cette étude, les auteurs ne 

comparent les performances des ASI ni avec un groupe neurotypique ni avec des normes. Afin 

de pouvoir malgré tout analyser les résultats, nous avons comparé les scores obtenus par les 

ASI aux normes de la BEM (Jambaqué et al., 1991)9.  

Concernant la mémoire verbale, le score apparait dans la moyenne faible, 

correspondant aux percentiles 10-25. Les rappels immédiats sont hétérogènes, les listes de 

mots étant fragilisés (perc. 10-25), tandis que les histoires apparaissent dans la norme (perc. 

25-50). Après un délai de 20 minutes, les performances en rappel restent identiques à celles 

du rappel immédiat que ce soit pour la liste de mots (perc. 10-25) ou l’histoire (perc. 25-50). 

L’apprentissage associatif est également faible, tout comme la reconnaissance verbale (perc. 

10-25). La mémoire immédiate verbale a également été étudiée par Whelan (1987) à l’aide de 

l’épreuve de Rappel de Phrases (Benton, 1965). Les scores des ASI de 11,3 ans (6 à 16 ans) y 

étaient comparables à la population de référence. 

La mémoire visuo-spatiale globale apparaît légèrement meilleure (que la mémoire 

verbale), les scores se situant au percentile 25 et le rappel de la figure géométrique (perc. 25-

50) est comparable à celui de la population de référence. En rappel différé, les performances 

sont équivalentes entre les groupes. L’apprentissage associatif est ici normal (perc. 25-50), 

alors que la reconnaissance visuelle est faible (perc. 10-25). En mémoire immédiate, Whelan 

(1987) retrouve également des performances normales à l’aide du « Target Test » de Reitan 

et Davison (1974). 

L’ensemble de ces résultats pourrait souligner, chez les ASI, des profils d’encodage 

différents selon la nature des informations à traiter (verbales/séquentielles vs visuo-

spatiales/simultanées). Riviere & Lecuyer (2003) s’interrogeaient déjà sur l’augmentation, 

chez les ASI spécifiquement, du délai de leur réponse dans une tâche de recherche d’objet 

(tâche C-non-B). Selon les auteurs, ces patterns comportementaux pourraient s’expliquer par 

un style cognitif particulier mettant en jeu une analyse accrue de la situation avant la 

réalisation d’une action (stratégie de type top-down). Au niveau verbal, cela pourrait se 

manifester par la nécessité d’avoir des temps plus longs entre la présentation (séquentielle) 

de deux informations à mémoriser afin de favoriser l’efficacité de l’encodage (utilisation de 

 
9 Jambaqué et al. (1991) ont proposé une validation de la BEM auprès de 86 enfants au 
développement typique de 6 ans à 14 ans 6 mois. Les performances des ASI ont été 
comparées à la classe V de cette étude, correspondant aux 12-14 ans. 
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stratégie de répétition subvocale ?). L’absence d’évolution entre les rappels immédiats et les 

rappels différés semblent indiquer une préservation des systèmes de stockage et de 

récupération. 

La mémoire de travail auditivo-verbale apparaît dans la norme avec une note standard 

au subtest mémoire des chiffres (WISC-R) de 10,9 (Whelan, 1987) de 6 à 16 ans (score global 

au subtest mémoire des chiffres de la WISC-R) ainsi que pour Billard et al. (1998) de 8 à 13 

ans). Plus spécifiquement, les ASI évalués par Billard et al. (1998) présentent des empans 

endroits moyens d’environ 7 chiffres (perc. 60-80 selon WISC-IV) et un empan envers 

d’environ 5 éléments (perc 45-75). Tant la mémoire à court terme que la mémoire de travail 

apparaissent donc préservées.  

 

2.3.4 Autres domaines cognitifs et psychologiques 

Malgré les hypothèses concernant l’attention visuelle chez les ASI, aucune étude à 

notre connaissance n’a été menée dans cette population afin d’explorer l’ensemble des 

processus attentionnels. Il en est de même en ce qui concerne leur fonctionnement exécutif . 

Jouinot et al (2008) évoquent un retentissement direct de la pathologie sur les aspects 

davantage psychologiques et psychiatriques. En effet, les recours aux appareillages et les 

interventions chirurgicales semblent constituer des facteurs de stress importants chez les ASI 

de type I et de type II. Chez les ASI de Type III et IV, la période de la perte de la marche 

s’accompagnerait de diverses répercussions psychologiques : soit l’enfant manifeste un 

important besoin de contrôle sur son environnement (y compris social), soit il présente des 

signes de repli sur soi, des comportement agressifs ou phobiques ou encore des troubles 

fonctionnels (troubles du sommeil ou de l’alimentation). On retrouverait également une 

forme de détachement émotionnel chez les adolescents qui serait liée à des mécanismes 

adaptatifs de rationalisation (Réveillère., 1994).  

La question des comorbidités neuropsychiatriques, notamment avec les TSA, les TOC 

ou le TDAH reste, à notre connaissance, encore inexplorée. 

 

Au total, le fonctionnement cognitif des ASI apparaît globalement préservé. Plutôt 

homogène à l’âge scolaire, le développement pendant la période préscolaire serait caractérisé 

par des compétences précoces dans le domaine du langage (plus spécifiquement les aspects 

grammaticaux) et de la cognition spatiale. Dans ce dernier domaine en particulier, Rivière & 
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Lecuyer (2003) soulèvent l’hypothèse que le retentissement moteur, consécutif à la 

pathologie neuromusculaire, pourrait fournir un contexte « facilitateur » car favorisant 

l’insertion d’un délai au sein d’une boucle perception-action et le recours à des stratégies top-

down. Dans leur étude, les auteurs proposent une épreuve de type C-non-B à un groupe 

d’enfants neurotypiques et à un groupe d’enfants ASI de 29 mois. Dans cette tâche, 

l’expérimentateur présente un jouet à l’enfant avant de le cacher dans sa main. Puis il déplace 

sa main sous un premier mouchoir A, puis sous un mouchoir B sous lequel il dépose l’objet (de 

sorte à ce que la déformation du tissu laisse deviner la présence de l’objet) et poursuit le 

déplacement de sa main sous un cache C avant de montrer, au final, que sa main est vide. 

L’enfant doit alors chercher (ou pointer) l’objet sous l’un des 3 caches. Les jeunes enfants ASI 

présentent à la fois des pourcentages de réussite supérieurs au groupe typique et un délai 

d’initiation de la recherche plus long. L’ajout d’un délai obligatoire de 3 secondes entre la fin 

de la scène et la recherche de l’objet dans une seconde expérience a permis de mettre en 

évidence une nette amélioration des résultats chez le groupe typique, leurs performances 

égalisant celles des enfants ASI (Rivière & Lecuyer, 2003). Selon les auteurs, la présence d’un 

délai de réponse chez les ASI, probablement lié à la réduction du potentiel de mobilité des 

membres supérieurs, aiderait finalement ces enfants à contrôler une forme d’impulsivité 

motrice et cognitive à l’origine des erreurs du groupe contrôle (Rivière & Lecuyer, 2003).  

 

3. HYPOTHESES EXPLICATIVES  

1.1 Hypothèse sociale & rôle de l’environnement 

Différentes théories explicatives portant sur les capacités perceptives et cognitives 

précoces des enfants ASI ont été proposées (Tableau 4). Le contraste entre l’atteinte 

musculaire, son retentissement fonctionnel et le phénotype cognitif constitue un modèle 

original pour l’étude des relations entre ces différents facteurs.  

Selon les approches constructivistes, le handicap moteur observé chez ces patients 

devrait constituer un facteur limitant sur le plan cognitif. En effet, les expériences 

sensorimotrices précoces permettent à l’enfant de dégager des invariants renvoyant à un 

ensemble de règles régissant l’environnement physique. La complexification des structures de 

l’intelligence reposerait sur l’acquisition et la compréhension de ces règles initiales. A l’inverse 

de ces prédictions, les capacités cognitives des enfants atteints d’ASI traduisent pourtant des 
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acquisitions préservées mais selon une trajectoire atypique pour certains domaines cognitifs 

(le langage notamment).  

 

Tableau 4 Récapitulatif du profil cognitif des ASI 

Domaine cognitif Fragilité Normal Supérieur 

Langage  • QIV 

• Compréhension 

• Production 

• Lecture 

• Grammaire  

• Lexique 

• Sémantique  

• Morphosyntaxe  

• Conceptualisation  

Cognition Spatiale 

et Visuo-Perceptif 

• Appariement 

perceptif  

• QIP • Langage Spatial 

• Recherche Spatiale 

Mémoire • Verbale  

• Encodage 

verbal 

• Visuo-spatiale 

• Stockage 

• Récupération 

 

FE & Attention   • Inhibition ? 

• Attention visuelle ? 

Cognition sociale --------------------- Non étudiée --------------------- 

 

L’une des hypothèses émises afin d’expliquer le développement particulièrement 

précoce du langage chez les patients ASI repose sur l’idée qu’ils s’appuieraient sur leur 

environnement social pour agir à leur place (Lécuyer & Durand, 2012). L’exposition précoce 

du nourrisson à des stimulations par les parents lui permettrait néanmoins d’abstraire des 

invariants par le biais de l’observation (Rivière, 2005). La répétition des actions ou évènements 

d’intérêt par l’adulte devant l’enfant lui permettrait en effet d’extraire les connaissances et 

règles physiques de base. En particulier, les situations de jeux et le cache-cache permettraient 

de dégager les notions nécessaires au développement de l’orientation spatiale ou des 

invariants tels que la permanence de l’objet  (Rivière, 2005). Le bébé pourrait, de manière 

contingente, utiliser les outils à sa disposition (attention conjointe, expression faciale, 

babillage diversifié) pour orienter son environnement social selon ses besoins de stimulation 
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ou d’expérimentation sur le monde physique. Le développement d’un lexique spatial précis, 

efficace, et l’acquisition de règles syntaxiques et grammaticales précoces constituerait l’outil 

permettant d’établir le pont entre lui, dont l’action physique est limitée, et les autres, dont 

l’action peut être guidée puis observée. Le langage serait alors utilisé comme un outil 

permettant à l’enfant d’expliquer à autrui les actions souhaitées afin de les observer et d’en 

dégager des récurrences et des régularités à l’origine de leur compréhension de 

l’environnement physique (Lecuyer & Durand, 2012). Le langage se développerait alors 

comme mécanisme de compensation de la limitation motrice. Par ailleurs, bien que certaines 

connaissances spatiales précèdent le développement du langage, ce dernier serait également 

un important vecteur permettant l’acquisition et la structuration des concepts spatiaux 

(Lecuyer & Durand, 2012).  

 

Cette hypothèse interactionniste permettrait de rendre compte des compétences 

précoces des ASI malgré leur atteinte motrice et musculaire. Cependant, elle ne propose 

aucune piste concernant l’intrication de l’adaptation comportementale (spécialisation 

cognitive précoce) avec la maturation cérébrale. Selon Sieratzki et Woll (2002b), cette 

acquisition précoce du langage et surtout des règles grammaticales chez les ASI pourrait 

s’expliquer par un ré-assignement des aires frontales motrices non « utilisées » en raison du 

handicap moteur, au profit de l’apprentissage cognitif et du langage en particulier. Plus 

généralement, l’apprentissage des règles grammaticales et du langage constitue un 

apprentissage procédural au même titre que les apprentissages sensori-moteurs, censés se 

développer à la même période. Ces apprentissages procéduraux seraient sous-tendus par une 

boucle impliquant notamment les régions frontales, pré-frontales, les ganglions de la base et 

le cervelet. Selon les auteurs, en l’absence de la marche et des apprentissages moteurs 

habituels, cette immense capacité d’apprentissage serait réassignée vers d’autres 

mécanismes, notamment cognitifs, dont le langage (Sieratzki et Woll, 2002). Cette 

réorganisation des réseaux en lien avec le handicap moteur et notamment l’absence 

d’acquisition de la marche ne pourrait toutefois pas à elle seule expliquer le phénotype 

cognitif spécifique des ASI.  
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Le développement cognitif est influencé par de nombreux facteurs s’échelonnant du 

micro- au macrogénétique aussi bien dans le cadre d’une trajectoire typique que perturbée 

(Karmiloff-Smith, 1998). Chaque fonction cognitive bénéficie d’une temporalité particulière 

au cours de laquelle l’impact de ces facteurs serait variable. Pour les fonctions cognitives à 

maturation prolongée, cette fenêtre de sensibilité s’étendrait sur une longue période 

(Anderson, 2011). Caractériser l’influence des facteurs biologiques et environnementaux sur 

les fonctions neurocognitives de haut niveau ainsi que les potentiels de vulnérabilité et de 

plasticité revêt une importance capitale dans le domaine de la neuropsychologie pédiatrique 

contemporaine. 

Parmi les fonctions caractérisées par une immaturité précoce et une ontogenèse 

prolongée, les FE constituent un domaine central (Carlson, Moses, et al., 2004; Zelazo, 2015a). 

La période préscolaire est considérée comme cruciale pour l’émergence de l’inhibition et de 

la MDT vers 2 ans (Diamond, 2013), ces deux composantes interdépendantes formant un socle 

sur lequel la flexibilité cognitive va prendre appui pour émerger à partir de 3-4 ans. La 

complexification graduelle de ces FE se poursuivrait tout au long de la période scolaire 

jusqu’au début de l’adolescence (Diamond, 2013). La période de 3 ans à 10 ans constitue 

néanmoins une fenêtre développementale charnière dans l’émergence, la différenciation et 

la spécialisation  des FE. Au cours de cette période, le contexte social ou biologique dans lequel 

l’enfant évolue peut influencer de manière significative l’organisation fonctionnelle des 

capacités exécutives (Anderson, 2011), en lien avec le potentiel de plasticité et de vulnérabilité 

spécifique aux régions frontales et aux réseaux établis avec les régions pariétales, temporales 

et limbiques. Des études micro-génétiques d’entraînement à l’âge préscolaire ont permis 

notamment d’illustrer l’impact de l’environnement et de l’expérience sur l’émergence des FE 

et notamment de la flexibilité cognitive. De nombreuses recherches ont, en particulier, tenté 

de comprendre les mécanismes sous-tendant son émergence à 3-4 ans (Kloo & Perner, 2003 ; 

2010 ; Diamond, 2005). Si ces études s’accordent sur la possibilité d'entraîner précocement la 

flexibilité mentale et de la rendre opérante dès l’âge de 3 ans, la variabilité des cadres 
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théoriques et des méthodologies employées ne permet pas de dégager clairement les facteurs 

explicatifs de cette plasticité cognitive. La transversalité des FE leur confère un rôle central 

dans la cognition et dans le fonctionnement de certains domaines cognitifs plus spécifiques, 

tels que la CgS. Pendant l’enfance, la CgS est classiquement étudiée par le biais des TdE dont 

la courbe de développement est parallèle à celle des FE. Malgré l’émergence précoce des 

précurseurs de la TdE, son caractère explicite et représentationnel n’apparaîtrait qu’au cours 

de la période préscolaire, vers 4/5 ans (Wellman, 2018). De nombreuses études ont mis en 

évidence un lien entre FE et TdE dans des populations pédiatriques neurotypiques (Carlson, 

Claxton & Moses, 2015 ; Carlson & Moses, 2001 ; Kloo & Perner, 2003 ; Marcovitch et al., 

2015) et atypiques notamment via la fréquence élevée de comorbidités des déficits dans les 

Cardiopathies Congénitales (Calderon et al., 2014), les TSA (Kimhi et al., 2014 ; Kouklari et al., 

2018) ; les traumatisés crâniens (McDonald, 2012 ; Levy & Milgram, 2016) ; les épilepsies 

(Jambaqué et al., 2006, 2009)  ou encore les prématurés (Zmyj et al., 2017). Cette relation 

étroite est par ailleurs soutenue par l’implication de réseaux et de régions cérébrales 

communes (Bicks et al., 2005). Bien que très largement documentée, la nature de la relation 

entre FE et TdE pendant l’enfance reste débattue (Carlson & Moses, 2001 ; Carlson et al., 

2015 ; Perner & Lang, 1999). Certaines FE semblent particulièrement liées aux TdE, en 

particulier, la MDT et la flexibilité cognitive. Le caractère central de la flexibilité cognitive dans 

les FE et son implication dans la prise de perspective (Diamond, 2013 ; Kloo et al., 2010) 

pourrait constituer un support majeur pour l’émergence des TdE représentationnelles 

pendant la période préscolaire (Carlson & Moses, 2001 ; Diamond, 2013 ; Zelazo, 2006). 

Quelques études micro génétiques ont cherché à mettre en évidence ce lien pendant la 

période préscolaire au sein de la population neurotypique (Kloo & Perner, 2003 ; 2010 ; 

Mennetrey & Angeard, 2018). Cependant, la variabilité des résultats ainsi que l’utilisation de 

méthodologies difficilement comparables n’ont pas permis jusqu’alors de dégager 

d’arguments clairs sur la directionalité de cette relation. Le caractère domain-specific de la 

CgS et des TdE, par opposition au domain-general des FE, constitue une différence majeure 

pouvant être à l’origine de variations en termes de potentiels de vulnérabilité et de plasticité 

(Karmiloff-Smith, 1998 ; Thomas & Baughman, 2014). 

 

La vulnérabilité des FE a été largement documentée suite à des lésions chez le jeune 

enfant telles que les Traumatismes crâniens (Dennis et al., 2009 ; 2013), les Cardiopathies 
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Congénitales Cyanogènes (Calderon et al., 2010) ou encore les neurofribromatoses de Type I 

(Roy et al., 2018). Les pathologies neuromusculaires offrent, selon nous, un cadre original où 

les facteurs génétiques, neurologiques et environnementaux vont interagir à une période 

sensible du développement cognitif. Dans les DMD et les ASI, la limitation motrice et 

corporelle se combine à ces facteurs et transforme les modalités d’interaction précoces du 

bébé ou du jeune enfant avec son environnement physique et social. L’ensemble de ces 

caractéristiques en font, selon nous, des pathologies pédiatriques particulièrement 

pertinentes pour l’étude de la vulnérabilité neurologique précoce dans le cadre des DMD 

d’une part et de la plasticité cognitive dans celui des ASI d’autre part. On retrouve, dans ces 

deux pathologies, une atteinte musculaire et motrice précoce et dégénérative, qui contraint 

rapidement l’enfant, à modifier ses interactions avec l’environnement. Dans les deux cas 

cependant, la limitation fonctionnelle reste partielle. Que ce soit pour les enfants ASI (type II 

et III) ou pour les enfants DMD, ils maintiennent un niveau moteur suffisant pour permettre 

une coordination visuo-manuelle et bimanuelle des objets. Pour les ASI de type III et les DMD, 

l’acquisition de la marche offre une capacité d’action supérieure. Malgré cela, la fatigabilité 

pourrait contraindre l’enfant à organiser son fonctionnement préférentiellement de l’action 

vers une position plutôt observatrice où les mécanismes perceptifs seraient privilégiés. 

Cependant, là où les ASI semblent disposer de capacités précoces notamment dans le 

domaine du langage (Bénony & Benony, 2005), les DMD rencontrent d’importantes difficultés  

(Anand et al., 2005). Dans le même sens, différentes études rapportent des perturbations des 

FE, et tout particulièrement de la MDT et de la flexibilité cognitive chez les DMD, alors que ces 

compétences sont cliniquement rapportées comme dans la norme chez les enfants ASI. 

Malgré la relative similarité de ces deux pathologies du point de vue moteur, musculaire, ou 

corporel, les enfants atteints d’ASI et de DMD présentent des profils neurocognitifs, 

notamment langagiers et exécutifs, tout à fait contrastés.  

Lorsque l’on s’intéresse aux caractéristiques spécifiques des DMD et des ASI, la notion 

de période développementale tient une part prédominante. Dans ces deux pathologies, 

l’altération primaire est d’origine génétique mais se traduit par une atteinte affectant les 

motoneurones de la moelle épinière relativement « tardive » dans les ASI de type II et III. 

L’expression de la protéine SMN pendant la période prénatale est fonctionnelle, mais reste 

faible comparativement à ce que l’on observe dans la DMD avec la dystrophine. En effet, 

l’activité du gène SMN est particulièrement prospère pendant la période prénatale dans 
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l’intégralité des tissus, dont le SNC. Cette concentration de SMN diminue ensuite 

drastiquement dans le cerveau jusqu'à devenir nulle 2 semaines après la naissance (La Bella 

et al, 1998). Cependant, lorsque l’on s’intéresse à l’expression de ce gène pendant la période 

prénatale, La Bella et al. (1998) mettent en évidence une expression cérébrale  “anecdotique” 

et nettement plus tardive à celle retrouvée au sein des cellules musculaires et de la moelle 

épinière.  

A l’inverse, dans la DMD, les deux isoformes principalement impliquées dans la 

neurocognition sont la Dp140 et la Dp71 (Anand et al., 2015 ; Riccoti et al, 2016). Celles-ci 

jouent un rôle à des périodes développementales distinctes. Ainsi, la Dp140 s’exprime 

presque exclusivement en période prénatale où elle abonde dans les tissus, notamment 

cérébraux, alors que la Dp71 ne commence à s’exprimer qu’à partir de la naissance avant 

d’avoir une concentration maximale à l’âge adulte (Tadayoni et al. 2012). L’altération précoce 

ou relativement plus tardive sur le plan ontogénétique de l’expression des protéines 

cérébrales pourrait être reliée aux particularités retrouvées au niveau neuroanatomique, (au 

niveau du volume cérébral total) ou fonctionnel (réseaux de substance blanche) (Doorenwerd 

et al., 2014) et expliquer l’hétérogénéité des phénotypes cognitifs dans les DMD.  

Parmi les facteurs potentiellement explicatifs de l’hétérogénéité des phénotypes 

cognitifs entre les enfants ASI et DMD, se trouvent donc la présence ou non de transcrits 

cérébraux et de leur fenêtre d’expression temporelle. Ces deux facteurs pourraient être à 

l’origine de la vulnérabilité cognitive accrue des enfants atteints de DMD. 

 

L’objectif général de cette thèse est de caractériser le développement des FE, de la CgS (et 

des TdE) en particulier  et d’appréhender la dynamique de leur relation pendant l’enfance. Il 

s’agit, d’autre part, de proposer un cadre original d’analyse des mécanismes de vulnérabilité 

précoce et de plasticité cognitive opérant sur ces deux grands domaines cognitifs. Deux 

approches complémentaires seront utilisées : le développement atypique via l’étude des 

MNM et particulièrement de la DMD et des ASI pendant l’enfance, et le développement 

typique à la période charnière d’émergence des FE et des TdE. Nous avons conduit 6 

expériences afin de répondre à ces objectifs, 4 regroupées en 2 études au sein de la population 

typique et 2 au sein de la population atypique.  
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1. POPULATION TYPIQUE : ÉMERGENCE ET RELATION DES TDE 

ET DES FE A L’AGE PRESCOLAIRE 

Les deux études menées auprès d’une population d’enfants neurotypiques d’âge 

préscolaire ont pour objectif général d’approfondir les connaissances sur l’interdépendance 

des FE et des TdE à une période développementale charnière. En ce sens, notre procédure 

s’est appuyée principalement sur des protocoles d’entrainement. Une méthodologie originale 

a pu être construite et opérationnalisée auprès de 320 enfants âgés de 3-4 ans et scolarisés 

en petite section de maternelle. Plus précisément, les objectifs visent à :  

● Étudier les mécanismes sous-tendant l’émergence de la flexibilité cognitive à la période 

préscolaire (Étude 1, publiée dans la revue Cognitive Development (Mennetrey & Angeard, 

2018) ; Annexe 1). Un protocole spécifique et original d’entraînement sera développé afin 

de mettre en exergue le rôle central joué par la capacité à re décrire un stimulus 

multidimensionnel selon ses caractéristiques alternatives. La méthodologie utilisée 

s’appuiera sur le protocole d’entraînement à la redescription proposé par Kloo & Perner, 

(2003) et sur la création d’une version entrelacée du DCCS. La caractéristique originale et 

critique de cette version DCCS Entrelacée repose, selon nous, sur la possibilité de séparer 

ou superposer/juxtaposer les différentes dimensions au sein d’un même stimulus/objet.  

● Investiguer la directionalité du lien entre FE et TdE à l’âge préscolaire grâce à des 

protocoles d’entrainements croisés (Étude 2 constituée de 3 expériences). Dans 

l’expérience 1 seront comparés les effets de l’entrainement DCCS entrelacé (voir étude 1) 

et de l’entrainement métareprésentationnel (Kloo & Perner, 2003) sur les performances 

en FC d’enfants de 3-4 ans.  

● L’objectif de l’expérience 2 portera spécifiquement sur l’émergence des FC à 3-4 ans via 

un protocole d’entrainement à la métacognition. L’entraînement DCCS Entrelacé (Étude 

1) sera donc adapté afin de se centrer spécifiquement sur le concept de croyance. Cette 

nouvelle version Métacognitive Entrelacée devrait se révéler plus efficace que 

l’entrainement métareprésentationnel classique des TdE proposé par Kloo & Perner 

(2003).   

● Étudier la relation entre flexibilité cognitive et TdE à l’âge préscolaire. Compte tenu des 

arguments présentés dans l’introduction théorique, nous faisons l’hypothèse que les FE et 

les TdE sont unies par une relation unidirectionnelle hiérarchique dans laquelle les FE 
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constituent un prérequis au développement des TdE. En ce sens, les protocoles 

d'entraînement DCCS Entrelacé et Métacognitif Entrelacé seront comparés afin d’analyser 

leurs effets directs et indirects sur les tâches de flexibilité cognitive et de TdE (expérience 

3).       

 

2. POPULATION ATYPIQUE : DEVELOPPEMENT DES FE ET DES 

TDE DANS LA DMD ET LES ASI. VULNERABILITE PRECOCE ET 

PLASTICITE COGNITIVE ENTRE 3 ET 10 ANS.  

Une étude pilote et une étude transversale ont été menées auprès d’enfants atteints de 

DMD et d’ASI. L’objectif général de cette partie est, non seulement, de caractériser le 

développement des TdE et des FE dans chacune de ces pathologies neuromusculaires 

génétiques mais de pouvoir également comparer leurs phénotypes cognitifs, socio-

émotionnels et comportementaux. Un total de 25 enfants atteints de DMD, 17 d’ASI et 67 

neurotypiques ont été recrutés dans ces deux études dont les objectifs sont les suivants :  

● Dresser une première évaluation du profil exécutif et sociocognitif des DMD pendant 

l’enfance afin de caractériser les potentiels domaines de vulnérabilité dans cette 

population. L’étude exploratoire de 7 enfants DMD de 5 à 8 ans devrait permettre de 

confirmer les fragilités exécutives et sociocognitives évoquées dans la littérature (Snow et 

al., 2013 ; Ricotti et al., 2015).  

● D’étendre ces travaux sur une période plus large d’émergence et de complexification des 

FE et de la CgS entre 3 et 10 ans afin de caractériser le profil cognitif, exécutif et 

sociocognitif de la DMD dans une étude exhaustive et transversale en comparaison d’un 

groupe contrôle apparié en âge et en sexe. Le recrutement de 18 patients et de 60 enfants 

neurotypiques appariés en sexe et en âge pour une évaluation complète des différentes 

composantes exécutives et sociocognitives devrait permettre de mettre en évidence les 

particularités du profil cognitif de la DMD. 

● De caractériser pour la première fois le profil cognitif, exécutif et sociocognitif des enfants 

ASI de type II et III à cette période cruciale pour l’émergence et la complexification des FE 

et de la CgS. 17 patients ont en ce sens été évalués dans l’étude transversale. 

●  D’investiguer la question de la vulnérabilité neurologique précoce propre au groupe DMD 

en comparant leur profil cognitif à celui des enfants atteints d’ASI. Cette comparaison, 
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réalisée dans l’étude transversale devrait mettre en évidence des difficultés plus 

importantes pour les enfants DMD que pour les enfants ASI. 

● D’analyser l’effet de l’âge sur le développement de ces fonctions neurocognitives 

complexes dans ces deux pathologies neurodéveloppementales génétiques. En ce sens, 

deux groupes d’âges correspondant respectivement à la période d’émergence (3-6 ans) et 

de complexification (7-10 ans) des FE et de la CgS seront créés dans l’étude transversale. 

L’objectif est d’observer les trajectoires développementales des FE et de la CgS dans la 

DMD et les ASI en comparaison d’un groupe contrôle.  

● Enfin, d’étudier l’impact spécifique de la mutation de la Dp140 dont l’expression cérébrale 

est précoce et majeure dans la DMD sur le développement cognitif de ces enfants. Les 

patients du groupe DMD seront en ce sens comparés entre eux en fonction de leur atteinte 

(Dp140-) ou préservation (Dp140+) de la Dp140.  
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ETUDE 1 : EFFET DE L’ENTRAINEMENT A LA 
REDESCRIPTION SUR LA FLEXIBILITE COGNITIVE 

CHEZ LES ENFANTS DE 3 ANS 
 _________________________________________________________________________  

 

 

1. INTRODUCTION 

Comme évoqué dans le chapitre 2, la flexibilité cognitive, aussi appelée « switching » est 

l’une des principales composantes des FE. Elle émerge pendant la période préscolaire, et fait 

référence à la capacité à alterner entre plusieurs représentations, tâches, stratégies ou 

comportements de manière adaptative (Chevalier et al., 2010 ; Jacques & Zelazo, 2005). La 

flexibilité semble être au cœur des mécanismes de complexification de nombreux domaines 

cognitifs, qu’ils soient généraux, comme pour les composantes exécutives de haut niveau (ex : 

résolution de problèmes), ou spécifiques, comme pour les TdE (Chevalier, 2010 ; Diamond, 2013). 

Entre 3 et 4 ans, les performances des enfants aux tâches de flexibilité cognitive augmentent 

fortement, traduisant un changement drastique dans le domaine des FE.  

À cet âge, la flexibilité est généralement évaluée par le Dimensional Change Card Sorting 

Test (DCCS ; Frye et al., 1995 ; Zelazo, Muller, Frye & Marcovitch, 2003). Le DCCS est une tâche 

dans laquelle l’enfant doit trier des cartes tests représentant des stimuli bidimensionnels (ex : 

couleur et forme) dans deux boîtes sur lesquelles une carte cible est à chaque fois fixée. Ces deux 

cartes cibles correspondent à l’une des cartes test pour la 1ère dimension perceptive et la seconde 

carte test pour la 2nde dimension de sorte qu’un conflit soit présent entre les cartes tests et les 

cartes cibles selon une dimension à chaque essai (ex : carte cible représentant un bateau bleu et 

un lapin jaune ; et cartes tests représentant un bateau jaune et un lapin bleu ; (Chevalier & Blaye, 

2006). Dans la première phase du test (phase pré-switch), l’enfant doit trier les cartes selon l’une 

des dimensions perceptives (ex : la couleur). Après plusieurs essais, l’expérimentateur annonce 

à l’enfant le changement de critère et lui demande de trier les cartes selon la 2nde dimension 

perceptive (ex : la forme ; phase post-switch ; Zelazo, 2006). Avant 4 ans, les performances au 

DCCS sont caractérisées par un échec massif en phase post-switch : les enfants persévèrent sur 

le premier critère de tri et ne parviennent pas à adapter leur réponse malgré la consigne explicite 

et répétée de l’expérimentateur (Hongwanishkul et al., 2005 ; Jacques & Zelazo, 2005 ; Kirkham, 
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Cruess & Diamond, 2003). Après 4-5 ans, les enfants ne présentent généralement plus aucune 

difficulté à effectuer le changement de critère.  

De nombreux modèles théoriques ont tenté d’expliquer les processus cognitifs sous-

tendant les mécanismes à l’origine de cette évolution de la flexibilité entre 3 et 5 ans (Zelazo et 

al., 2004). Ils sont généralement regroupés en 2 catégories : les modèles conceptuels d’une part 

et les modèles exécutifs.  

Selon le premier courant, l’échec à 3 ans s’expliquerait par l’immaturité des 

connaissances conceptuelles dont disposerait l’enfant. La Théorie de la Complexité et du 

Contrôle Cognitif (TCCC ; Frye et al., 1995 ; Zelazo, Frye & Rapus, 1996) et sa version révisée 

(TCCC-r ; Zelazo, Müller, Frye & Marcovitch, 2003) constituent un cadre princeps dans l’étude du 

DCCS. Selon la TCCC, la flexibilité cognitive serait liée à la notion de hiérarchisation de règles 

conditionnelles. En grandissant, l’enfant serait progressivement capable d’organiser et d’utiliser 

un nombre croissant de règles. L’organisation de ces règles en un arbre complexe permettrait à 

l’enfant de construire une métarègle (ou règle enchâssante) le guidant dans ses actions dirigées 

vers un but. À 3 ans, l’enfant serait capable de comprendre et de maîtriser chacune des règles 

d’action séparément, mais le raisonnement sur la métarègle ne serait acquis que vers 4/5 ans. Le 

DCCS serait ainsi caractérisé par la présence d’une métarègle de structure « Si, Si, Alors » 

constituée de deux règles emboîtées de haut niveau (« si ») permettant à l’enfant de sélectionner 

la règle de bas niveau et trier correctement chacune des cartes test, notamment en phase post-

switch. Ainsi, l’enfant pourrait se baser sur la dimension (Couleur ou forme ; 1ère règle Si) et sur 

le stimulus représenté sur la carte (ex : Bateau bleu ; 2ème règle Si) pour déterminer dans quelle 

boîte trier la carte test (« alors » lapin bleu). À 3 ans, l’enfant serait encore incapable de 

comprendre les relations entre ces deux paires de règles emboîtées et ne pourrait donc ni 

raisonner conceptuellement sur celles-ci ni sélectionner celles désormais pertinentes en phase 

post-switch (Zelazo, 2015). Cependant, dans certaines versions modifiées du DCCS, les 

performances des enfants de 3 ans s’améliorent significativement (ex : les version Reversal 

Switch ou Poupées ; Perner & Lang, 2002). La particularité de ces versions alternatives est qu’il 

n’existe pas de conflit entre les cartes cibles et les cartes tests présentées10. Ces observations ont 

 
10 Dans la version Reversal Shift on demande à l’enfant en phase post-switch de faire l’inverse 
de ce qu’il faisait auparavant. Le conflit perceptif entre les cartes n’est donc pas prégnant. Dans 
la version poupées, les cartes cibles sont remplacées par des poupées qui changent de 
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conduit les auteurs de la TCCC à proposer une version révisée en 2003 (TCCC-r) dans laquelle un 

conflit entre cartes cibles et cartes tests ainsi qu’une bascule inter-dimensionnelle sont 

nécessaires. Cependant, ce cadre théorique révisé ne permet toujours pas d’expliquer 

l’amélioration des performances dans les versions du DCCS où les dimensions perceptives du 

stimulus (sur les cartes tests) sont séparées (Kloo, Aichhorn & Schmidhuber, 2010 ; Kloo & 

Perner, 2003 ; Diamond, Carlson & Beck, 2005 ; Chevalier & Blaye, 2006 ; Craag & Chevalier, 

2010 ; figure 10). Pour Kloo et al., (2010), l’amélioration des performances pourrait s’expliquer 

de deux manières : (1) La séparation des dimensions sur les cartes les rend perceptivement plus 

saillantes et permet une compréhension conceptuelle plus profonde (Théorie de la 

Redescription, Kloo & Perner, 2003, 2005 ; Zelazo, 2015) ; ou (2) la séparation permet de réduire 

significativement le conflit entre les dimensions et donc la demande exécutive (Inertie 

Attentionnelle ; Diamond, Carlson & Neck, 2005 ; Diamond & Kirkham, 2001).  

La Théorie de la redescription développée par Kloo & Perner (2003, 2005) suggère que 

l’échec au DCCS à 3 ans s’explique par une incapacité à comprendre qu’un objet puisse être décrit 

de différentes manières, cette compétence n’émergeant que vers 4-5 ans. Selon cette théorie, la 

réussite au DCCS nécessiterait de décrire un même stimulus bidimensionnel de manière 

alternative successivement (ex : selon la couleur puis la forme). Or dans le DCCS, les consignes 

ne mentionnent pas explicitement la nécessité de reconsidérer (ou redécrire) les mêmes cartes 

entre les phases pré- et post-switch. À 3 ans, les enfants génèreraient spontanément une règle 

générale selon laquelle ils doivent « mettre ensemble tout ce qui est pareil » (Kloo, 2003). En 

phase post-switch, les enfants continueraient à trier les cartes selon la première dimension 

perceptive utilisée, reformulant ainsi les nouvelles consignes en accord avec la règle générale 

dégagée en phase pré-switch (Kloo & Perner, 2005). Cette incapacité à comprendre que les cartes 

bidimensionnelles ont besoin d’être re-décrites constitue le cœur de la théorie de la 

redescription (Kloo & Perner, 2003 ; 2005). 

 En proposant des versions alternatives du DCCS dans lesquelles cette nécessité est 

atténuée, les performances des enfants de 3 ans s’améliorent. Ainsi, l’équipe de Perner a proposé 

une adaptation du DCCS où sont séparées les deux dimensions perceptives (Kloo, Perner, 

Aichhorn & Schmidhuber, 2010). Dans cette version « Spatialement Séparée » (DCCS SpS), la 

 
préférences entre la phase pré-switch et post-switch. Il n’y a donc dans cette version aucune 
carte cible pouvant entrer en conflit avec les cartes tests. 



CONTRIBUTION EXPERIMENTALES    Étude 1 

 141 

couleur et la forme du stimulus sont représentées par deux objets localisés aux deux extrémités 

de la même carte (Ex : le contour d’une pomme à gauche, et un rond rouge à droite ; figure 10). 

 
Figure 70: Schémas des cartes du DCCS selon la version utilisée 

 
Dès 3 ans, les enfants présentent de meilleurs scores au DCCS SpS par rapport à la 

condition standard (Kloo & Perner, 2005). Dans cette version, la redescription (la nécessité de 

considérer un seul et même objet d’une manière alternative) ne serait pas réellement nécessaire 

(Kloo & Perner, 2005). Comme dans le DCCS Standard, la version SpS nécessite de modifier le 

critère de tri entre les phases pré- et post-switch. Toutefois, alors que l’enfant doit switcher entre 

deux stimuli unidimensionnels dans la version SpS, il doit redécrire un même objet selon des 
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caractéristiques bidimensionnelles intégrées dans le DCCS standard. Les enfants pourraient donc 

considérer l’existence de deux dimensions perceptives d’un objet lorsqu’elles sont spatialement 

distinctes mais ne pourrait pleinement saisir le concept de redescription d’un même objet selon 

deux dimensions différentes. On retrouve le même pattern de facilitation dès 3 ans lorsque les 

dimensions sont séparées en deux objets se superposant partiellement sur la carte (DCCS 

Superposé, Kloo et al., 2010) ou lorsque les dimensions sont contiguës (Diamond et al., 2005 ; 

figure 10)  

Dans cette version contiguë, Diamond et al., (2005) présentent le contour noir d’un objet 

sur un fond coloré. Même si le fond ne constitue pas un objet en soi, il reste séparé de l’objet 

représentant la forme et peut donc être traité indépendamment de celle-ci. Les cartes de cette 

version resteraient donc constituées de deux stimuli unidimensionnels pour lesquelles la 

redescription n’est pas nécessaire. Cette possibilité de switcher d’un stimulus à l’autre sans 

recourir à la redescription serait à l’origine de la simplification de ces versions alternatives du 

DCCS (Craag & Chevalier, 2010). 

Par ailleurs, certaines études ont montré qu’il était possible d’entraîner les capacités de 

redescription dès 3 ans en proposant des feedbacks spécifiques mettant en avant le changement 

de critère perceptif sur l’épreuve du DCCS standard. Non seulement cet entraînement 

favoriserait la réussite au DCCS, mais il permettrait également d’améliorer les performances de 

TdE représentationnelle (Kloo & Perner, 2003). L’entraînement à la redescription aiderait ainsi 

les enfants à comprendre qu’un stimulus  (objet ou situation) peut générer des représentations 

différentes (Melot & Angeard, 2003 ;  Slaughter & Gopnik, 1996). 

 

La facilitation consécutive à la distinction/séparation des dimensions sur les cartes tests 

du DCCS peut également se comprendre en termes de réduction de conflit et donc de demande 

exécutive. En effet, selon Kloo et al., (2010), la version contiguë de Diamond et al. (2005) 

permettrait de faciliter l’inhibition de la première dimension perceptive. Selon cette perspective, 

l’échec au DCCS s’expliquerait par l’immaturité des FE. Ainsi, selon la théorie de l’inertie 

attentionnelle (Diamond, 2001 ; 2005), l’attention de l’enfant serait capturée par la dimension 

perceptive pertinente en phase pré-switch. En phase post-switch, l’enfant ne serait pas capable 

d’inhiber les traits perceptivement saillants liés à la dimension précédemment activée et ne 

pourrait pas rediriger son attention, le conduisant aux persévérations observées (Diamond & 

Kirkham, 2005). Selon cette perspective, l’enfant aurait les capacités réflexives nécessaires pour 
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réussir le DCCS et comprendrait donc la coexistence des deux dimensions perceptives. En 

revanche, il serait incapable de désengager son attention de la première dimension perceptive 

pour pouvoir caractériser le stimulus selon la seconde dimension. Les versions alternatives du 

DCCS, dans lesquelles les dimensions sont totalement ou partiellement séparées, permettraient 

à l’enfant d’alterner non pas entre les dimensions perceptives mais entre objets (stimulus) 

présents sur une même carte, ce qui réduirait le coût exécutif. L’enfant pourrait alors inhiber un 

objet pour se focaliser sur le second dès 3 ans (Diamond et al., 2005).  

Une nouvelle version du DCCS apparaît donc nécessaire pour comprendre l’implication 

de la redescription dans la réussite au DCCS à 3 ans. Le premier objectif de cette étude sera de 

répliquer les effets d’entraînement à la redescription mis en évidence par Kloo & Perner (2003) 

en reprenant fidèlement leur protocole. Un groupe neutre, identique à celui utilisé dans l’étude 

de Kloo & Perner (2003) permettra de vérifier l’effet de l’entraînement à la redescription sur les 

performances au DCCS standard.  

Cependant, le protocole d’entraînement sera enrichi d’une nouvelle version du DCCS : La 

version Entrelacée. Celle-ci a été conçue de façon à ce que les deux dimensions soient intégrées 

au sein d’un objet unique, mais puissent aussi être séparées en deux objets unidimensionnels. Le 

second objectif de notre étude sera ainsi de comparer l’efficacité de l’entraînement à la 

redescription selon la version Entrelacée et spatialement distincte (SpS de Kloo et al. (2010)). 

Nous pensons que ce mode de présentation (DCCS Entrelacé) innovant mettra en exergue la 

possibilité de redécrire l’objet selon des traits dimensionnels disjoints ou intégrés, et constituera 

un facteur déterminant pour aider les enfants de 3 ans à améliorer leurs performances au DCCS 

standard. Nous pensons ainsi relever de meilleures performances dans le groupe ayant reçu un 

entraînement à la redescription avec la version Entrelacée vs version SpS. 

 

2. METHODE 

2.1 Participants 

103 enfants (54 garçons) âgés de 39 à 52 mois (M=45,49 mois ; Ety= 3,39 ; étendue = 39-51) 

scolarisés en petite section de maternelle au sein de trois écoles publiques de la région parisienne 

ont été inclus dans cette étude. Tous les parents ont donné leur accord pour la participation de 

leur enfant à cette étude. L’ensemble de la cohorte était de langue maternelle française et issue 

d’un milieu socio-économique moyen. Aucun participant ne présentait d’affection médicale 

connue.  
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Afin de mettre en évidence un possible effet d’entraînement, seuls les enfants échouant au 

pré-test du DCCS ont été inclus dans l’échantillon final. L’échec au DCCS a été défini par un score 

d’au moins 4 sur 5 en phase pré-switch nécessaire pour garantir la bonne compréhension de 

l’épreuve et d’un score inférieur à 4 sur 5 à la phase post-switch. Au total, 53 enfants (35 garçons ; 

M=44,98 mois ; Ety=3,21, étendue = 39-51) ont échoué au pré-test et ont été inclus dans 

l’échantillon final. 

 

2.2 Design expérimental 

Notre design expérimental reproduit fidèlement celui de Kloo & Perner (2003). Les 53 

participants ayant échoué au pré-test ont été aléatoirement attribués à l’un des trois groupes 

d’entraînement afin d’y recevoir leur première session. Après une semaine, la seconde session 

d’entraînement a été administrée, immédiatement suivie par le post-test constitué à nouveau 

du DCCS standard (Figure 11).  

Deux groupes d’entraînement à la redescription ont été constitués afin de comparer l’effet 

spécifique du support utilisé (DCCS Entrelacé vs DCCS SpS). Un groupe d’entraînement neutre a 

été créé afin de comparer les effets de l’entraînement à la redescription sur le DCCS standard. 

Conformément aux conditions de Kloo & Perner (2003), l’épreuve de conservation du nombre de 

Piaget a été choisie comme entraînement neutre.   

 

2.3 Matériel 

2.3.1 Versions du DCCS 

2.3.1.1 DCCS Standard 

La version standard du DCCS (Zelazo, 2006) a été utilisée pour les sessions de pré-test et 

post-tests. Un jeu de 12 cartes tests (6 bateaux bleus et 6 lapins jaunes) et 2 cartes cibles (bateau 

jaune et lapin bleu) mesurant 10 x 14,5 cm a été créé. Les cartes cibles étaient fixées sur des 

boîtes transparentes de 18 x 14 x 5 cm.  
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Figure 11: Protocole Expérimental 

 
2.3.1.2 DCCS Spatialement Séparé (SpS) 

Le DCCS SpS de Kloo & Perner (2003) a été utilisé. Un jeu de 12 cartes tests (6 pomme et 

anneau vert / 6 ourson et anneau rouge) et 2 cartes cibles au format intégré (pomme rouge / 

ourson vert) de format identique aux cartes du DCCS standard ont été créés. La forme (pomme 

ou ourson) était présentée sur la partie gauche de la carte et la couleur (anneau rouge ou anneau 

vert) sur la droite (Figure 12). L’utilisation de cartes cibles intégrées était nécessaire pour 

homogénéiser les 3 versions du DCCS utilisées (DCCS standard, DCCS SpS et DCCS Entrelacé). On 

note toutefois que le format de présentation des dimensions sur les cartes cibles (spatialement 

séparé ou intégrée) ne montre pas d’impact sur les performances des enfants (Diamond et al., 

2005). 

 

2.3.1.3 DCCS Entrelacé 

La version Entrelacée du DCCS a été créée spécialement pour cette étude. Les stimuli 

présentés sur les cartes étaient identiques à ceux du DCCS SpS. Seul le format de présentation 

des dimensions sur les cartes change. Les cartes tests sont constituées de deux épaisseurs 
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représentant chacune une des dimensions perceptives. La couleur est représentée sur l’épaisseur 

du dessous en papier cartonné. L’épaisseur du dessus, en papier calque transparent représente 

la forme. Les deux épaisseurs sont co-articulées de façon à permettre la séparation ou la 

superposition des épaisseurs. Il est ainsi possible de constituer deux objets unidimensionnels ou 

un objet bidimensionnel (figure 12). Les cartes tests sont identiques à celles du DCCS SpS.  

 
Figure 12 : Schéma des cartes tests des versions Spatialement séparée et Entrelacée du DCCS 

 

2.3.2 L’Entraînement Neutre : Épreuve de conservation du nombre de 

Piaget 

L’épreuve de conservation du nombre de Piaget a été utilisée comme entraînement neutre. 

Le matériel était constitué de 5 jetons rouges et 5 jetons bleus. L’objectif de cet entraînement, 

décrit en détail dans la procédure, est de mettre en évidence que longueur et quantité ne sont 

pas nécessairement équivalents malgré le fait qu’une ligne plus longue est intuitivement 

considérée comme contenant davantage de jetons.  

 

2.4 Procédure 

Tous les enfants ont été testés individuellement le matin dans une pièce calme pendant 

environ 10 minutes par la même expérimentatrice (C. Mennetrey).  

 

2.4.1 Pré et post-tests : Version standard du DCCS 

Le pré-test et le post-test ont été réalisés à l’aide de la version standard du DCCS. Cette 

épreuve est composée de deux parties. Dans la phase pré-switch (avec deux essais de 
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démonstration), l’enfant doit trier les cartes tests selon la première dimension perceptive (ex : la 

couleur). Dans la phase post-switch, le critère de tri change et l’enfant doit trier les cartes selon 

la deuxième dimension perceptive (ex : la forme). 

Au début de l’épreuve, l’expérimentateur demande à l’enfant de s’assoir à une table sur 

laquelle les boîtes transparentes maintenant les cartes cibles sont disposées. L’expérimentateur 

accueille l’enfant : « Aujourd'hui, nous allons jouer à des jeux. Regarde. » L’expérimentateur 

pointe les cartes cibles afin d’expliquer les dimensions des cartes : « Ici tu as un lapin bleu, et ici 

tu as un bateau jaune ». La phase pré-switch débute lorsque l’expérimentateur explique les 

consignes en montrant à chaque fois la boîte correspondante : « Maintenant nous allons jouer à 

un jeu, le jeu de la couleur. Dans ce jeu, toutes les choses bleues vont ici et toutes les choses jaunes 

vont dans cette boîte. » Une fois les règles expliquées l'expérimentateur montre à l’enfant 

comment trier les cartes en fonction du jeu réalisé (couleur ou forme) via deux essais de 

démonstration. Par exemple, dans le jeu de la couleur l’expérimentateur prend une carte test 

bleue et dit : « Regarde, voici une carte bleue, je la mets dans la boîte avec la carte bleue dessus. » 

Il réitère l’opération avec une carte jaune. Si l’épreuve débute par le jeu de la forme, les 

instructions sont identiques mais l’expérimentateur labélise les cartes en fonction de leur forme 

(lapin ou bateau). Après ces deux essais de démonstration, l’expérimentateur dit : « Maintenant 

c’est à ton tour. Il faut que tu mettes les cartes dans la bonne boîte. Voici une carte jaune/bleue. 

Où vont les cartes jaunes/bleues dans le jeu de la couleur ? ». En fonction de la réponse de 

l'enfant, l'expérimentateur dit : « Oui c‘est ça ! / Non, ce n’est pas ça : dans le jeu de la couleur, 

les choses bleues vont dans la boîte avec la carte bleue dessus, et les choses jaunes vont dans la 

boîte avec la carte jaune dessus. ». Au début de chaque essai, l’expérimentateur prend une carte 

et la labélise selon la dimension pertinente avant de la donner à l’enfant. Des feedbacks sont 

donnés à la fin de chaque essai de la phase pré-switch. La phase pré-switch s’achève après 5 

essais. L’enfant doit réaliser au moins 4 essais corrects pour passer à la phase suivante. 

A la fin des 5 essais, la phase de post switch commence directement et sans phase de 

démonstration. L'expérimentateur dit : « Ok ! Maintenant nous allons jouer à un nouveau jeu : le 

jeu de la forme. Le jeu de la forme est différent. Tous les lapins vont ici, et tous les bateaux vont 

dans cette boîte. » (Les instructions sont identiques mais adaptées si l’enfant joue maintenant au 

jeu de la couleur). L'expérimentateur prend une carte et dit : « Voici une carte avec un 

lapin/bateau, où vont les cartes avec les lapins/bateaux dans le jeu de la forme ? ». Aucun 

feedback n’est donné à l’enfant dans cette partie. Cependant, l’expérimentateur répète les règles 
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(« Dans le jeu de la forme, toutes les cartes avec des lapins vont dans la boîte avec le lapin dessus 

et toutes les cartes avec les bateaux vont dans la boîte avec le bateau dessus. ») à chaque fois 

que l’enfant commet une erreur. Si l'enfant donne une réponse correcte, l'expérimentateur 

prend directement une nouvelle carte et repose la question. Après 5 essais, le DCCS est terminé. 

L’épreuve est considérée comme réussie lorsque l’enfant trie correctement au moins 4 cartes sur 

5 en phase post-switch.  

 

2.4.2 Entraînement 

2.4.2.1 Entraînement à la redescription 

2.4.2.1.1 Groupe DCCS spatialement séparé 

Les consignes du DCCS SpS constituant l’un des deux groupes d’entraînement à la 

redescription sont issues de Kloo & Perner (2003). Seule la présentation des cartes tests et les 

consignes de la phase post-switch diffère des consignes du DCCS Standard.  

Au début de l’épreuve, l'expérimentateur explique et montre les dimensions à l’enfant en 

pointant les deux stimuli de chaque carte : « Ici tu as une pomme rouge (l’expérimentateur pointe 

la pomme et l’anneau rouge), et ici tu as un ourson vert (l’expérimentateur montre l’ourson et 

l’anneau vert) » De la même manière, pendant les essais de démonstration, l’expérimentateur 

montre les dimensions et dit en même temps : « Regarde, ça c’est vert/rouge, donc je le mets 

dans la boite avec la carte verte/rouge dessus ». Les consignes sont identiques si la 

démonstration est réalisée avec le jeu de la forme, en labélisant les cartes en conséquence.  

Pendant la phase post-switch, un feedback est donné à l’enfant en cas d’erreur. Ce 

feedback insiste sur la possibilité de considérer les cartes autrement que dans la phase pré-

switch, en fonction de la seconde dimension perceptive. L’objectif est d’aider les enfants à 

comprendre la possibilité de redécrire les cartes. En cas d’erreur pendant la phase post-switch 

l’expérimentateur dit : « Non, c’est faux. Là, tu veux mettre la carte avec une pomme/un ourson 

dans la boîte avec une pomme/un ourson dessus, c’est donc que tu regardes la forme 

(l’expérimentateur pointe la forme sur la carte). Mais, nous ne sommes pas en train de jouer au 

jeu de la forme, le jeu avec des pommes et des oursons, nous sommes en train de jouer au jeu de 

la couleur, le jeu avec du vert et du rouge (l’expérimentateur pointe la couleur sur la carte). A 

quel jeu sommes-nous en train de jouer maintenant ? » En fonction de la réponse de l'enfant, 

l'expérimentateur dit : « Oui/non. Nous jouons au jeu de la couleur. C’est le jeu avec des choses 

vertes / rouges. Tu dois regarder la couleur sur la carte. » L’expérimentateur pointe alors la 
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couleur sur les cartes cibles : « Regarde, de quelle couleur est la carte ? » « Oui/non. C’est une 

carte verte/rouge. » L’expérimentateur place ensuite la carte dans la boîte correspondante et en 

donne une similaire à l’enfant pour qu’il la trie : « Voici une carte rouge/verte (l’expérimentateur 

donne la carte à l’enfant). Où vont les cartes rouges /vertes dans le jeu de la couleur ? ».  

Le tableau 1 offre un récapitulatif complet des consignes de chaque version du DCCS 

utilisée.  

 

2.4.2.1.2 Groupe DCCS Entrelacé 

La version entrelacée du DCCS correspond à notre deuxième groupe d’entraînement à la 

redescription. Les instructions données à l’enfant sont strictement identiques à celles du DCCS 

SpS, excepté lors de la présentation des cartes test. Dans cette version, l’expérimentateur montre 

à l’enfant comment superposer ou séparer les deux épaisseurs des cartes. 

Lors de la présentation des cartes au tout début de la phase pré-switch, l’expérimentateur 

montre à l’enfant que les deux épaisseurs de la carte sont mobiles et dit : « Regarde, voici une 

carte verte/rouge, tu vois, on peut faire bouger le dessus de la carte ». L’expérimentateur sépare 

et superpose les épaisseurs une ou deux fois. Tout comme dans la version SpS, l’expérimentateur 

pointe la dimension pertinente pendant les essais de démonstration en même temps qu’il 

présente les cartes : « Regarde, ici, elle est verte/rouge (l’expérimentateur montre la couleur sur 

l’épaisseur cartonnée), donc je la mets dans la boîte avec la carte verte/rouge dessus. ». Les 

autres essais sont identiques à la version SpS.  

Les cartes tests sont toujours présentées superposées à l’enfant au début de chaque 

essai. L’enfant peut s’il le souhaite manipuler la carte avant d’effectuer le tri. Lors de la phase 

post-switch, si l’enfant commet des erreurs, l’expérimentateur accompagne son feedback en 

montrant les dimensions sur la carte, comme dans la version SpS.  

 

2.4.2.2 Entrainement Neutre 

Lors de l’entraînement neutre, l’expérimentateur présente les jetons en deux lignes de 

longueur identique (une bleue, une rouge) constituées de 5 jetons chacune. L’expérimentateur 

demande à l’enfant : « Dans quelle ligne y a-t-il le plus de jetons ? Dans celle-là 

(l’expérimentateur pointe la bleue), dans celle-là  (l’expérimentateur pointe la rouge), ou bien il 

y a pareil de jetons dans les deux lignes ?». Habituellement, les enfants répondent qu’il y a le 

même nombre de jetons dans les deux lignes. L’expérimentateur raccourcit alors l’une des lignes 
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en réduisant les écarts entre les jetons avant de demander : « Maintenant, est-ce qu’il y a plus 

de jetons dans cette ligne (l’expérimentateur pointe la ligne la plus courte), dans celle-là 

(l’expérimentateur pointe la ligne la plus longue) ou il y a pareil de jetons dans les deux lignes ? ». 

En fonction de la réponse, l’expérimentateur répond : « Oui/non. Les deux lignes ont pareil de 

jetons parce que je n’ai pas retiré ni rajouté de jetons. J’ai juste raccourci cette ligne. » 

L’expérimentateur égalise à nouveau les lignes et dit : « Regarde, les deux lignes ont pareil de 

jetons. » L’expérimentateur allonge l’autre ligne en augmentant les écarts entre les jetons et dit : 

« Et maintenant, est-ce qu’une des lignes a plus de jetons que l’autre ou il y en a pareil ? » 

« Oui/non. Les deux lignes ont pareil de jetons parce que je n’en ai ni enlevés ni ajoutés. J’ai juste 

allongé celle-là (l’expérimentateur pointe la ligne la plus longue) » L’expérimentateur égalise à 

nouveau les lignes et répète « Regarde, les deux lignes ont pareil de jetons. » 

Si dès le début, l'enfant dit qu'il y a plus de jetons dans l'une des lignes l'expérimentateur 

dit : « Ok, alors, est-ce que tu peux faire en sorte qu'il y ait pareil de jetons dans la ligne bleue et 

la ligne rouge ? » Une fois que l'enfant a fini de manipuler les jetons, l'expérimentateur dit : 

« Alors, dans quelle ligne y a-t-il le plus de jetons ? Dans celle-là (l’expérimentateur pointe la ligne 

bleue), dans celle-là (l’expérimentateur pointe la ligne rouge), ou bien il y a pareil de jetons dans 

les deux lignes ? ».  

 

3. RESULTATS 

Cette étude avait pour objectif de mettre en évidence l’impact de la redescription sur la 

réussite au DCCS à 3 ans. Nous avons formulé l’hypothèse que l’entraînement à la redescription 

se traduirait par une augmentation des scores au DCCS standard. À l’inverse, l’entraînement 

neutre ne devrait avoir aucun impact sur les performances. 

La réussite au DCCS Standard a d’abord été analysé via un critère dichotomique de réussite 

ou d’échec (la réussite nécessite un score d’au moins 4 sur 5 en phase post-switch). L’analyse a 

été poursuivie en considérant le nombre d’essais corrects en phase post-switch (/5).  

Des ANOVAs à mesures répétées ont été menées sur les variables continues telles que les 

scores aux DCCSs. Des analyses de comparaison planifiées ont également été menées et des tests 

post-hoc (HSD de Tuckey) ont permis de vérifier l’ensemble des comparaisons possibles. Pour les 

mesures catégorielles, telles que le genre, un Chi2 a été utilisé. Des Tests t de Student ont permis 

la comparaison de deux groupes indépendants. Enfin, le seuil de significativité est fixé à p<.05. 
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3.1 Échantillon total 

Au total, 103 enfants (m=45,49 mois, Ety= 3,39), dont 54 garçons ont été recrutés pour le 

pré-test. L’ensemble des enfants a réussi la phase pré-switch du DCCS. Pour la phase post-switch, 

le même profil dichotomique montré par Kloo et al. (2010) a été retrouvé : les enfants échouent 

ou réussissent l’ensemble des essais de la phase post-switch (Figure 13). Seuls 8 participants ont 

eu des résultats intermédiaires.  

Sur les 103 enfants de l’échantillon, 53 (35 garçons, M=44,98 mois ; Ety = 3,21) ont échoué le 

pré-test (score inférieur à 4 sur 5 en phase post-switch) et ont été inclus dans l’échantillon final. 

Un effet de l’âge sur la réussite au pré-test est mis en évidence : les enfants ayant réussi le pré-

test (M=46,47 mois ; Ety= 3,33) sont plus âgés que ceux ayant échoué (M=44,98 mois ; Ety=3,21 ; 

t(101)=-2,95, p=.003, d=0.58 mois). Un effet du sexe sur la réussite au pré-test est également 

retrouvé : 65% des filles et 35% des garçons réussissent le DCCS (c2  = 24,40, p<0.0001 , ϕ = 0.49). 

Aucune différence d’âge n’est retrouvée entre les filles (M = 45.625 mois, Ety = 3.29) et les 

garçons (M = 45.377 mois, Ety=3.213) : t(101) = -0,368 , p = 0.71. 

 

3.2 Échantillon final 

Les 53 enfants ayant échoué au pré-test constituent l’échantillon final. La meilleure réussite 

des filles par rapport aux garçons était inattendue et a modifié le ratio filles/garçons de 

l’échantillon final. Au total, 35 garçons et 18 filles ont été inclus dans cette échantillon. Aucune 

différence d’âge n’est mise en évidence selon le sexe (Mfilles = 44,25 mois ; Ety = 3,29 ; Mgarçons = 

44,73 mois ; Ety=3,21 ; t(51)=0,503, p=.62). En moyenne, les participants de cet échantillon ont 

réussi 0,358 essais sur 5.  
 

 
Figure 13 : Performances des enfants au post-switch du DCCS Standard Pré-test 
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3.2.1 Groupes d’entrainements 

A l’issue du pré-test, les participants ont été aléatoirement inclus dans l’un des trois 

groupes d’entraînement afin d’y recevoir la 1ère session. Une semaine après, ils ont reçu la 2ème 

session d’entraînement, immédiatement suivie du post-test (DCCS Standard).  

Aucune différence d’âge (F(2,50)=0,153, p=.86) ni de sexe ((c2 = 0.126 , p = 0.94) n’est 

mise en évidence entre les trois groupes (Entraînement Neutre, Entraînement Redescription – 

Entrelacée, Entraînement Redescription – SpS).  

Dans les 2 groupes d’entraînement à la redescription, les feedbacks d’entraînement n’ont 

été donnés qu’en cas d’erreurs en phase post-switch. Pendant la première session 

d’entraînement, ce feedback a été donné 0,37 fois en moyenne (soit une réussite de 4,57 essais, 

Ety=0,60) pour le groupe DCCS Entrelacé, et 0,72 fois (soit une réussite de 4,28, Ety=1,18) dans 

le groupe DCCS SpS. Cette différence n’est pas significative (t(35)=1,16 ; p=0,25). Les deux 

versions du DCCS semblent donc être de difficulté équivalente. Pour la 2nde session 

d’entraînement, le feedback a été donné significativement plus souvent dans le groupe SpS 

(m=0,55 ; Ety=0,62 ; soit m=4,44 essais corrects) que dans le groupe entrelacé (m=0,16, 

Ety=0,37 ; soit m=4,84 essais corrects ; t(35)= -2.39 , p = 0.02 , d = 0,81) qui semble donc avoir 

été mieux réussi par les enfants. L’évolution des performances d’une session à l’autre n’est 

significative ni pour le groupe Entrelacé (t(34) = -0.53 , p = 0.60) ni pour le groupe SpS (t(36) = -

1.20 , p = 0.20). 

Nous avons souhaité déterminer si le feedback ou la version du DCCS utilisé dans les 

groupes d’entraînement à la redescription explique le mieux l’évolution des performances des 

enfants au DCCS standard entre le pré- et le post-test. Une régression multiple sur la différence 

pré-post en fonction de la version du DCCS utilisée en entraînement (Entrelacé versus SpS) et sur 

le nombre total de feedbacks donnés aux participants lors des deux sessions d’entraînement a 

été réalisée. Le modèle apparaît significatif (F(2,34) = 3.95, R2 = 0.19 , p = 0.03 F2 = 0.33) et la 

version du DCCS utilisée pour l’entraînement constitue un facteur explicatif de l’amélioration des 

performances des enfants (t(34) = -2.13 , p = 0.04) à l’inverse du nombre de feedbacks donnés 

((t(34) = -1.09 , p = 0.28). 

 

3.2.2 Effets d’entraînements 

À la phase post-switch du post-test le même profil de réussite dichotomique est retrouvé. 

Ainsi, seuls 5 enfants sur 53 ont obtenu des scores intermédiaires (1, 2, 3 ou 4 sur 5). 
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Une Anova à mesures répétées sur les scores pré-post en fonction des groupes 

d’entraînement a montré une amélioration significative des performances entre le pré- et le 

post-test (respectivement Mpré= 0.358, Ety = 0.9 et Mpost = 3.03, Ety = 2.35, F(1,50) = 78.13, p < 

0.0001 ; η2 partiel = 0.63). Un effet du groupe d’entraînement est mis en évidence (F(2,50) = 3.49 

, p < 0.05 , η2 partiel = 0.12) ainsi qu’une interaction entre la différence pré-post et le groupe 

d’entraînement ((F(2,50) = 5.92 , p<0.005 , η2 partiel = 0.19 ; figure 14). Ces résultats ont conduit 

à l’analyse de comparaisons planifiées. 

Le premier contraste met en évidence une différence significative entre l’entraînement neutre 

et les deux groupes d’entraînement à la redescription (t(50) = -2.31 , p = 0.02 , d = 0,67). Le second 

contraste met en évidence une différence significative entre les versions Entrelacées et SpS sur 

la différence pré-post (t(35) = 2.51 , p = 0.01 , d = 0,85), la première Entrelacée conduisant à des 

scores plus élevés. Enfin, un test post-hoc HSD de Tuckey a révélé un effet inattendu de 

l’entraînement neutre sur la différence pré-post (p=.04, d = 1,51). 
 

 
Figure 14 : Interaction entre l'évolution des performances pré-post et les groupes d'entraînement 

 
4. DISCUSSION 

L’objectif principal de cette étude était de tester le rôle de la redescription dans la réussite 

au DCCS à l’âge préscolaire. L’hypothèse secondaire concernait le mode de présentation des 

dimensions sur les cartes tests du DCCS et son caractère central pour aider les enfants à 

comprendre et utiliser la redescription. Deux types d’entraînement ont été proposés à des 

enfants de 3 ans échouant à l’épreuve standard du DCCS : l’entraînement neutre et 

l’entraînement à la redescription. Deux versions modifiées du DCCS ont été utilisées en support 

de l’entraînement à la redescription.  
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En accord avec nos hypothèses, les résultats mettent en évidence un effet du type 

d’Entraînement. L’entraînement à la redescription apparaît nettement plus efficace que 

l’entraînement neutre. Ce dernier se révèle néanmoins efficace et permet aux enfants 

d’améliorer leurs performances entre les sessions de pré- et post-test. 

Cet effet de l’entraînement neutre, bien qu’inattendu peut être interprété de deux manières : 

(1) l’épreuve Piagétienne de conservation du nombre pourrait solliciter des composantes 

logiques et exécutives (Houdé et al., 2011). Même si le feedback utilisé dans cette étude ne se 

rapproche pas d’un entraînement exécutif, il est possible que la présentation du matériel 

combinée au feedback ait permis une amélioration des capacités exécutives et notamment 

d’inhibition de l’heuristique longueur=nombre. (2) La seconde alternative, plus probable, serait 

que la présentation de la même version du DCCS standard à une semaine d’écart ait pu se 

traduire par un effet test-retest chez nos participants. 

Cette possibilité est toutefois identique d’un groupe à l’autre et ne permet pas d’expliquer 

les différences observées entre les groupes. En effet, l’amélioration des performances est 

nettement meilleure au sein des deux groupes ayant bénéficié de l’entraînement à la 

redescription. Cet entraînement a été créé afin d’aider les enfants à comprendre la nécessité de 

redécrire les cartes selon la nouvelle dimension pertinente. L’amélioration des performances des 

enfants à la suite de cet entraînement va dans le sens de nos hypothèses : le matériel utilisé 

combiné au feedback semble être déterminant pour aider les enfants à considérer les cartes de 

manière plus flexible.  

L’entraînement à la redescription semble améliorer les performances des enfants au DCCS 

standard. Cependant, malgré un verbatim identique entre les deux sous-groupes, les enfants 

ayant bénéficié de la version Entrelacée ont démontré une amélioration plus marquée en post-

test que le groupe SpS. Cette différence peut s’expliquer par le mode de présentation des 

dimensions sur les cartes. La caractéristique majeure de cette version Entrelacée repose sur la 

possibilité de séparer ou superposer/juxtaposer les deux dimensions au sein d’un même 

stimulus/objet. Dans la version SpS la présentation des dimensions en deux stimuli 

unidimensionnels ne recruterait pas les mécanismes de redescription et n’exerceraient donc pas 

les enfants à ce processus. Malgré cela, les enfants du groupe SpS améliorent leurs performances 

au DCCS standard entre le pré-test et le post-test. La présentation des dimensions en deux stimuli 

pourrait aider les enfants à focaliser leur attention sur des traits bien distincts, sans zone de 

conjonction (d’où l’absence de conflits entre éléments saillants et non saillants). La théorie de 
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l’inertie attentionnelle permettrait d’expliquer ces résultats. La séparation spatiale des 

dimensions réduirait la demande exécutive (particulièrement en inhibition) permettant le 

désengagement de l’attention de la dimension perceptive utilisée en phase pré-switch. Ces 

résultats sont également cohérents avec la théorie du maintien des buts (Marcovitch et al., 2007) 

ainsi qu’avec celle du négative priming (Müller et al., 2006). D’autres études seront nécessaires 

pour clarifier le rôle de ces modèles sur les performances au DCCS post-test.  

 

Dans la version entrelacée du DCCS, les deux dimensions sont co-articulées de sorte à pouvoir 

être séparées en deux stimuli unidimensionnels ou intégrées en un unique stimulus 

bidimensionnel. En permettant cet assemblage et cette séparation des dimensions, l’enfant 

accèderait à la compréhension de la notion de conjonction et de dissociation des caractéristiques 

des objets (Hanania & Smith, 2009). L’objet pourrait alors être considéré comme constitué d’un 

ensemble de caractéristiques ou dimensions qui peuvent être traitées globalement ou 

localement. L’enfant accèderait ainsi à la compréhension de la possibilité de décrire cet objet 

différemment selon les perspectives et les besoins (Hanania & Smith, 2009). Cette redescription 

des caractéristiques de l’objet serait alors accessible pendant la phase post-switch et soutenue 

par la possibilité de séparer ces dimensions pour focaliser leur attention dessus. Cette explication 

mixte entre perspective conceptuelle et exécutive pourrait coïncider avec la théorie du 

retraitement itératif (Zelazo, 2015) et offrirait une nouvelle compréhension de nos résultats. 

Dans le cas du DCCS, l’enfant développerait une réflexion consciente lui permettant de 

comprendre comment il est parvenu à trier correctement les cartes. Le DCCS Entrelacé couplé à 

l’entraînement à la redescription l’aiderait à labéliser les règles régissant le DCCS et faciliterait sa 

compréhension de ces dernières (Zelazo, 2015). Cette implication de la verbalisation par 

l’entraînement serait, selon ce modèle, centrale pour permettre à l’enfant de formuler de 

nouvelles règles plus efficaces et de reconsidérer ses représentations initiales.  

L’amélioration spécifique des performances aux DCCS Entrelacé lors de la 2nde session 

d’entraînement corroborerait également cette hypothèse. Le délai d’une semaine serait 

nécessaire pour permettre à l’enfant d’exercer sa réflexion et de formuler ses propres règles à la 

suite de la première session d’entraînement (Zelazo, 2015).  

Le délai ente la 1ère et la 2nde session d’entraînement serait nécessaire pour permettre aux 

enfants de mettre en œuvre cette réorganisation conceptuelle. Plusieurs études ont montré que 

les processus métacognitifs, loin d’être immédiats, nécessitent plusieurs jours voire semaines 
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pour se mettre en place (Melot & Angeard, 2003 ; Slaughter & Gopnkick, 1996). Ces résultats ont 

toutefois été mis en évidence dans des épreuves de TdE et non dans des épreuves exécutives et 

notamment de flexibilité cognitive telles qu’évaluées via le DCCS. On peut ici supposer que le 

délai permettrait à l’enfant d’actualiser ses représentations à la lumière des dernières 

expériences métacognitives réalisées pendant l’entraînement.  

 

Certains de nos résultats ont toutefois été surprenants. Aucune autre étude à notre 

connaissance n’a mis en évidence d’effet du sexe sur les performances aux DCCS. Il est possible 

que cet effet constitue un artefact. Cependant, il est également possible qu’il reflète de réelles 

différences entre filles et garçons. Cette différence pourrait trouver une explication dans des 

différences neuronales et dans l’organisation des réseaux de fibres (Delalande et al., 2020). En 

ce sens, Delalande et al. (2020) mettent en évidence un effet du sexe sur l’effet d’un 

entraînement à l’inhibition (meilleure efficacité de l’entraînement sur les filles que sur les 

garçons) au sein d’un groupe d’enfants de 10 et 16 ans. Cet effet se retrouve également sur le 

plan neuroanatomique notamment dans les régions préfrontales impliquées dans les FE. Les 

auteurs interprètent cet effet du sexe par l’influence des hormones sur le cerveau mais surtout 

en lien avec les mécanismes de neuroplasticité (Delalande et al., 2020).   

Notre étude comporte par ailleurs quelques limites. La taille de notre échantillon final peut 

constituer une véritable faiblesse sur le plan statistique. Malgré une importante cohorte initiale, 

la constitution des trois groupes d’entraînement a entraîné la réduction des effectifs de chacun 

de ces groupes. Un échantillon doublé au sein de chaque groupe aurait permis de renforcer les 

effets déjà observés et d’optimiser notre puissance statistique. Une seconde critique se situe sur 

le plan méthodologique dans le choix de nos épreuves : malgré des arguments solides, l’épreuve 

de Piagétienne de conservation du nombre présente des caractéristiques très différentes de 

celles des deux autres groupes d’entraînement. Les versions SpS et Entrelacés étant très 

similaires à celle du DCCS standard, ceci a pu renforcer l’effet d’entraînement qui a été mis en 

évidence. La création d’un entraînement neutre plus proche des caractéristiques de notre 

version Entrelacée du DCCS permettrait de vérifier la validité de nos résultats. Par ailleurs, 

l’utilisation du même matériel lors des sessions en pré- et post-test a pu renforcer l’effet test-

retest observé.  
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5. CONCLUSION 

Cette étude a permis de mettre en évidence dès 3 ans une amélioration des performances 

au DCCS standard après un entraînement à la redescription. La coarticulation des dimensions 

perceptives dans la version Entrelacé du DCCS constituerait un facteur clé dans l’émergence de 

la flexibilité cognitive à l’âge préscolaire. Le bénéfice d’un délai entre les sessions de pré- et de 

post-test pourrait être lié aux expériences et connaissances méta-représentationnelles / 

cognitive progressivement construites par les sujets. L’implication de ces connaissances meta-

représentationnelles dans les FE suggère l’existence d’un lien entre FE et TdE pendant le 

développement. L’objectif de l’étude suivante sera d’étudier cette relation à l’aide du paradigme 

d’entraînement à la redescription.  



CONTRIBUTIONS EXPERIMENTALES    Développement Typique - Étude 2 

 158 

ÉTUDE 2 : INTERDEPENDANCE DES FE ET DES TDE 
PENDANT LE DEVELOPPEMENT : APPORT DES 

ENTRAINEMENTS ENTRELACES 
 _________________________________________________________________________  

 

 

1. INTRODUCTION 

Au même titre que les FE, les TdE sont des fonctions cognitives de haut niveau dont le 

développement se prolonge jusqu’au début de l’âge adulte (Chevalier, 2010). Pendant l’enfance, 

et notamment pendant la période préscolaire, les TdE sont généralement évaluées à l’aide des 

épreuves de Fausses Croyances (FC) sous la forme d’un transfert inattendu d’objet (Wimmer & 

Perner, 1983). Dans ces épreuves, un personnage range un objet dans un lieu A qu’un second 

personnage transfère dans un lieu B alors qu’il est absent. Il s’agit pour l’enfant de déterminer 

où le personnage principal ira chercher l’objet. Afin de réussir cette épreuve, l’enfant doit être 

capable de résoudre le conflit entre sa connaissance vraie et la croyance fausse du personnage 

et de prédire son comportement en fonction de cette croyance (Wellman, 2002 ; 2018). Selon 

certains auteurs (Benson et al., 2013 ; Carlson et al., 2015 ; Miller & Marcovitch, 2012), la notion 

de conflit est centrale pour comprendre la complexité de la tâche et sa réussite tardive. Les 

épreuves de Contenu Inattendu constituent également des tâches d’attribution de FC. Dans ces 

épreuves, un contenant facilement identifiable (ex : une boîte de smarties), très associé à un 

contenu spécifique (ex : des smarties) est présenté à l’enfant. Cependant le contenu est 

totalement différent de ce que laissait suggérer le contenant (ex : une boîte de smarties remplie 

de crayons). Après en avoir fait la démonstration à l’enfant pour qu’il ait connaissance du contenu 

réel de la boîte (et qu’il ait expérimenté lui-même une croyance erronée à propos du contenu), 

on lui demande ce qu’un personnage naïf penserait qu’il y a dans la boîte. Le conflit 

métareprésentationnel intra- puis interpersonnel est à nouveau retrouvé ici : l’enfant doit mettre 

à distance sa propre connaissance pour inférer l’état mental du protagoniste et prédire son 

comportement (Apperly et al., 2009). Cependant, la complexité des épreuves de TdE varierait 

selon le type d’état mental à inférer (Wellman & Liu, 2004). En ce sens, Wellman & Liu (2004) ont 

proposé une batterie rapide d’évaluation des TdE en 7 épreuves de complexité croissante. Ils 

mettent ainsi en évidence que la compréhension des désirs diversifiés est acquise vers 2 ans. 

Celle concernant les croyances différentes serait plus tardive, vers 3 ans. La compréhension des 
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mécanismes d’accès à la connaissance serait possible vers 4 ans, légèrement avant la réussite 

aux épreuves de FC explicites (de type contenu inattendu, transfert inattendu puis émotionnel) 

qui émergeraient entre 4 et 5 ans. Enfin, la distinction entre émotion réelle et apparente ne serait 

comprise qu’à partir de 6 ans (Wellman & Liu, 2004). Réussir ces épreuves implique que l’enfant 

soit en mesure non seulement de comprendre que deux perspectives ou représentations d’une 

même réalité peuvent coexister même si elles sont contradictoires mais également de naviguer 

entre ces diverses représentations pour sélectionner celle qui sera pertinente (Carlson & Moses, 

2001). 

Cette notion de conflit et d’alternance entre deux représentations est comparable à celle 

observée dans les épreuves de flexibilité cognitive, et notamment dans le DCCS (Zelazo, 2006). 

Dans cette épreuve, l’enfant doit prendre en considération les caractéristiques bidimensionnelles 

d’un objet (ex : une pomme verte) en les considérant de manière concurrentielle et conflictuelle 

entre les phases de pré- et post-switch. La similitude des mécanismes impliqués dans le DCCS et 

les épreuves de FC et la synchronie concernant leur pattern de réussite a questionné sur les liens 

entre les FE et TdE pendant la période préscolaire. De nombreux auteurs ont mis en évidence 

des relations étroites dynamiques entre les épreuves de FC et les FE en général (Marcovitch et 

al., 2015 ; Müller et al., 2005, 2012 ; Sabbagh et al., 2006) ; la flexibilité cognitive (Ahmed & 

Stephen Miller, 2011 ; Henning et al., 2011 ; Kimhi et al., 2014) ; l’inhibition (Carlson, Moses, et 

al., 2004) la mémoire de travail (Austin et al., 2014). Si l’existence de ce lien est aujourd’hui 

communément admise, sa directionnalité reste encore débattue.  

Dans l’approche métareprésentationnelle, les TdE constitueraient un prérequis au 

développement des FE. Les TdE permettraient, en effet, à l’enfant de construire, sur la base de 

ses expériences sociales, des concepts de plus en plus sophistiqués sur le fonctionnement de 

l’esprit. Cette conceptualisation serait nécessaire pour permettre à l’enfant d’exercer, ensuite, 

un contrôle sur ses actions (Perner & Lang, 1999). Ce cadre causal métareprésentationnel 

constituerait un prérequis pour la réussite aux épreuves exécutives telles que le DCCS.  

Selon la TCCC et la TCCC-r (Frye et al., 1999 ; Zelazo et al., 1996, 2003), la réussite au DCCS ou 

aux tâches de FC serait sous-tendue par l’élaboration d’un système général de règles 

hiérarchiques et emboîtées. La compréhension des relations d’emboîtement entre ces règles 

conditionnelles permettrait à l’enfant d’accéder à un niveau de réflexivité suffisant pour 

sélectionner la règle d’action pertinente ou la perspective du protagoniste (croyance erronée) en 

situation de conflit (ex : phase post-switch ou prédiction du comportement de Maxi).  
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Cependant, certains arguments empiriques, la réussite aux épreuves exécutives avant celles 

de TdE constituant une critique forte (Flynn et al., 2004 ; Marcovitch et al., 2015), vont à 

l’encontre de l’hypothèse du rôle prédictif des TdE ou de la réflexivité dans le développement 

des FE. La dissociation entre TdE et FE dans certaines études neuropsychologiques pédiatriques 

compromet également cette théorie : bien que la comorbidité entre FE et TdE soit fréquente, les 

TSA constituent un vaste exemple de pathologies dans lesquelles les FE peuvent être préservées 

malgré une atteinte sévère des TdE (Pellicano, 2007). Cependant, bien que rares, certaines 

études évoquent des cas cliniques de patients adultes cérébrolésés (lésion diffuses frontales 

droites ; lésions fronto-pariétale droites et du cortex pariétal postérieur) où le profil inverse est 

observé (préservation des TdE et atteinte des FE ; Apperly et al., 2009). Ces arguments ont 

contribué à l’émergence d’un nouveau courant conceptuel selon lequel les capacités de contrôle 

se développeraient avant les TdE. L’échec aux épreuves de FC de 1er ordre serait alors lié à 

l’immaturité des régions cérébrales sous-tendant les FE. Le développement du contrôle 

inhibiteur, de la mémoire de travail ou de la flexibilité cognitive pourrait permettre l’expression 

voire l’émergence des TdE (Carlson & Moses, 2001).  

Selon la théorie de l’expression, les enfants présenteraient déjà un niveau de connaissances 

conceptuelles suffisantes pour réussir les épreuves de FC. Cependant, la structure même des 

tâches de FC nécessiterait un niveau exécutif suffisant pour résoudre le conflit entre 

représentations et sélectionner la réponse pertinente (Carlson & Moses, 2001). L’entraînement 

précoce des capacités exécutives devrait donc permettre une réussite plus précoce des tâches 

de FC de 1er ordre. Cette facilitation n’est cependant pas systématiquement retrouvée (Sabbagh 

et al., 2006 ; Wellman et al., 2001a).  

La théorie de l’émergence (Carlson & Moses, 2001 ; Carlson et al., 2015) offre une lecture 

plus contrainte de la relation entre FE et TdE. Selon cette perspective, les FE (et particulièrement 

l’inhibition et la flexibilité cognitive) seraient nécessaires pour permettre aux TdE d’émerger. Les 

expériences sociales vécues par l’enfant au cours de ses premières années de vie constitueraient 

un socle sur lequel il élaborerait une théorie naïve du fonctionnement de l’esprit. Néanmoins, la 

maturation des FE serait nécessaire pour permettre à l’enfant de coordonner différentes 

perspectives ou points de vue afin de créer des liens de causalité entre états mentaux et 

prédiction d’action et de raisonner sur ses expériences. La relation unidirectionnelle des FE vers 

les TdE mise en évidence par des études longitudinales pendant la période préscolaire constitue 

un argument en faveur de la théorie de l’émergence (Marcovitch et al., 2015 ; Sabbagh et al., 



CONTRIBUTIONS EXPERIMENTALES    Développement Typique - Étude 2 

 161 

2006) ainsi que la persistance d’une corrélation même après contrôle de la contrainte exécutive 

des épreuves de TdE (Henning et al., 2011 ; Benson et al., 2013).  

Afin de mieux comprendre la relation entre FE et TdE, il est nécessaire de comprendre 

quelle(s) influence(s) le développement de l’une peut exercer sur la seconde. En ce sens, les 

protocoles d’entraînement constituent un paradigme intéressant pour documenter ce lien. 

Cependant, peu d’études ont comparé les effets d’un entraînement aux FE vs aux TdE. Kloo & 

Perner (2003 ; Exp 2.) ont proposé un entraînement exécutif (sur le DCCS standard) ou 

métareprésentationnel (sur les FC) à des enfants de 3-4 ans. Dans cette étude, les auteurs ont 

construit une procédure en deux sessions séparées d’environ une semaine, basée sur des 

feedbacks explicatifs mettant en exergue (1) la nécessité de redécrire les cartes (DCCS, groupe 

flexibilité) ; (2) le lien entre l’accès à la réalité et la croyance  (FC ; groupe FC). Enfin, deux groupes 

d’entraînement contrôle ont permis de contrôler les potentiels effets test-restest. Les résultats 

indiquent un effet direct et indirect de l’entraînement à la flexibilité (DCCS) sur les performances 

aux DCCS standard et aux FC ainsi qu’un effet indirect (mais plus limité) de l’entraînement 

métareprésentationnel sur les performances au DCCS. Une critique méthodologique importante 

concerne l’évaluation des FC, une seule épreuve étant utilisée lors des pré-test et post-test. Les 

enfants réussissant cette épreuve au pré-test n’ayant pas été écartés du protocole 

d’entraînement, il semble difficile de pouvoir mettre en évidence une amélioration de leurs 

performances au post-test.  

L’objectif général de cette étude, constituée de 3 expériences, est d’investiguer la 

directionnalité du lien entre FE et TdE à l’âge préscolaire grâce à des protocoles d’entraînements 

croisés. Dans la première expérience, seront comparés les effets de l’entraînement au DCCS 

entrelacé (voir étude 1) et de l’entraînement métareprésentationnel (Kloo & Perner, 2003) sur 

les performances en FC d’enfants de 3-4 ans. La seconde expérience permet de développer deux 

nouveaux entraînements innovants (aux TdE et neutre) reprenant les principes de l’entraînement 

Entrelacé du DCCS et s’appuyant sur la notion de redescription (Kloo et al., 2010). Enfin, notre 

troisième expérience permet de comparer l’effet de ces trois entraînements Entrelacé (DCCS ; 

TdE et Neutre) sur les performances en flexibilité cognitive et en TdE entre 3 et 4 ans.  
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EXPERIENCE 1 : EFFETS DE L’ENTRAINEMENT A LA 

REDESCRIPTION SUR LA FLEXIBILITE COGNITIVE ET LES TDE 

 

1. OBJECTIFS & HYPOTHESES 

L’entraînement au DCCS entrelacé, présenté de manière extensive dans l’étude 1 (p. 149) a 

démontré sa robustesse et son accessibilité pour les enfants dès 3 ans (Mennetrey & Angeard, 

2018). La similitude des mécanismes en jeu dans le DCCS standard et dans les épreuves de FC de 

1er ordre laisse supposer que l’entraînement à la redescription via le DCCS pourrait avoir un effet 

indirect sur les performances aux épreuves de TdE à 3 ans. Ainsi, en accord avec la théorie de 

l’émergence, nous faisons l’hypothèse qu’un entraînement à la redescription via le DCCS 

entrelacé devrait avoir un effet direct sur le DCCS standard ainsi qu’un effet indirect sur les 

performances aux épreuves de TdE. En revanche, un entraînement metareprésentationnel ciblé 

sur les FC (Kloo & Perner, 2003) ne devrait avoir qu’un effet direct sur les performances de TdE, 

sans transfert vers les performances de flexibilité cognitive.  

 

2. METHODE 

2.1. Participants 

Une cohorte de 76 enfants scolarisés en petite section de maternelle au sein d’une école 

publique de banlieue parisienne a été recrutée dans le cadre de cette étude. 4 enfants ont été 

exclus pour données manquantes (absences, N=3) ou pour troubles envahissant du 

développement lors de l’évaluation (N=1). Au total, 72 enfants (32 filles de m=44,37 mois ; 

Ety=4,09 et 40 garçons de m=43,93 ; Ety=3,46) de m=44,13 mois (Ety=3,73)) ont été inclus.  

Les enfants ayant échoué au pré-test ont intégré la cohorte finale afin de bénéficier des 

protocoles d’entraînement. L’échec au DCCS (score inférieur à 4 sur 5 à la phase post-switch) 

ainsi qu’à au moins l’une des épreuves de FC de la W&L (FC explicite ou FC Contenu Inattendu) 

constituaient les critères d’inclusion au pré-test. 45 enfants de m=43,48 mois (Ety=3,58 mois) 

dont 15 filles (m=43,62 mois, τ=3,70) et 30 garçons (m=43,42 mois, τ=3,59) ont constitué 

l’échantillon final. 
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2.2. Matériel 

2.2.1. Pré- et Post-tests  

Les évaluations pré et post-tests ont été menées via l’épreuve du DCCS standard (Zelazo, 

2006) et de l’échelle de TdE de Wellman & Liu (2004), ces tâches examinant respectivement la 

flexibilité cognitive et les TdE cognitives. Afin d’éviter un effet test-retest, 3 versions différentes 

de ces épreuves (procédure identique mais stimuli différents) ont été utilisées pour chacune des 

évaluations (Pré-test ; Post-test immédiat ; Post-test différé).  

 

2.2.1.1. DCCSs 

L’épreuve du DCCS standard (Zelazo, 2006) a été utilisée afin de mesurer la flexibilité 

cognitive. L’épreuve est constituée d’un set de jeu de 12 cartes tests et 2 cartes cibles 

représentant un lapin jaune et un bateau bleu (cartes tests) et un lapin bleu et un bateau jaune 

(cartes cibles). Les consignes, la procédure et le matériel sont identiques à ceux de l’étude 1 

(p.148). Le nombre de tris corrects en phase pré-switch ainsi qu’en phase post-switch est relevé. 

La réussite à l’épreuve nécessite d’obtenir un score d’au moins 4/5 à ces deux phases du pré-

test. 

 

2.2.1.2. Échelle de TdE de Wellman & Liu (2004) 

L’échelle d’évaluation des TdE de Wellman & Liu (2004 ; W&L) est constituée de 7 sous-

épreuves de TdE présentées dans un ordre de difficulté croissante. Cette épreuve permet 

d’évaluer le niveau de développement des TdE chez l’enfant en fonction de la complexité de 

l’état mental à inférer. Chaque sous-épreuve est notée sur 1 en fonction de l’exactitude de la 

réponse apportée par l’enfant à chaque question cible. Le score total (/7) est également relevé. 

L’épreuve « Désirs différents » permet d’évaluer la compréhension de la subjectivité des 

désirs : pour réussir, l’enfant doit être capable de déterminer qu’un personnage choisira un objet 

en accord avec son désir même lorsque celui est différent de celui de l’enfant. 

L’épreuve « Croyances Différentes » permet de vérifier que l’enfant comprend le lien 

entre un comportement et une croyance lorsque l’enfant ne sait pas quelle croyance est la 

bonne. Dans cette épreuve, il doit inférer le comportement d’un personnage sur la base de sa 

croyance (qui, par construction, sera à l’inverse de celle du participant). La particularité de cette 

sous-épreuve est que l’enfant ne sait pas quelle croyance est conforme à la réalité.  
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Dans l’épreuve « Accès à la connaissance », l’expérimentateur montre le contenu d’une 

boîte neutre à l’enfant. Il lui demande ensuite de déterminer si un personnage qui n’a pas vu le 

contenu de la boîte aura connaissance ou non de son contenu. Pour réussir cette épreuve, 

l’enfant doit être capable de concevoir que le personnage ne peut pas avoir connaissance du 

contenu de la boîte s’il ne l’a pas vu. Une question de vérification est posée afin de s’assurer que 

l’enfant a retenu que le personnage n’a pas vu le contenu de la boîte. La réussite à cette épreuve 

nécessite que l’enfant réponde correctement à la question cible ET à la question de vérification.  

L’épreuve « Contenu inattendu » se caractérise par la présentation d’une boîte fortement 

reconnaissable dans laquelle le contenu est différent de celui attendu (ex : une boîte de 

pansements avec une figurine de chat à l’intérieur). L’enfant qui connaît le contenu de la boîte 

(connaissance vraie) doit inférer la croyance d’un personnage qui n’en aurait pas vu le contenu. 

L’enfant doit être capable d’inférer que le personnage pensera que le contenu de la boîte 

correspond à son contenant (ex : des pansements dans une boîte de pansements). Une question 

de vérification est posée dans cette épreuve. La réussite nécessite une réponse correcte à la 

question cible ET à la question de vérification. 

L’épreuve « FC Explicite » implique de prédire le comportement de recherche d’un 

personnage en se basant sur sa fausse croyance et non sur la connaissance que l’enfant a de la 

réalité. Une question de vérification portant la localisation réelle de l’objet recherché est posée. 

La réussite implique de donner une bonne réponse à la question cible ET à la question de 

vérification. 

L’épreuve « FC Émotion » implique de prédire l’émotion d’un personnage sur la base de 

sa fausse croyance. L’enfant doit être capable de déterminer que l’émotion du personnage sera 

déterminée par son état mental (fausse croyance vs connaissance vraie). La réussite implique 

que l’enfant prédise que le personnage sera « heureux » sur la base de sa fausse croyance et qu’il 

sera « triste » une fois qu’il aura pris connaissance de la réalité (dans cette épreuve, l’histoire 

présentée est celle de Teddy qui adore les chips et à qui on offre un paquet de chips remplis de 

cailloux).  

L’épreuve « Émotion apparente / Émotion ressentie » est une tâche dans laquelle l’enfant 

doit prédire l’émotion ressentie et apparente d’un même personnage. Pour réussir, l’enfant doit 

être capable de distinguer ces deux émotions et comprendre qu’un personnage peut ressentir 

intérieurement une émotion (ex : la tristesse) tout en manifestant une émotion apparente 

différente (ex : la joie). La réussite à cette épreuve implique que l’enfant prédise que le 
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personnage ressente une émotion réelle plus négative que l’émotion qu’il montrera (émotion 

apparente). 

 

2.2.2 Entraînements 

Les participants ayant échoué au pré-test (échec au DCCS ET à l’une des épreuves de FC de la 

W&L) ont été aléatoirement attribués à l’un des trois groupes d’entraînement : DCCS entrelacé, 

FC ou Neutre. 

 

2.2.2.1 DCCS Entrelacé 

L’entraînement à la flexibilité cognitive a été réalisé à l’aide de la version entrelacée du 

DCCS (Mennetrey & Angeard, 2018). Deux sets de jeux ont été réalisés afin que chaque session 

d’entraînement soit réalisée avec un jeu différent. Chaque set est constitué de 12 cartes tests et 

de 2 cartes cibles bidimensionnelles. Comme décrit dans l’étude 1, les cartes tests sont conçues 

de sorte que les dimensions perceptives puissent être séparées en deux objets unidimensionnels 

ou superposés en un objet bidimensionnel. En ce sens, les cartes tests sont constituées de deux 

épaisseurs co-articulables représentant chacune une dimension perceptive. Le 1er set de jeu 

utilisé lors de la 1ère session d’entraînement représente un ourson et une pomme rouge et verte. 

Le set utilisé lors de la 2nde session d’entraînement représente un chien et une fleur orange et 

rose.  

La procédure d’entraînement est identique à celle décrite dans l’étude 1.  

 

2.2.1.2. Fausses Croyances 

Deux épreuves classiques de FC ont été utilisées et adaptées afin de constituer 

l’entraînement aux TdE. Les consignes de l’entraînement ont été reprises de Kloo & Perner 

(2003). L’objectif de cet entraînement est de mettre en exergue le lien de causalité entre les 

croyances et le comportement. Dans ces épreuves de FC, l’enfant doit déterminer l’endroit ou 

un personnage ira chercher un objet qui a été préalablement déplacé en secret. La réussite à ces 

épreuves nécessite que l’enfant prenne en compte le fait que le personnage n’a pas connaissance 

du changement de localisation de l’objet et qu’il ira donc le chercher là où il l’avait initialement 

placé. Cet entraînement repose sur des feedbacks insistant sur la mécanique des FC et de l’accès 

à la connaissance.  
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L’épreuve de FC « Sally et Anne » a été utilisée pour la première session d’entraînement. Dans 

cette épreuve, deux poupées ayant respectivement un panier et une boîte sont présentées à 

l’enfant. La première poupée, Sally, place son ballon dans son panier avant de quitter la scène. 

Pendant son absence, Anne prend le ballon et le place dans la boîte. Sally revient ensuite et on 

demande à l’enfant où elle ira chercher son ballon. Pour la seconde session d’entraînement, 

l’épreuve de FC « Max et le Chocolat » (Wimmer & Perner, 1986) a été utilisée. Dans cette 

épreuve, Max range son chocolat dans le placard bleu avant de sortir. Sa mère prend alors le 

chocolat et le place dans le placard vert. Au retour de Max, on demande à l’enfant de déterminer 

dans quel placard il ira chercher le chocolat. 

Pour ces deux épreuves, un feedback de confirmation ou correctif est donné à l’enfant suite 

à sa réponse à la question test. S’il donne une réponse correcte (le personnage ira chercher 

l’objet là où il l’a rangé initialement), l’expérimentateur dit : « Oui, tu as raison. Sally/Max va aller 

chercher sa balle /le chocolat dans le panier/ placard bleu, là où elle/il l’a laissé avant de partir ». 

En revanche, si l’enfant donne une réponse incorrecte, l’expérimentateur rejoue la scène et 

explique « Non, tu te trompes. Sally/Max va aller chercher sa balle/ le chocolat dans le 

panier/placard bleu. Elle/Il ne va pas aller la chercher dans la boîte/placard vert. Sally/Max ne 

sait pas qu’Anne/Sa maman a changé la balle /le chocolat de place. Sally/Max croit que la balle/ 

le chocolat est toujours dans le panier/placard bleu ».  

 

2.2.1.3. Entraînement Neutre 

L’entraînement Neutre reprend l’épreuve Piagétienne de Conservation du Nombre que nous 

avons précédemment utilisée (Étude 1, Mennetrey & Angeard, 2018) conformément à Kloo & 

Perner (2003). Les consignes et la procédure sont strictement identiques à celles présentées dans 

l’étude 1 (p. 149).  

 

2.3. Procédure 

Cette étude s’est déroulée en 3 temps. Les enfants ont d’abord été évalués en pré-test (Jour 

1). Les enfants échouant le pré-test ont été immédiatement inclus à l’un des 3 groupes 

d’entraînement afin d’y recevoir la première session (Jour 1). Une semaine plus tard (Jour 7) les 

enfants ont reçu leur seconde session d’entraînement suivie du post-test immédiat (Jour 7). 

Enfin, deux semaines après (Jour 21), les effets à long terme des entraînements ont été évalués 

à l’aide du post-test différé (Figure 14). 
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3. RESULTATS 

Les objectifs de cette étude étaient de mettre en évidence les effets directs et indirects des 

entraînements (Neutre, Entrelacé et FC) sur les performances au DCCS standard et à la W&L selon 

le moment de l’évaluation (pré-test, le post-test immédiat et post-test différé). Des ANOVAs à 

mesures répétées ont été menées afin de mesurer l’effet des entraînements, des moments de 

l’évaluation et des effets d’interaction. Pour les variables catégorielles, des Chi2 (c2) ont été 

réalisés. Le seuil est fixé à p<.05 

 

3.1. Cohorte initiale 

Parmi les 72 enfants (m=44,13 mois ; Ety=3,73 ; Étendue = 37,03-50,23) initialement recrutés 

dans cette étude, 45 enfants (m=43,48 mois ; Ety=3,58 mois) ont échoué au pré-test et ont donc 

été assignés à l’un des groupes d’entraînement.  

Un effet de l’âge est mis en évidence sur la réussite au pré-test : les enfants échouant le pré-

test sont plus jeunes que les ceux l’ayant réussi (m=45,20 mois, Ety=3,79 ; t(70)=1,92; p=.05, 

d= 1,72 mois). Un effet du sexe est également retrouvé en faveur des filles qui réussissent mieux 

le pré-test (53%) que les garçons (25% ; t=2,52 ; p=.01,) malgré l’absence de différence d’âge 

entre eux (mfilles=44,37 ; Ety=4,09 et mgarçons=43,93 mois ; Ety=0,49 ; p=.61). 

 

3.2. Échantillon final 

3.2.1. Analyse descriptive 

Les enfants ayant échoué au pré-test (échec au DCCS standard et à au moins l’une des 

épreuves de FC de la W&L) constituent l’échantillon final de cette étude. Il regroupe 45 enfants 

(30 garçons). Au pré-test, le score moyen au DCCS standard est de m=0,28 (sur 5) (Ety=0,86) et 

de m=1,87 (/7) (Ety = 0,86) à la W&L.  
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La répartition au sein des groupes d’entraînement a été réalisée aléatoirement. Le groupe 

Entrelacé compte 16 enfants (13 garçons), le groupe FC en dénombre 15 (10 garçons) et le groupe 

neutre est constitué de 14 enfants (9 garçons). Aucune différence d’âge F(2,42)=1,37 ; p=.26) 

n’est retrouvée entre les trois groupes. En revanche, la répartition fille/garçon est différente 

entre les 3 groupes (c2(3)=17,73 ; p<.001). En l’occurrence, il y a moins de filles (19%) dans le 

groupe DCCS Entrelacé que dans les deux autres groupes (respectivement groupe FC : 46% et 

groupe Neutre : 35% ; c2(3)=6,61 ; p<.05). 

Aucune différence de performances au pré-test n’est mise en évidence entre les groupes, 

que ce soit pour le score au DCCS standard (F(1,2)=2,18 ; p=.19) ou pour le score à la W&L 

(F(1,2)=1,16 ; p=.47). 

  

Figure 14 : Organigramme du protocole expérimental de l’étude 2.1 
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3.2.2. Effets d’entraînements 

L’analyse des résultats met en évidence des effets d’entraînement pour l’ensemble des 

groupes entre les différents moments de l’évaluation. Les figures 15 et 16 présentent les résultats 

au DCCS et à la W&L en fonction du groupe et du moment de l’évaluation. Le tableau 5 récapitule 

l’ensemble des scores. 

 

Tableau 5 : Récapitulatif de l'ensemble des scores moyens obtenus au DCCS standard et à la W&L. L'écart-type est entre 
parenthèses 

 

Entre le pré-test et les deux post-tests les scores au DCCS standard s’améliorent 

significativement en passant de 0,28/5 (Ety=0,86) à 2/5 (Ety=2,41) au post-test immédiat et 

2,95/5 (Ety=2,47) au post-test différé (F(2,84)=20,33 ; p<.001, η2=.28). Une tendance à 

l’interaction entre le moment de l’évaluation et le groupe d’entraînement sur l’évolution des 

scores au DCCS est mise en évidence (F(4,84)=2,34 ; p=.06). Un HSD de Tuckey a mis en évidence 

que seul l’entraînement Entrelacé améliore significativement les performances au DCCS entre le 

pré-test et les deux post-tests (p<.001 pour les deux post-tests) (Entraînement Neutre : 

respectivement p=.40 et p=.73 et Entraînement FC : respectivement p=.61 et p=.24).  

N DCCS W&L 

Pré-test Post-test 

immédiat 

Post-test 

différé 

Pré-test Post-test 

immédiat 

Post-test 

différé 

Total 45 0,28 

(0,81) 

1,88 

(2,38) 

2,22 

(2,47) 

1,80 

(0,86) 

2,44 

(0,88) 

2,95 

(1,02) 

Groupe 

Entrelacé 

16 0,12 

(0,34) 

2,12 

(2,50) 

3,12 

(2,39) 

1,81 

(0,91) 

2,37 

(1,02) 

2,82 

(0,93) 

Groupe FC 14 0,60 

(1,24) 

2,06 

(2,40) 

2,00 

(2,54) 

1,60 

(0,99) 

2,00 

(0,85) 

3,00 

(1,00) 

Groupe Neutre 14 0,14 

(0,53) 

1,42 

(2,34) 

1,42 

(2,34) 

2,00 

(0,67) 

2,35 

(0,74) 

3,14 

(1,16) 
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Figure 15 : Évolution des scores au DCCS en fonction du moment de l'évaluation et du groupe d'entraînement. *** = p<.001 

 

Une amélioration similaire est retrouvée pour les scores à la W&L (Mpré=1,80/7; Ety=0,86 ; 

Mimmediat= m=2,24/7 ; Ety =0,88 et Mdifféré=2,95/7 ; Ety=1,02 ; F(2,84)=39,13 ; p<.001 ; η2=.48). 

Aucune interaction avec le groupe d’entraînement n’est mise en évidence (F(2,4)=1,09 ; p=.36). 

La figure 17 présente l’évolution des scores en fonction du type d’entraînement et du moment 

de l’évaluation pour chaque sous-épreuve de la W&L. 

 Un test Q de Cochran a été mené afin de déterminer l’évolution globale de chaque sous-

épreuve de la W&L. D’une manière générale, les performances s’améliorent significativement 

pour les épreuves Croyance Différentes (p<.001) ; Accès à la connaissance (p=.001) ; FC explicite 

(p<.001) et FC émotions (p=.01). Une tendance est également retrouvée pour l’épreuve de Désirs 

différents (p=.09). Aucune amélioration n’est mise en évidence pour les épreuves de Contenu 

inattendu et de Distinction entre émotion réelle et apparente.  

 

Entre le pré-test et le post-test immédiat, les scores au DCCS standard sont globalement 

significativement plus élevés en post-test (F(1,42)=24,74 ; p<.001 ; η2=.33), m= 2,00 sur 5 ; 

Ety=2,41). Une interaction selon le type d’entraînement est mise en évidence (F(2,42)=3,7 ; 

p=.03) et confirme l’effet spécifique de l’entraînement Entrelacé (HSD de Tuckey, p<.001). Les 

entraînements neutres (p=.56) et FC (p=.45) n’ont pas d’effet significatif sur l’évolution des 

performances au DCCS.  
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En ce qui concerne la W&L, les performances augmentent de m=1,80 (Ety=0,86) au pré-

test à m=2,24 (Ety=0,88) au post-test immédiat ((F(1,42)=13,62 ; p<.001 ; η2=.24). Aucun effet du 

type d’entraînement n’est mis en évidence (F(2,42)=0,28 ; p=.75).  

En analysant spécifiquement les sous-épreuves de la W&L, les performances augmentent 

entre le pré-test et le post-test immédiat pour Croyance différentes (F(1,42)=6,88 ; p=.01 ; 

η2=.14), sans interaction avec le groupe d’entraînement (F(2,42)=0,06 ; p=.93) ; pour Accès à la 

connaissance (F(1,42)=9,18 ; p<.01 ; η2=.17), sans interactions avec le type d’entraînement 

(F(2,42)=0,16 ; p=.85). En revanche aucune amélioration significative n’est retrouvée pour Désirs 

différents (F(1,42)=1,86 ; p=.17). Pour Contenu Inattendu, FC explicites, FC émotion, et 

Distinction émotion réelle/apparente, la variance n’est pas suffisante pour permettre de mener 

l’analyse.  

 

 
Figure 16 : Évolution des Scores à l'échelle d'évaluation des TdE de Wellman & Liu (2004) en fonction du moment de 
l'évaluation et du groupe d'entraînement. *** = p<.001 

 

Entre le pré-test et le post-test différé, l’évolution des performances au DCCS standard 

est à nouveau globalement significative (F(1,42)=27,24 ; p<.001 ; η2=.39), avec une moyenne au 

post-test différé de 2,22/5 (Ety=2,47). Cependant, seule une tendance à l’interaction avec le type 

d’entraînement est retrouvée ((F=2,39 ; p=.10), toujours dans le sens où seul l’entraînement 
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Entrelacé serait efficace (HSD de Tuckey : p<.001 ; Entraînement Neutre : p=.56 ; Entraînement 

FC : p=.45). 

En ce qui concerne la W&L les scores sont significativement meilleurs au post-test différé 

(m=2,95 ; Ety=1,02) qu’au pré-test (m=1,80 ; Ety=0,86 ; F(1,42)=13,62 ; p<.001, η2=.58). 

Toutefois, aucune interaction avec le type d’entraînement n’est mise en évidence (F(2,42)=0,82 ; 

p=.44). 

Pour chacune des épreuves de la W&L, une amélioration est retrouvée pour Croyances 

différentes (F(1,42)=5,79 ; p<.05 ; η2=.12), sans interaction avec le type d’entraînement 

(F(2,42)=0,65 ; p=.52) ; pour Accès à la connaissance (F(1,42)=12,39 ; p=.001 ; η2=.22), sans 

interaction avec le groupe d’entraînement (F(2,42)=0,81 ; p=.45) ; pour FC explicite 

(F(1,42)=40,01 ; p<.001 η2=.48) avec une interaction en fonction du type d’entraînement 

(F(2,42)=7,47 ; p=.001) : l’augmentation des performances est plus forte dans le groupe FC que 

pour le groupe DCCS (t(2)=-3,43 ; p=.001). En revanche, aucune amélioration n’est retrouvée 

pour Contenu Inattendu (F(1,42)=1,71 ; p=.19). Pour Désirs différents, FC émotion, et Distinction 

émotion réelle/apparente, la variance est trop faible pour réaliser le test. 

 

Entre le post-test immédiat et le post-test différé, aucune amélioration des 

performances au DCCS n’est constatée (F(1,42)=0,71 ; p=.40).A l’inverse, pour la W&L, cette 

amélioration est significative. Les scores passent de m=2,24/7 (Ety=0,88) à 2,95/7 (Ety=1,02 ; 

F(1,42)=32,46 ; p<.001 ; η2=.43) entre les deux post-tests. L’interaction avec le type 

d’entraînement reste toutefois non significative (F(2,42)=2,18 ; p=.12). 

Au sein de chaque subtest de la W&L, une amélioration significative est retrouvée pour FC 

explicites (F(1,42)=31,98 ; p<.001 ; η2=.43) avec une interaction selon le groupe d’entraînement 

(F(2,42)=5,97 ; p<.01) traduisant une amélioration plus forte dans le groupe FC que dans le 

groupe DCCS (t(2)=-3,07 ; p<.01) ; ainsi que pour FC émotions (F(1,42)=5,98 ; p=.01 ; η2=.12) dans 

laquelle une interaction selon le groupe d’entraînement est également retrouvée (F(2,42)=5,78 ; 

p<.01) allant dans le sens d’une amélioration plus forte au sein du groupe Neutre qu’au sein des 

deux autres groupes (t(2)=-3,40 ; p=.001). Une tendance est également retrouvée pour Contenu 

Inattendu (F(1, 42)=3,00 ; p=.09). En revanche, aucune amélioration n’est retrouvée pour 

Croyances différentes (F(1,42)=0,39 ; p=.53) ; pour Accès à la connaissance (F(1,42)=1,17 ; p=.28), 

ni pour Distinction émotion Apparente/réelle (F(1,42)=0,008 ; p=.92). Pour Désirs différents la 

variance trop faible n’a pas permis de réaliser le test. 



CONTRIBUTIONS EXPERIMENTALES    Développement Typique - Étude 2 

 173 

4. DISCUSSION 

L’objectif de cette étude était de tester la directionnalité du lien entre FE et TdE à l’âge 

préscolaire. Nous avons réalisé une étude microgénétique afin de comparer les effets d’un 

entraînement à la flexibilité cognitive, aux FC et neutre sur les scores à l’échelle de W&L et au 

DCCS. Selon la théorie de l’émergence, les FE constitueraient un prérequis dans le 

développement des TdE (mentalistes et représentationnelles). En ce sens, l’entraînement au 

DCCS Entrelacé devrait avoir un effet direct sur les scores au DCCS standard et indirect sur les 

épreuves de TdE, tandis que l’entraînement aux FC ne devrait avoir qu’un effet direct sur les 

épreuves de TdE. Nos résultats ne nous permettent pas de pleinement valider nos hypothèses. 

En tout premier lieu, notre recherche confirme la faisabilité d’entraîner les enfants au DCCS 

dès 3 ans (Kloo & Perner, 2003) et réplique les résultats de l’étude 1 (Mennetrey & Angeard, 

2018) sur l’efficacité spécifique de l’entraînement au DCCS Entrelacé. L’exposition à 2 sessions 

d’entraînement se traduit par une augmentation globale des performances, celles-ci continuant 

même de progresser entre les post-tests immédiat et différé. Cet effet à distance de 

l’entraînement est similaire aux changements représentationnels et aux connaissances 

métacognitives qui sont généralement élaborées à l’issue des entraînements de TdE (Melot & 

Angeard, 2003). On peut supposer que ces processus pourraient également être impliqués dans 

la réussite au DCCS standard. Cependant, ni l’entraînement aux TdE ni l’entraînement Neutre 

n’ont démontré d’efficacité significative sur les performances à l’épreuve de flexibilité cognitive. 

L’absence de transfert inter-domaine semble indiquer que les TdE ne constitueraient pas un 

processus central pour le développement des FE et plus spécifiquement de la flexibilité cognitive. 
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Nous avions également émis l’hypothèse d’un transfert inter-domaine de l’entraînement 

au DCCS Entrelacé sur les TdE. Ce transfert s’expliquerait par le rôle central de la redescription 

mis en exergue au cours de cet entraînement, concept qui serait nécessaire pour permettre à 

l’enfant de reconsidérer une situation ou un événement selon différentes perspectives (ex : 

connaissance de la réalité vs croyance erronée) de manière adaptée et dynamique (Kloo & 

Perner, 2003). Nos résultats ne permettent pas de valider pleinement cette hypothèse. En 

effet, bien que les performances aux TdE augmentent entre le pré-test et le post-test différé, 

cet effet est retrouvé pour l’ensemble des groupes et aucun entraînement ne se distingue en 

termes d’efficacité. Cependant, une analyse plus fine des types d’entraînement met en 

évidence des différences qualitatives entre les groupes « FC » et « Entrelacés ». 

L’entraînement aux FC permet en effet d’améliorer significativement les scores à la W&L. 

Cependant cette amélioration semble être restreinte à l’épreuve de FC explicite. Ce type 

d’épreuve constitue « le modèle de référence » de l’entraînement aux FC et la similarité avec 

les épreuves utilisées en post-test pourrait expliquer cet effet spécifique. L’absence d’effet sur 

les états mentaux plus « simples » de la W&L semble confirmer que l’entraînement aux FC ne 

permet pas aux enfants d’opérer de transfert.  D’autres études ont déjà mis en évidence un 

effet bénéfique de l’entraînement aux FC sur les performances aux épreuves de FC (Slaughter 

& Gopnik, 1996) et d’AR (Melot & Angeard, 2003) sans toutefois évaluer les autres 

compétences de TdE (Kloo & Perner, 2003). Le délai de 21 jours entre la première session 

d’entraînement et le post-test différé pourrait se révéler insuffisant pour permettre la 

réorganisation des théories naïves des TdE et donc l’amélioration des autres épreuves de la 

W&L. La création d’un nouvel entraînement aux TdE basé sur une épreuve alternative des FC 

explicites classiques (ex : transfert inattendu) pourrait permettre de vérifier ces deux 

hypothèses.  

L’entraînement au DCCS entrelacé ne semble pas avoir d’effet significatif sur la réussite à 

la W&L. Aucune épreuve spécifique de la W&L ne bénéficie d’une amélioration significative 

suite à cet entraînement spécifique.  

Dans le même sens, l’entraînement neutre n’a pas d’effet spécifique ni sur le DCCS ni sur 

la W&L, mais permet une amélioration significative des performances à l’épreuve de FC 

émotion entre les deux post-tests. Cet effet inattendu et difficilement explicable pourrait 

constituer un artefact, l’entraînement neutre ne démontrant par ailleurs aucun effet sur les 

autres épreuves de la W&L. 
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De nombreuses limites contraignent l’interprétation des résultats. L’augmentation globale 

des scores à la W&L entre les sessions de pré- et post-tests et l’absence d’effet lié au groupe 

d’entraînement soulève la question d’un effet test-retest. Dans cette étude, les mêmes stimuli 

ont été utilisés aux différentes phases d’évaluation. Il est possible que l’effet global réside 

dans la simple exposition des enfants au matériel. Une explication alternative serait que notre 

échantillon limité ne permette pas de mettre statistiquement en évidence les différences 

qualitatives retrouvées entre les groupes. Une dernière limite concerne l’hétérogénéité des 

dispositifs utilisés dans les différents groupes d’entraînement, notamment dans le cadre de 

l’entraînement neutre. Une nouvelle version des stimuli utilisés dans les différents groupes 

d’entraînement permettrait d’améliorer leur comparabilité.  
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EXPERIENCE 2 : ENTRAINEMENT DES TDE A 3 ANS : EFFET 

D’UN NOUVEL ENTRAINEMENT METACOGNITIF ENTRELACE  

 

1. INTRODUCTION & OBJECTIFS 

L’expérience 1 a soulevé la question de l’entraînement des TdE à l’âge préscolaire. 

Plusieurs études ont mis en évidence un effet de transfert direct et indirect de l’entraînement 

aux FC sur les épreuves de FC (Kloo & Perner, 2003) et d’Apparence-Réalité (AR) (Melot & 

Angeard, 2003; Slaughter & Gopnik, 1996). Tout comme les épreuves de FC, les épreuves d’AR 

sont fréquemment utilisées pour l’évaluation des TdE représentationnelles à l’âge préscolaire 

(Melot & Angeard, 2003 ; Flavell, 1993). Ces épreuves se caractérisent par la présentation d’un 

stimulus dont l’apparence ne coïncide pas avec sa fonction réelle (ex : une boîte en forme de 

livre). Dans ces épreuves, l’enfant doit être capable de résoudre le conflit entre l’apparence 

et la réalité de l’objet et de pouvoir considérer ces deux perspectives alternativement. Les 

épreuves de FC et d’AR présentent donc des caractéristiques très similaires et reposent sur le 

même concept de croyance, ce qui explique leur utilisation extensive pour l’évaluation des 

TdE explicites à l’âge préscolaire (Melot & Angeard, 2003 ; Flavell, 1993).  

L’entraînement entrelacé a montré une efficacité globale dans l’amélioration des TdE à 3 

ans. Le format particulier de ces entraînements pourrait permettre aux enfants d’accéder au 

concept de redescription (Kloo & Perner, 2003). Ce concept serait également impliqué dans 

les épreuves représentationnelles de TdE en permettant aux enfants de reconsidérer une 

même situation selon différentes représentations ou perspectives. Typiquement dans les 

épreuves de FC, la connaissance vraie de l’enfant entre en conflit avec la croyance erronée qui 

doit être attribuée au protagoniste. La réussite aux tâches de transfert ou contenu inattendu 

dépend donc notamment de la capacité de l’enfant à naviguer entre plusieurs représentations 

contradictoires générées par une même situation ou par un même objet. Dans le même sens, 

pour les épreuves d’AR, ce sont la forme (apparence) et la fonction (réalité) qui entrent en 

conflit pour un même stimulus. Pour se construire une représentation complète et souple de 

l’objet, l’enfant doit être capable d’intégrer ces deux représentations concurrentes et de les 

sélectionner de manière adaptative.  

L’efficacité démontrée de l’entraînement à la redescription soulève la question de sa 

transférabilité pour un domaine connexe comme celui de la TdE. Il s’agirait notamment de 
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créer un entraînement métacognitif basé sur le concept de redescription en utilisant une 

version entrelacée. L’objectif de cet entraînement serait de mettre en exergue le lien de 

causalité entre un antécédent (ici une croyance) et une conséquence (ici la prédiction d’une 

action). L’enfant doit ici reconsidérer l’événement après avoir expérimenté par lui-même à 

l’aide du matériel Entrelacé les différentes représentions du stimulus. L’association de 

l’expérience et de sa verbalisation explicite permettrait à l’enfant de renforcer ses 

connaissances métacognitives en lien avec les TdE. La principale différence de cet 

entraînement métacognitif entrelacé avec l’entraînement au DCCS entrelacé reposerait sur 

l’utilisation d’un vocabulaire épistémique permettant d’expliciter les liens de causalité entre 

les états mentaux de l’enfant et ses comportements (ou prédiction de comportement). 

D’une manière générale, cette étude a pour objectif de tester la possibilité d’entraîner les 

capacités métareprésentationnelles chez des enfants de 3 ans à l’aide d’un protocole innovant 

et original reposant sur le principe de redescription développé dans l’étude précédente. Afin 

de démontrer l’efficacité de ce nouvel entraînement métacognitif entrelacé, une version 

neutre entrelacée sera également créée. Cette dernière sera proposée via un dispositif dont 

les caractéristiques (coarticulation de plusieurs épaisseurs et représentations alternatives 

d’un stimulus) le rendent comparable à la condition expérimentale. Nous formulons 

l’hypothèse d’un effet du groupe d’entraînement, avec une amélioration des performances 

en TdE suite à l’entraînement métacognitif entrelacé. Ces résultats nous permettront de 

valider la faisabilité et l’efficacité de ces deux nouveaux dispositifs pour l’analyse ultérieure 

des relations entre FE et Td (expérience 2.3).  

 

2. METHODE 

2.1 Participants 

2.1.1. Cohorte initiale 

Un total de 53 enfants âgés de m=44,69 mois (Ety = 4,32) scolarisés en petite section de 

maternelle de deux écoles publiques de la région parisienne ont été initialement recrutés. 

Tous les enfants étaient de langue maternelle française et sans affection médicale connue. 

Parmi ces enfants, 33 garçons étaient âgés de m=44,32 mois (Ety=4,53) et 20 filles de m=45,27 

mois (Ety=3,99). 

Seuls 7 enfants (dont 2 filles) (m=47,14 mois ; Ety=2,58) ont réussi le pré-test (réussite à 

l’épreuve d’AR ET de FC) et ont été écartés de l’échantillon final. Les 46 enfants échouant au 
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pré-test (m=44,31 mois ; Ety=4,43) ont été aléatoirement intégrés à l’un des deux groupes 

d’entraînement : 27 enfants (m=44,46 mois ; Ety=4,89 ; dont 10 filles) et 19 enfants (m=44,08 

mois ; Ety=3,79 ; dont 8 filles) ont rejoint respectivement les groupes Métacognitif Entrelacé 

et Neutre Entrelacé.  

 

2.2 Procédure 

Tous les enfants ont été évalués individuellement le matin dans une pièce calme. Les 

parents ont signé une autorisation écrite permettant la participation de leur enfant à cette 

étude. De manière similaire à l’étude précédence, celle-ci est organisée en trois temps : le pré-

test (J1), le post-test immédiat (J7) et le post-test différé (J21). L’ensemble des participants de 

la cohorte initiale a été initialement évalué en pré-test à l’aide d’une épreuve de FC (transfert 

inattendu) et une épreuve d’AR. A l’issue du pré-test, les enfants échouant ont été 

aléatoirement répartis dans l’un des deux groupes afin de suivre leur première session 

d’entraînement entrelacé (neutre ou métacognitif). La semaine suivante, ces enfants ont reçu 

leur seconde session d’entraînement puis ont été réévalués en post-test immédiat à l’aide 

d’une nouvelle épreuve de FC et d’AR. Enfin, après 21 jours, ils ont été évalués en post-test 

différé avec une épreuve d’AR et de FC (figure 18).  

 

2.3 Matériel 

2.3.1 Pré et Post-tests 

3 versions différentes de tâches de FC et d’AR ont été utilisées en pré-test et en post 

test immédiat et différé pour contrôler un effet d’habitation au matériel. 

 

2.3.1.1 Fausses Croyances 

Trois épreuves de FC de type transfert inattendu ont été utilisées de sorte à ce que 

l’enfant passe une épreuve différente de FC à chaque évaluation. Dans ces épreuves, un 

personnage A place un objet dans un lieu X tandis qu’un personnage B déplace l’objet vers un 

lieu Y en l’absence du personnage A. L’expérimentateur demande ensuite à l’enfant où le  

personnage A ira chercher l’objet. Pour réussir l’épreuve, l’enfant doit répondre correctement 

à la question cible (localisation initiale) ainsi qu’à la question de vérification (localisation réelle 

de l’objet recherché). Chaque épreuve est notée sur 1 point. 
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Pour le pré-test, l’épreuve de FC « Sally et Anne » a été utilisée. Deux personnages 

féminins ayant respectivement un panier et une boîte sont présentés à l’enfant. Le premier 

personnage, Sally, dépose sa balle dans son panier avant de quitter la pièce tandis que le 

second personnage, Anne, transfère la balle du panier vers sa boîte pendant l’absence de Sally. 

L’enfant doit indiquer à quel endroit (boîte ou panier) Sally ira chercher sa balle à son retour. 

Les instructions détaillées sont disponibles dans l’étude 1.  

Pour le post-test immédiat, « Max et le chocolat » a été utilisé. Dans cette épreuve la 

mère de Max transfère le chocolat précédemment rangé par Max d’un placard à un autre 

pendant son absence. L’enfant doit déterminer dans quel placard Max ira chercher le 

chocolat. Les instructions détaillées sont disponibles dans l’étude 1.  

Enfin, pour le post-test différé, l’épreuve « FC explicite » de la W&L a été utilisée. 

L’expérimentateur y présente une figurine à l’enfant ainsi qu’une feuille A4 représentant un 

sac à dos et une penderie. L’expérimentateur anime la figurine et explique à l’enfant « : « Voici 

Paul. Paul cherche ses gants. Ses gants peuvent être dans son sac à dos ou dans le placard. En 

Figure 18 : Schéma du protocole expérimental de l'étude 2.2 
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vrai, les gants de Paul se trouvent dans son sac à dos. Mais Paul pense que ses gants sont dans 

le placard. » L’expérimentateur pose ensuite la question cible à l’enfant : « Où est-ce que Paul 

va chercher ses gants ? Dans son sac à dos ou dans le placard ? » ; puis la question de 

vérification « Où sont réellement les gants de Paul ? dans son sac à dos ou dans le placard ? ».  

 

2.3.1.2 Apparences Réalité 

Trois épreuves d’AR ont été également utilisées pour les différentes évaluations de 

l’étude. Ces épreuves se caractérisent par la présentation d’un stimulus dont l’aspect et la 

fonction entrent en conflit. Dans ces épreuves, l’expérimentateur présente le stimulus à 

l’enfant et demande : « Regarde, à ton avis, c’est quoi ça ? Oui/Non. Ça ressemble à 

[apparence de l’objet], mais regarde, en fait c’est un [fonction réelle de l’objet] ! ». 

L’expérimentateur pose ensuite les deux questions cibles à l’enfant « Alors, à quoi ressemble 

cet objet ? Et en vrai, qu’est-ce que c’est ? ». Pour réussir ces épreuves, l’enfant doit donner la 

bonne réponse aux deux questions cibles. Chaque épreuve est notée sur 1.  

 Les objets trompeurs utilisés pour ces épreuves sont une gomme en forme de stylo pour 

le pré-test ; une boîte en forme de livre pour le post-test immédiat et une théière en forme 

de pomme pour le post-test différé.  

 

2.3.2 Entraînements 

Deux types d’entraînement avec un set différent pour chaque session d’entraînement 

ont été utilisés. L’entraînement Métacognitif Entrelacé constitue le groupe expérimental. Le 

groupe Neutre Entrelacé a été créé afin de reprendre les mêmes caractéristiques de 

manipulation et de construction que l’entraînement Métacognitif entrelacé mais sans le 

verbatim métareprésentationnel. Il permet de contrôler les éventuels effets liés aux 

caractéristiques intrinsèques du matériel (superposition, manipulation, etc). 

 

2.3.2.1 Métacognitif Entrelacé 

L’entraînement Métacognitif Entrelacé a pour objectif d’amener l’enfant à 

reconsidérer sa représentation de la situation ou de l’événement selon une perspective 

alternative. En ce sens, l’entraînement a été conçu de sorte à présenter un stimulus composé 

de deux perspectives alternatives dont l’enfant ne prend connaissance qu’au fur et à mesure 

de l’épreuve.  
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L’entraînement consiste en la présentation d’une carte de 10x14 cm composée de 3 

épaisseurs reliées entre elles par une attache parisienne (figure 19). Superposées, les 3 

épaisseurs représentent un stimulus dont une partie est volontairement manquante (ex : à un 

personnage dont il manque une oreille). L’épaisseur supérieure en plastique transparent 

permet à l’enfant de dessiner directement sur la carte. L’expérimentateur explique à l’enfant : 

« Regarde, ici, tu as un dessin de X [le stimulus représenté sur la carte : un visage de 

bonhomme], mais il manque quelque chose. Il manque [nomme la partie manquante : une 

oreille]. Est-ce que tu peux finir ce dessin ? ». Une fois que l’enfant a commencé à dessiner, 

l’expérimentateur demande « Qu’est-ce que tu penses dessiner ? ». Une fois le dessin terminé, 

l’expérimentateur repose la question « Alors, qu’est-ce que tu as dessiné ? Oui c’est vrai / Non, 

tu as dessiné [nomme la partie manquante] !». L’expérimentateur retire alors l’épaisseur 

intermédiaire de la carte, révélant un second dessin. Celui-ci était recouvert par le premier 

stimulus de sorte à être invisible une fois les différentes couches assemblées. Ce dessin 

dispose également d’une partie manquante, qui coïncide parfaitement avec l’élément que 

l’enfant vient de dessiner. L’expérimentateur s’exclame « Oh ! Mais regarde ! Ce n’est pas X 

(une oreille) que tu as dessinée, mais aussi Y [le second dessin révélé ; la poignée de la tasse] ! 

Mais pourtant, tu pensais dessiner X. Au début, tu pensais que tu dessinais X, et en fait tu as 

aussi dessiné Y. Au début, tu pensais que tu dessinais X ou Y ? ». En fonction de la réponse de 

l’enfant, l’expérimentateur répond : « Oui/Non. Au début, tu pensais que tu dessinais X. Tu 

n’avais pas vu qu’il y avait aussi le dessin de Y. Donc tu ne pouvais pas savoir que tu allais 

AUSSI dessiner Y. En vrai, tu as dessiné X et Y, même si tu ne pensais dessiner que X parce que 

tu ne savais pas qu’il y avait aussi l’image de Y. ».  

Deux versions de cet entraînement ont été créées. La première représentait un visage 

avec une oreille manquante et une tasse avec la poignée manquante. Le deuxième set 

représentait un arbre dont le dessus du feuillage est absent ainsi qu’un cornet de glace où la 

crème glacée est manquante.  
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Figure 19 : Schémas des cartes de l'entraînement Métacognitif entrelacé 

  

2.3.2.2 Neutre 

L’entraînement Neutre reprend le même matériel que décrit précédemment : une carte 

composée de 2 épaisseurs co-articulées. Cependant, dans cette version, un seul stimulus est 

représenté de manière partielle (les traits ont été partiellement effacés) ou complète. 

L’objectif de cet entraînement est que l’enfant devine quel stimulus (fortement dégradé) est 

représenté sur la carte. Sur l’épaisseur fixe en papier cartonnée de la carte, une forme 

fortement dégradée et difficilement reconnaissable est représentée (ex : un cheval) (figure 

20) L’expérimentateur demande à l’enfant « À ton avis, qu’est-ce qu’il y a sur la carte ? ». 

Après la réponse de l’enfant, l’expérimentateur fait basculer l’épaisseur inférieure, en papier 

calque sur le dessus de la carte de sorte à ce que les deux se superposent. L’enfant découvre 

alors la forme complète qu’il a tenté de deviner à l’essai précédent. L’expérimentateur 

explique : « Oh ! Regarde ! En fait, il s’agit de [nomme le stimuli représenté sur la carte] ! ». 

Dans cette condition neutre, l’absence de changement d’un stimulus à l’autre permet de ne 

pas faire appel à la redescription. Toutefois, le matériel reste strictement comparable à celui 

utilisé dans les autres versions, avec la superposition de plusieurs épaisseurs, la coarticulation 

des cartes et la manipulation de celles-ci.  

Deux versions ont été utilisées : Les dessins d’un cheval et d’un poisson ont été choisis 

pour les premières et deuxièmes sessions d’entraînement respectivement. 
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Figure 20 : Schémas de l'entraînement neutre Entrelacé 

 

3. RESULTATS 

Les résultats de la cohorte initiale ont d’abord été analysés puis ceux de l’échantillon final 

pour lequel les effets d’entraînement ont pu été étudiés. Un score composite TdE (de 0 à 2) a 

été créé en moyennant les scores aux épreuves d’AR et de FC de chaque évaluation. Les 

différences de performances aux épreuves individuelles de FC et d’AR ainsi qu’au score de TdE 

entre les différentes sessions d’évaluation ont été relevées et analysées en fonction du type 

d’entraînement. Des ANOVAs mixtes avec le groupe d’entraînement en facteur Inter et le 

moment d’évaluation en facteur Intra ont été réalisées avec un seuil fixé à p=.05. 

 

3.1 Cohorte initiale 

53 enfants de 44,69 mois (Ety=4,32) dont 33 garçons de 44,32 mois (Ety :4,53) et 10 filles 

de 45,27 mois (Ety=3,99) ont été inclus dans cette étude. Aucune différence d’âge n’est 

retrouvée entre les filles et les garçons (t(51)=-0,77 ; p=.44).  

Au sein de cette cohorte complète, 46 enfants (m=44,32 mois ; Ety=4,53 ; dont 28 garçons) 

ayant échoué aux épreuves du pré-test ont été assignés à un groupe d’entraînement. Les 

enfants ayant réussi le pré-test tendaient à être plus âgés que les enfants l’ayant échoué 

(t(51)=-1,46 ; p=.10). Aucun effet du sexe sur la réussite n’est mis en évidence (p=.56).  
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3.2 Échantillon final 

3.2.1. Analyses descriptives 

46 enfants ont été répartis dans les 2 groupes d’entraînement : 27 enfants (10 filles) 

dans le groupe Métacognitif et 19 (dont 8 filles) ont rejoint le groupe Neutre. Aucune 

différence d’âge ni de sexe n’a été mise en évidence (respectivement p=.77 et p=.72).  

Aucune différence au pré-test sur le score composite de TdE (Mneutre = 0,68 ; Ety=0,47 ; 

MMétacognitif =0,52 ; Ety=0,51 ; F(1,44)=1,24 ; p=.27) n’apparaît entre les deux groupes. 

En revanche, pour l’ensemble de l’échantillon, l’épreuve d’AR est significativement 

mieux réussie que l’épreuve de FC au pré-test ainsi qu’au post-test immédiat (Pré-test : MAR= 

0,54 ; Ety=0,50 ; MFC=0,04 ; Ety :0,21 ; t(90)=6,23 ; p<.001 ; Post-test immédiat : MAR=0,52 ; 

Ety=0,51 ; MFC=0,11 ; Ety :0,31 ; t(90)=4,71 ; p<.001). Cette différence n’est pas retrouvée au 

post-test différé (MAR=0,35 ; Ety=0,48 MFC=0,37 ; Ety : 0,49 ; t(90)=-0,22 ; p=.83). 

 

3.2.2. Effets d’entraînement 

3.1.2.1 Score Composite TdE 

Les effets d’entraînement ont été mesurés par la différence obtenue entre les scores de 

TdE aux post-tests et au pré-test pour les deux groupes de participants. Des ANOVAs à 

mesures répétées ont été menées sur ces scores différentiels.  

Entre le pré-test et les deux post-tests, l’effet global de l’entraînement n’est pas mis en 

évidence sur la différence pré-post du score composite de TdE (F(1,44)=1,93 ; p=.17). 

Cependant, une interaction entre le groupe d’entraînement et le moment de l’évaluation est 

retrouvée (F(2,88)=3,79 ; p<.05 ; figure 21). Une analyse post-hoc (LSD) indique que seul 

l’entraînement Métacognitif entrelacé permet aux enfants d’améliorer leur performance 

entre le pré-test et le post-test différé (p=.01). Les performances des enfants du groupe 

Métacognitif en post-test différé sont significativement plus élevées que celles du groupe 

Neutre (p<.05).  

Entre le pré-test et le post-test immédiat, l’interaction entre le type d’entraînement et le 

moment de l’évaluation est également significative: l’entraînement métacognitif apparaît plus 

efficace que l’entraînement Neutre (F(1,44)=4,21 ; p<.05, taille de l’effet). Le même effet 

d’interaction est retrouvé entre le pré-test/post-test différé et le groupe, avec une efficacité 

spécifique à l’entraînement métacognitif (F(1,44)=6,50 ; p=.01). En revanche, aucun effet n’est 

mis en évidence entre les post-tests immédiat et différé (F(1,44)=0,46 ; p=.50). 
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Figure 21 : Interaction entre le groupe d'entraînement et le moment de l'évaluation sur le score TdE. * = p<.05 ; ** = p<.01 

3.1.2.2 Scores AR 

Aux épreuves d’AR (notées sur 1), les résultats indiquent une tendance à l’interaction 

entre le pré-test et les deux post-tests et le groupe d’entraînement (F(1,44)=2,76 ; p=.06 ; 

figure 22). L’entraînement Métacognitif tend à être plus efficace que le neutre. Cette tendance 

se confirme entre le pré-test et le post-test immédiat (F(1,44)=4,35 ; p<.05), mais n’est pas 

retrouvée entre le pré-test et le post test différé (F(1,44)=2,32 ; p=.12) ainsi qu’entre le post-

test immédiat et le post-test différé (F(1,44)=0,64 ; p=.42).  

 

 

Figure 22 : Interaction entre le moment de l'évaluation et le groupe sur les scores d'AR 
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3.1.2.3 Scores FC 

Aux épreuves de FC (notées sur 1), le score augmente significativement entre le pré-test 

et les deux post-tests pour les deux groupes (F(1,44)=9,87 ; p<.001). On observe également 

une tendance à l’interaction entre le moment de l’évaluation et le type d’entraînement : 

l’entraînement métacognitif serait plus efficace que l’entraînement neutre (F(2,88)=3,49 ; 

p=.08) (figure 23). 

Ni l’amélioration globale des performances ni l’interaction n’est retrouvée entre le pré-

test et le post test-immédiat. En revanche, entre le pré-test et le post-test différé, une 

amélioration globale est mise en évidence (F(1,44)=13,49 ; p<.001) et une interaction tend à 

se retrouver également (F(1,44)=3,05 ; p=.08) avec, à nouveau, un bénéfice plus important 

pour l’entraînement métacognitif par rapport au neutre. Enfin, entre les post-tests immédiat 

et différé, les performances s’améliorent significativement et une tendance à l’interaction est 

relevée (respectivement F(1,44)=9,19 ; p<.01) et F(1,44)=2,85, p=.09)). 

 

 

Figure 23 : Interaction entre les groupes et le moment de l'évaluation sur les scores aux FC 
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4. DISCUSSION 

L’objectif de cette étude était de tester l’efficacité d’un nouvel entraînement aux TdE 

centré sur les connaissances métacognitives. L’originalité de cet entraînement réside dans son 

format de présentation via des cartes co-articulées que l’enfant peut manipuler. Elles lui 

permettent de mettre en saillance la coexistence de deux représentations issues d’un même 

objet. Cet entraînement a été comparé à la condition Neutre Entrelacé créée de sorte à ce 

que les caractéristiques du matériel (construction, manipulation, coarticulation et 

superposition des épaisseurs et représentations) soient aussi comparables que possibles. 

Nous avons émis l’hypothèse que seul l’entraînement Métacognitif entrelacé serait à l’origine 

d’une amélioration des performances aux épreuves de FC et d’AR.  

Nos résultats vont dans le sens de ces hypothèses. Ainsi, l’entraînement Métacognitif 

Entrelacé conduit à une amélioration significative des performances des enfants de 3-4 ans. 

Concernant le score composite de TdE (moyenne des scores de FC et d’AR), l’effet de 

l’entraînement est observable dès le post-test immédiat et se poursuit au post-test différé. 

L’effet de cet entraînement diffère toutefois selon les épreuves utilisées. Les bénéfices de 

l’entraînement Métacognitif sur les performances à l’épreuve de FC se retrouvent 

exclusivement au post-test différé. Le délai de 21 jours apparaît donc nécessaire pour amorcer 

une évolution positive. A l’inverse, en ce qui concerne l’épreuve d’AR, l’effet n’est retrouvé 

qu’au post-test immédiat, et s’estompe progressivement jusqu’à disparaître au post-test 

différé. Ces patterns contrastés pourraient illustrer des mécanismes distincts mis en jeu dans 

les épreuves de TdE.  

Malgré les similitudes entre ces tâches de FC et d’AR classiquement utilisées pour 

l’évaluation des TdE représentationnelles chez les jeunes enfants (Melot & Angeard, 2003), 

quelques différences sont à souligner. Dans l’épreuve d’AR, le raisonnement de l’enfant ne 

porte pas sur les états mentaux d’un protagoniste (extérieur à soi-même). Il s’agit ici 

d’appréhender, de son propre point de vue, les différentes représentations (qui entrent ici en 

opposition) entre l’apparence d’un objet et la fonction réelle qui lui est associée. Cela pourrait 

finalement amener l’enfant à raisonner implicitement sur sa croyance initiale qui s’avère être 

non conforme (en partie) à la réalité. En effet, l’enfant expérimente par lui-même une 

situation de FC en en se basant sur sa perception pour qualifier (de manière erronée) l’objet 

avant de le reconsidérer suite à l’acquisition de nouvelles connaissances concernant son 

identité réelle. L’enfant doit donc être en mesure de réaliser une bascule entre l’apparence 
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trompeuse et l’identité de l’objet. Cette alternance entre représentations se rapproche des 

mécanismes engagés dans la flexibilité cognitive et renforce l’hypothèse d’un lien étroit entre 

ces deux domaines cognitifs.  

L’effet différé des entraînements aux TdE sur les épreuves de FC a déjà été documenté 

dans la littérature (Melot & Angeard, 2003 ; Slaughter & Gopnik, 1996). La Theory Theory 

(Gopnik & Wellman, 1994) explique cet effet par la nécessité de remettre à jour ses 

représentations naïves du fonctionnement de l’esprit en y intégrant les informations 

nouvelles dégagées pendant l’entraînement. Ces expériences permettraient à l’enfant 

d’acquérir une compréhension de plus en plus fine des facteurs d’influence de l’esprit mais 

impliqueraient un délai avant d’être pleinement intégrées aux nouvelles représentations 

construites à la suite de ces expériences (Plumet, 2008).  

L’absence d’effet différé de l’entraînement métacognitif entrelacé sur les performances aux 

épreuves d’AR pourrait cependant suggérer que les mécanismes metreprésentationnels sont 

nécessaires mais non suffisants dans la réussite à cette épreuve. D’autres facteurs, tels que la 

flexibilité cognitive, qui n’a pas été entraînée dans cette étude, pourraient être également 

fortement impliqués. La vérification de cette hypothèse nécessiterait la réalisation d’une 

nouvelle étude comparant les effet directs et indirects des entraînements à la flexibilité 

cognitive et à la métacognition.  
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EXPERIENCE 3 : ETUDE DU LIEN D’INTERDEPENDANCE 

FONCTIONNELLE ENTRE FE ET TDE : EFFETS DIRECTS ET 

INDIRECTS DE L’ENTRAINEMENT ENTRELACE A L’AGE 

PRESCOLAIRE 

 

1. INTRODUCTION 

L’entraînement au DCCS Entrelacé a été créé de sorte à aider les enfants à prendre 

conscience de la possibilité de re-décrire un même stimulus selon ses différentes 

caractéristiques. Cet entraînement a démontré son efficacité en termes d’amélioration des 

capacités de flexibilité cognitive dès 3 ans (Mennetrey & Angeard, 2018). Dans le même sens, 

l’entraînement Métacognitif Entrelacé s’est révélé efficace chez l’enfant dès 3 ans dans 

l’amélioration des performances aux épreuves de FC et d’AR (étude 2.2). Malgré l’implication 

des FE et tout particulièrement de la flexibilité cognitive dans les TdE pendant l’enfance 

(Diamond, 2013, Carlson & Moses, 2001 ; Carlson et al., 2015), l’entraînement au DCCS 

entrelacé n’a eu qu’un effet limité sur les performances de TdE à cet âge.  

L’objectif de cette nouvelle étude est de comparer les effets directs et indirects des 

entraînements Entrelacés (DCCS, Métacognitif et neutre) afin de caractériser la directionnalité 

du lien entre FE et TdE à 3 ans.  

Nous avons précédemment comparé auprès d’enfants de 3,6 ans (expérience 1) les effets 

des différents entraînements (neutre, redescription/DCCS et métareprésentationnel/FC) sur 

les performances de FE (DCCS standard) et de TdE (échelle W&L) en pré- et post-tests. Nous 

avons pu mettre en évidence un effet direct de l’entraînement à la redescription (version DCCS 

entrelacée) et un effet indirect (mais modéré) de l’entraînement métareprésentationnel de 

Kloo & Perner (2003) sur les performances en flexibilité cognitive. A l’inverse, aucun groupe 

d’entraînement n’a démontré d’effet sur les épreuves de TdE (malgré une amélioration 

globale et commune aux trois groupes). Cette première étude n’a donc pas permis de dégager 

d’arguments clairs concernant la directionnalité du lien entre FE et TdE à une période cruciale 

d’émergence. Dans le prolongement de ces travaux, l’expérience 2 nous a conduits à créer un 

entraînement Métacognitif Entrelacé original. Les résultats ont mis en évidence un effet de ce 

nouvel entraînement au niveau global  (score de TdE) et spécifique (FC et AR) confirmant ainsi 

la plasticité des TdE à l’âge préscolaire.  
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Prenant appui sur l’ensemble de ces données, une nouvelle recherche devrait permettre 

de comparer l’efficacité des différents protocoles d’entraînement entrelacés sur les 

performances exécutives et de TdE des enfants d’âge préscolaire. La mise en évidence d’effets 

directs ou croisés permettra de dégager des arguments empiriques en faveur des théories de 

l’émergence/expression (Carlson et al., 2015) et représentationnelle (Perner, 1986). Si les FE 

constituent un prérequis au développement des TdE, alors l’entraînement en flexibilité 

cognitive (DCCS entrelacé) devrait non seulement avoir un effet direct sur les performances 

au DCCS, mais également un effet croisé sur les performances de TdE. Si le développement 

des TdE est nécessaire pour permettre l’émergence des FE, alors L’entraînement Métacognitif 

entrelacé devrait se traduire par un effet intra-domaine en TdE mais aussi par une 

amélioration des performances en flexibilité cognitive (Perner & Lang, 1999). L’entraînement 

neutre entrelacé ne devrait produire aucun effet. 

 

2. METHODE 

2.1 Participants 

92 enfants de 3,2 à 4,2 ans (m=44,12 mois ; Ety=3,84 ; 47 filles), tous scolarisés en petite 

section de maternelles de deux écoles publiques des Hauts-de-Seine ont été recrutés pour le 

pré-test de cette étude. Seuls les enfants échouant au pré-test (score < 4/5 en phase post-

switch du DCCS standard) sont inclus dans l’échantillon final. 52 enfants ont ainsi échoué le 

pré-test, 5 ont été absents au post-test différé et ont été exclus de l’étude. Au final, notre 

échantillon est constitué de 47 enfants (m=43,62 mois ; Ety= 3,73 ; dont 28 garçons). 

Tous les enfants étaient de langue maternelle française sans affection médicale connue. 

Un formulaire de consentement écrit accompagné d’une notice explicative de l’étude a été 

signé par les parents. 

 

2.2 Procédure 

Chaque enfant a été évalué individuellement dans une pièce calme le matin par l’une des 

deux expérimentatrices de cette étude (C. Mennetrey & P. Beejadhur). Les enfants ont été 

d’abord évalués en pré-test (J1) à l’aide du DCCS standard et de la W&L. Les enfants ayant 

échoué au DCCS standard ont été inclus dans l’échantillon final et ont été évalués à l’aide du 

subtest information de la WPPSI-IV. Ils ont ensuite été aléatoirement répartis au sein des 3 

groupes d’entraînement entrelacé (DCCS ; Métacognitif ; Neutre) et ont reçu leur première 
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session. Après une semaine (J7), les enfants ont reçu leur seconde session d’entraînement et 

ont été évalués à l’aide d’une nouvelle version du DCCS standard et de la W&L pour le post-

test immédiat. Enfin, après 21 jours (J21), le post-test différé a été réalisé, à l’aide d’une 

troisième et dernière version du DCCS standard et de la W&L (figure 24) 

 

2.3 Matériel 

2.3.1 Pré-test et post-tests 

Le pré-test ainsi que les deux post-tests (immédiat et différé) sont constitués du DCCS 

standard et de la W&L. Trois versions différentes de ces épreuves ont été utilisées afin d’éviter 

d’éventuels effets de familiarisation.  

 

2.3.1.1 DCCS standard 

L’épreuve du DCCS standard a été utilisée afin d’évaluer la flexibilité cognitive des 

enfants. Le protocole utilisé est identique à celui des études 1, 2.1 et 2.2. Pour le pré-test, les 

stimuli présentés sur les cartes sont un oiseau et une voiture verts et jaunes. Pour le post-test 

immédiat, un jeu présentant une grenouille et un sapin violets et rouges ont été créés. Enfin, 

pour le post-test différé, le set représentant un lapin et bateau bleus et jaunes a été utilisé. 

Afin d’être inclus au protocole d’entraînement, les enfants devaient obtenir un score d’au 

moins 4/5 en phase pré-switch du DCCS et un score inférieur à 4 sur 5 en phase post-switch.  

 

2.3.1.2 Échelle de Wellman & Liu (2004) 

La W&L a été utilisée aux 3 évaluations afin de mesurer les performances en TdE des 

enfants. 3 versions de la W&L ont été créées en reprenant un protocole strictement identique 

à la version originale de la W&L, mais en modifiant les stimuli proposés. Chaque épreuve est 

notée sur 1 point. Le score total sur 7 à la batterie est relevé. 
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2.3.2 Entrainements 

Les trois groupes d’entraînement entrelacé ont été comparés dans cette étude : 

l’entraînement au DCCS entrelacé (Étude 1 et Expérience 1 de cette étude ; Mennetrey & 

Angeard, 2018), l’entraînement Métacognitif entrelacé (Expérience 2) et l’entraînement 

Neutre entrelacé (Expérience 2 ; figure 25). Deux versions différentes de chacun de ces 

entraînements ont été créés afin d’éviter la redondance entre les deux sessions.  

 

2.3.2.1 Entraînement DCCS Entrelacé 

Le DCCS Entrelacé a été utilisé dans cette étude afin d’entrainer la flexibilité cognitive 

des enfants via la redescription de cartes bidimensionnelles. Cet entraînement se caractérise 

par la construction de cartes tests dans lesquelles les dimensions perceptives sont 

représentées sur deux épaisseurs distinctes co-articulées de sorte à ce qu’elles puissent être 

assemblées en un unique objet bidimensionnel. L’entraînement est basé sur un feedback 

Figure 24 : Protocole de l'étude 2.3 
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correctif ou de confirmation identique à celui utilisé dans les études précédentes. Pour la 

première session d’entraînement, un set de jeu représentant une pomme et un ourson rouges 

et verts ont été utilisés. Pour la seconde session d’entraînement, un set de jeu représentant 

un chien et une fleur roses et oranges a été créé. 

 

 

Figure 25 : Récapitulatif des trois types d'entraînements Entrelacés 

 

2.3.2.2 Entrainement Métacognitif Entrelacé 

L’entraînement Métacognitif entrelacé, crée pour l’étude 2.2 a été repris fidèlement. 

Il s’agit de la présentation d’une carte composée de 3 épaisseurs co-articulées dans laquelle 

l’enfant doit dessiner la partie manquante d’un stimulus avant de réaliser qu’il a aussi dessiné 

le complément d’un second stimulus, sans le savoir. Le feedback explicatif met l’accent sur le 

lien entre les croyances et le comportement ainsi que sur les mécanismes d’accès à la 

connaissance. Les deux versions de l’entraînement Métacognitif Entrelacé de l’étude 2.2 ont 

été réutilisées dans cette étude. Ainsi, le stimulus visage/tasse a été utilisé pour la première 

session d’entraînement et le stimulus arbre/glace pour la seconde session. Les consignes sont 

strictement identiques à celles utilisées pour l’étude 2.2. 
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2.3.2.3 Entrainement Neutre Entrelacé  

L’entraînement Neutre est identique à celui créé pour l’étude 2.2. Il s’agit d’une carte 

composée de 2 épaisseurs co-articulées. L’enfant doit deviner quel stimulus est présenté de 

manière dégradée sur l’épaisseur supérieure avant que l’image non dégradée ne soit 

présentée à l’enfant en superposant la seconde épaisseur. Les deux versions de cet 

entraînement créées pour l’étude 2.2 ont été fidèlement reprises. Il s’agit du dessin d’un 

cheval pour la première session d’entraînement, et du dessin d’un poisson pour la seconde.  

 

2.3.3 Subtest Information – WPPSI-IV 

Le subtest Information de la WPPSI-IV a été utilisé afin d’obtenir une mesure du niveau 

cognitif général et langagier des enfants inclus au sein de l’échantillon final. Ce subtest 

présente la corrélation la plus haute à la fois avec l’Indice de Comprehension Verbale et le QIT 

de la WPPSI-IV. Les notes standards de chaque enfant ayant été inclus à l’échantillon final ont 

été relevées. 

 

3. RESULTATS 

Les résultats de la cohorte initiale ont d’abord été analysés puis ceux de l’échantillon final. 

Des ANOVAs à mesure répétées ont été menées sur les effets d’entraînement. Des tests !2 
ont également été utilisés pour les variables catégorielles. Le seuil est fixé à p<.05. 

 

3.1 Cohorte initiale 

Un total de 92 enfants (m=44,08 mois ; Ety=3,84 ; min=38,40 ; Max=50,40) a été évalué en 

pré-test. Dans cet échantillon initial se trouvaient 47 filles (m=43,91 mois ; Ety=3,85) et 45 

garçons (m=44,26 mois ; Ety=3,86). Aucune différence d’âge liée au sexe n’est retrouvée 

(t(90)=0,43 ; p=.66).  

Au sein de cet échantillon, 40 enfants (m=44,98 mois ; Ety=3,87) dont 26 filles (65%) ont 

réussi le pré-test, et 52 enfants (m=43,39 mois, Ety=3,70) dont 21 filles (41%) l’ont échoué. Un 

effet de l’âge sur la réussite au DCCS est retrouvé : les enfants qui réussissent le pré-test sont 

plus âgés que ceux qui échouent (t(90)=-1,99 ; p<.05). Un effet du sexe est également 

retrouvé : les filles réussissent davantage le pré-test que les garçons (!2(1)=11,56 ; p<.001). 

Les données descriptives sont disponibles dans le tableau 6.  
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Tableau 6 : Données descriptives de la cohorte initiale 

 N Age en mois 

(Ety) 

Réussite Échec 

N (%) N(%) 

Total 92 44,08 (3,84) 40 (43%) 52 (57%) 

Filles 47 43,91 (3,85) 26 (55%) 21 (45%) 

Garçons 45 44,26 (3,86) 14 (31%) 31 69%) 

 

3.2 Cohorte finale 

3.2.1 Pré-test 

L’échantillon final se compose de 47 enfants (m=43,63 mois ; Ety=3,74) dont 28 garçons 

(m=45,57 ; Ety=3,56) et 19 filles (m=43,70 mois ; Ety=4,07). Aucune différence d’âge liée au 

sexe n’est retrouvée (t(50)=0,02 ; p=.98).  

Ces 47 enfants ont été répartis aléatoirement dans les 3 groupes d’entraînement 

(Métacognitif entrelacé: n=17 dont 12 garçons ; m=45,65 mois ; Ety=4,24 ; DCCS entrelacé: 

n=16 dont 8 garçons ; m=43,00 ; Ety=3,20 et Neutre entrelacé: n=14 dont 8 garçons ; m=44,30 

mois ; Ety=3,80). Aucune différence d’âge n’est mise en évidence entre les trois groupes 

(F(2,44)=0,43 ; p=.65).  

Au pré-test, aucune différence de performance entre groupes n’est retrouvée au DCCS 

(F(2,44)=0,50 ; p=.60) ou à la W&L (F(2,44)=0,04 ; p=.95). Les données descriptives sont 

disponibles dans le tableau 7.  
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Tableau 7 : Données descriptives de la cohorte finale 

 N Pré-test 

Moyenne DCCS 

(0-5) (Ety) 

Moyenne W&L 

(0-7 )(Ety) 

Total 47 0,70 (1,09) 1,42 (0,87) 

Entraînement Métacognitif entrelacé 

n=17 

Filles 5 0,88 (0,34) 1,47 (0,21) 

Garçons 12 

Entraînement DCCS entrelacé  

n=16 

Filles 8 0,50 (0,27) 1,37 (0,22) 

Garçons 8 

Entraînement Neutre entrelacé 

n=14 

Filles 6 0,71 (0,29) 1,42 (0,24) 

Garçons 8 

 

3.2.2 Effet des Entraînements 

3.2.2.1 DCCS standard 

Un effet du moment de l’évaluation est retrouvé (pré-test, post test immédiat et post-

test différé), (F(2,88)=37,75 ; p<.001 ; η2 =.46) ainsi qu’un effet d’interaction entre le groupe 

d’entraînement et le moment de l’évaluation sur les scores au DCCS standard (F(4,88)=2,77 ; 

p<.05 ; η2=.11). Des comparaisons planifiées ont été menées afin de comparer l’entraînement 

neutre aux entraînements expérimentaux (métacognitif et DCCS entrelacés ; C1) puis de 

comparer l’entraînement Métacognitif et DCCS entrelacés (C2) d’abord entre le pré-test et les 

deux post-tests (M1), puis entre les deux post-tests (M2). Entre le pré-test et les deux post-

tests (M1), les entraînements expérimentaux sont plus efficaces que le neutre sur les scores 

de flexibilité (t(86)=2,45 p=.01). Aucune différence n’est cependant retrouvée entre les 

groupes Métacognitif et DCCS entrelacés (t(86)=1,02 ; p=.31). En comparant les scores au 

DCCS standard en post-test immédiat et différé (M2), l’entraînement neutre et les deux 

entraînements expérimentaux ne présentent pas de différence significative (t(86)=-0,01, 

p=.98). Néanmoins, l’entraînement métacognitif conduit à une augmentation significative des 

scores au DCCS standard en comparaison au groupe DCCS entrelacé (t(86)=-2,06 ; p<.05). La 

figure 26 permet d’illustrer ces résultats. 

Entre le pré-test et le post-test immédiat, les performances augmentent globalement 

(F(1,44)=6,00 ; p<.001 ; η2=.60). Une interaction avec le groupe est également mise en 

évidence (F(2,44)=8,42 ; p<.05 ; η2=.16). Les comparaisons planifiées mettent en évidence une 
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meilleure efficacité des entraînements Métacognitif et DCCS entrelacés par rapport à 

l’entraînement Neutre (t(44)=2,14 ; p<.05), ainsi qu’une meilleure efficacité de l’entraînement 

DCCS entrelacé par rapport à l’entraînement Métacognitif (t(44)=1,99 ; p=.05). 

Entre le pré-test et le post-test différé, les performances s’améliorent (F(1,44)=48,55 ; 

p<.001 ; η2=0,52) mais aucune interaction n’est mise en évidence avec les groupes 

d’entraînement (F(2,44)=2,12 ; p=.13). Un HSD de Tuckey révèle toutefois une amélioration 

des performances entre le pré-test et le post-test différé pour l’entraînement Métacognitif 

(p<.001) ainsi que pour l’entraînement DCCS entrelacé (p<.001) (non significatif pour 

l’entraînement neutre (p=.26)). Les performances au post-test différé des enfants ayant 

bénéficié de l’entraînement Métacognitif ne diffèrent pas de celles des sujets appartenant au 

groupe DCCS entrelacé (p=.94), mais tendent à être meilleures que celles du groupe Neutre 

(p=.10). Aucune différence n’est mise en évidence sur les performances au post-test différé 

entre l’entraînement DCCS entrelacé et Neutre (p=.51). 

Entre les deux post-tests, les performances ne diffèrent pas significativement 

(F(1,44)=0,87 ; p= .35). L’interaction entre le moment de l’évaluation et le groupe n’est pas 

significative (F(2,44)=2,13 ; p=.13). 

 

 

Figure 26 : Effet des entraînements sur les performances au DCCS standard. * : p<.05 ; *** : p<.001 
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3.2.2.2 W&L 

Entre les trois évaluations, les performances augmentent significativement entre le pré-

test et les deux post-tests (F(2,88)=11,45 ; p<.001 ; η2=.20), mais sans interaction avec le 

groupe d’entraînement (F(4,88)=0,79 ; p=.53). Un HSD de Tuckey met en évidence une 

amélioration significative des performances entre le pré- et le post-test différé pour 

l’entraînement Métacognitif (p<.01). Les résultats sont illustrés dans la figure 27. 

Entre le pré-test et le post-test immédiat, les performances n’évoluent pas (F(144)=1,01 ; 

p=.31) et aucune interaction avec le type de d’entraînement n’est retrouvée (F(2,44)=1,06 ; 

p=.35). Aucun effet n’est mis en évidence au HSD de Tuckey. 

L’analyse de chaque sous-épreuve de la W&L ne met en évidence aucune amélioration 

entre le pré-test et le post-test immédiat pour Désirs différents (F(1,44)=2,56 ; p=.11), 

Croyance différentes (F(1,44)=0,57 ; p=.45) et Accès à la connaissance (F(1,44)=0,48 ; p=.48). 

Pour Contenu inattendu, FC explicite, FC émotions et Émotion Apparente/réelle, la variance 

réduite n’a pas permis de mener l’analyse. 

Entre le pré-test et le post-test différé, les performances augmentent significativement 

(F(1,44)=16,79 ; p<.001 ; η2=0,27) mais aucune interaction n’est retrouvée avec le type 

d’entraînement (F(2,44)=1,07 ; p=.34). Seul l’entraînement métacognitif s’accompagne d’une 

amélioration des performances entre le pré-test et le post-test différé au HSD de Tuckey 

(p=.01). 

L’analyse de chaque sous-épreuves de la W&L met en évidence une amélioration des 

scores entre le pré-test et le post test différé pour Croyances différentes (F(1,44)=10,11 ; 

p<.01 ; η2=.18) sans interaction avec le type d’entraînement (F(2,44)=0,44 ; p=.64) et Accès à 

la connaissance (F(1,44)=8,84 ; p<.01 ; η2=.16) sans interaction avec le groupe d’entraînement 

(F(2,44)=0,82 ; p=.44). Une tendance est également relevée pour Désirs différents 

(F(1,44)=3,71 ; p=.06). Pour Contenu inattendu, FC Explicite, FC émotion et Émotions 

Apparente/réelle,  l’absence de variance n’a pas permis d’analyse. 

Entre les deux post-tests, les performances sont à nouveau meilleures au post-test différé 

qu’au post-test immédiat (F(1,44)=11,53 ; p=.001 ; η2=.20) sans qu’aucune interaction avec le 

groupe ne soit mise en évidence (F(2,44)=0,35 ; p=.70). Aucun effet n’est mis en évidence aux 

analyses post-hoc. 

L’analyse de chaque sous-épreuve de la W&L met en évidence une amélioration des scores 

entre le post-test immédiat et le post test différé pour Croyances différentes F(1,44)=5,02 ; 
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p<.05 ; η2=.10) sans interaction avec le type d’entraînement (F(2,44)=0,53 ; p=.59), pour Accès 

à la connaissance (F(1,44)=11,30 ; p=.001 ; η2=.20) sans interaction avec le type 

d’entraînement (F(2,44)=1,34 ; p=.27). Aucune amélioration n’est retrouvée pour Désirs 

Différents (F,1,44)=1,25 ; p=.28). Pour Contenu inattendu,  FC explicites, FC émotions et 

Émotions apparente/réelle, l’absence de variance n’a pas permis de mener l’analyse. 

L’évolution des scores à ces sous-épreuves en fonction du moment de l’évaluation est 

représentée dans la figure 28. 

 

 

Figure 27: Effet des entraînements sur les performances à la W&L (notée sur 7). ** : p<.01 ; *** : p<.001 
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4. DISCUSSION 

L’objectif de cette recherche était d’étudier la directionalité du lien entre FE et TdE à l’âge 

préscolaire. En ce sens, 3 entraînements basés sur un système d’entrelacement ont été créés 

afin d’entraîner spécifiquement la flexibilité cognitive (DCCS Entrelacé) et les TdE 

(Métacognitif Entrelacé) en comparaison d’un groupe contrôle (Neutre Entrelacé). Nous avons 

formulé l’hypothèse d’un effet direct de chacun des entraînements expérimentaux et d’un 

effet indirect de l’entraînement DCCS entrelacé sur les TdE, mettant en évidence une relation 

développementale unidirectionnelle.  

Conformément à ce qui a été observé dans les études précédentes, l’entraînement au 

DCCS entrelacé permet d’améliorer les performances au DCCS standard des enfants d’âge 

préscolaire. Cet effet direct de l’entraînement permet de confirmer la possibilité d’entraîner 

la flexibilité cognitive des enfants pendant son émergence. Cependant, l’entraînement 

Métacognitif Entrelacé permet également d’améliorer les performances au DCCS standard. 

Cet effet indirect avait déjà été montré par Kloo & Perner (2003) via leur entraînement 

métareprésentationnel (aux FC). Ces résultats relancent le débat sur la directionnalité du lien 

entre les FE et les TdE et renforcent l’hypothèse représentationnelle de Perner. Un niveau 

suffisant de TdE serait ainsi nécessaire pour permettre à l’enfant de capitaliser les expériences 

liées à l’entraînement et de transférer ces nouvelles connaissances dans le domaine des FE. 

En ce sens, White & Carlson (2016) ont proposé à des enfants de 3-5 ans des stratégies de 

prises de distance pour faciliter leur réussite au DCCS standard. Les enfants ayant un haut 

niveau de TdE (mesuré à l’aide de la W&L) ont, dès 3 ans, bénéficié fortement de ces stratégies 

(particulièrement lorsqu’on leur demande d’imaginer ce qu’un autre personnage, ici Batman, 

répondrait/ferait). A l’inverse, les enfants présentant initialement un plus faible niveau de TdE 

n’améliorent pas, même à 5 ans, leurs performances en flexibilité (quelle que soit la prise de 

distance opérée). Dans notre étude, l’entraînement Métacognitif Entrelacé a été créé de sorte 

à aider les enfants à construire un cadre causal reliant les états mentaux (connaissances, les 

croyances) et leur conséquence en termes d’action ou de représentation. Il met en saillance 

les mécanismes d’accès à la connaissance et de fausses croyances en permettant à l’enfant 

d’expérimenter, par lui-même, ces situations, via un support facilitant une représentation 

composite de la réalité. Le dispositif Entrelacé, où se combinent/disjoignent plusieurs 

dimensions ou perspectives d’un même stimulus (ici une situation), pourrait expliquer l’effet 
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de l’entraînement sur les performances au DCCS standard, et plus généralement sur la 

flexibilité cognitive.  

Cette hypothèse conceptuelle est également soutenue par l’effet de l’entraînement 

métacognitif sur les performances à la W&L. En effet, malgré des performances globalement 

meilleures entre le pré-test et le post-test différé (tous groupes confondus), seul ce dernier 

demeure significatif. L’effet direct souligne sa spécificité, mais l’absence d’effet indirect de 

l’entraînement DCCS entrelacé sur les performances aux épreuves de TdE ne permet pas de 

valider nos hypothèses. Ce résultat ne permet pas de répliquer les observations faites dans 

l’expérience 1 où l’entraînement au DCCS entrelacé permettait une amélioration des 

performances de TdE à l’âge préscolaire. Ces deux études combinées semblent aller dans le 

sens d’une relation bidirectionnelle complexe entre les TdE et les FE pendant le 

développement. Ces deux domaines cognitifs s’appuieraient l’un sur l’autre pour permettre 

l’émergence de compétences précoces.  
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INTELLIGENCE, FONCTIONS EXECUTIVES ET 
COGNITION SOCIALE DE 3 A 10 ANS : DEUX 

TRAJECTOIRES DEVELOPPEMENTALES 
DIFFERENTES POUR LA DMD ET LES ASI. 

 __________________________________________________________________________  

 

 

1. INTRODUCTION GENERALE  

Les maladies neuromusculaires (MNM) constituent un ensemble de pathologies 

caractérisées par une atteinte spécifique de la commande nerveuse ou des muscles. La diversité 

des atteintes musculaires, qu’elles soient d’origine centrale ou périphérique au niveau des 

motoneurones ou de la jonction neuromusculaire ne permet pas d’en dégager un profil unitaire. 

Cette variabilité se retrouve également au niveau neurocognitif. L’objectif général de cette 

étude est d’investiguer le développement des FE et de la CgS, notamment des TdE, dans le 

cadre de deux MNM, la Dystrophie Musculaire de Duchenne (DMD) et les Amyotrophies 

Spinales Infantiles (ASI) en lien avec les principes de vulnérabilité et de plasticité cérébrales 

précoces.  

Nous présenterons, dans un premier temps, les phénotypes neurocognitif, exécutif et 

sociocognitif de ces deux pathologies. Nous aborderons, en contrepoint, les trajectoires 

développementales typiques observées pour les FE et la CgS. Après avoir présenté la méthode, 

nous discuterons les résultats à la lumière des grandes théories du développement cognitif et de 

la neuropsychologie de l’enfant.   

 

1.1. Dystrophie Musculaire de Duchenne 

La myopathie de Duchenne ou DMD est la plus fréquente des pathologies 

neuromusculaires chez l’enfant. D’abord considérée comme purement musculaire, la question 

d’une atteinte centrale et cognitive s’est posée dans les années 1990, après avoir constaté une 

importante prévalence de déficiences intellectuelles dans cette pathologie (Smith, Ribert & 

Harper, 1990). Cependant, une grande hétérogénéité cognitive se retrouve au sein de cette 

population et une forte proportion d’enfants atteints de DMD présente des scores de 

QI inférieurs à la norme sans toutefois atteindre le seuil pathologique.  

Le profil cognitif des DMD semble davantage se caractériser par une atteinte sélective 

des capacités verbales et une préservation du raisonnement perceptif que par une atteinte 
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globale (Billard et al., 1992 ; Marini et al., 2007 ; Moizard et al., 1998 ; Taylor et al., 2010). 

Les compétences mnésiques seraient également atteintes dans la DMD. Concernant la mémoire 

à long terme, l’encodage serait préservé mais les processus de stockage et de récupération 

seraient perturbés, indépendamment de la modalité de présentation (auditivo-verbale ou visuel 

et visuo-spatial ; Hinton et al., 2000 ; 2001 ; Wicksell et al., 2004 ; Moizard et al., 1998 ; 

Donders & Taneja, 2009). Pour la mémoire à court terme, seule la modalité auditivo-verbale 

semble fragilisée (réduction des empans endroit ; Billard et al., 1998). Les scores aux empans 

envers seraient particulièrement déficitaires, mettant en évidence une atteinte majeure de la 

Mémoire de Travail (MDT ; Mento et al., 2011 ; Leaffer et al., 2016).  

Cette atteinte de la MDT s’inscrirait dans une perturbation plus globale de la sphère 

exécutive. En effet, l’augmentation du nombre d’erreurs dans les épreuves d’inhibition 

cognitive et comportementale (Subtest Inhibition – NEPSY II [Battini et al., 2018] ; Tour de 

Londres [Mento et al., 2011]) va dans le sens d’une certaine impulsivité. Les compétences 

attentionnelles, et notamment l’attention sélective (auditivo-verbale et visuo-spatiale) seraient 

altérées avec des retards allant jusqu’à 3 ans par rapport à la population de référence (Piccini et 

al., 2014). La flexibilité cognitive serait toutefois, avec la MDT, le principal domaine de 

fragilité exécutive dans cette population. Les difficultés seraient importantes, sans pour autant 

être considérées comme pathologiques, et se retrouveraient à nouveau tant dans le versant 

verbal que visuo-spatial (Donders & Taneja, 2009 ; Battini et al., 2017 ; Lorusso et al., 2013 ; 

Mennetrey et al., 2020 (Annexe 2) ; Mento et al., 2011). Des fragilités concernant les FE de 

plus haut niveau, telles que la planification et le raisonnement, seraient retrouvées mais les 

études restant très limitées, il est difficile de conclure sur ces fonctions spécifiques (Snow et 

al., 2013). 

 Contrairement au langage ou à la mémoire, les FE constituent encore un domaine peu 

exploré dans cette population clinique. Dans le même sens, très peu d’études se sont intéressées 

à la sphère de la CgS. Dans ce domaine, Cyrulnik et al. (2008) soulignent des difficultés dans 

les comportements adaptatifs, dans la socialisation et dans la communication chez les DMD dès 

3 ans à l’aide de questionnaires parentaux. Ces difficultés se pérenniseraient chez les patients 

de 6 à 16 ans notamment dans le champ de la communication et des habiletés relationnelles, 

que ce soit en comparaison d’un groupe contrôle (Fee & Hinton, 2011) ou d’un membre de la 

fratrie (Donders & Taneja, 2009). Le traitement perceptif des visages a récemment été étudié 

chez des enfants de 4 à 12 ans atteints de DMD et la reconnaissance des visages et expressions 

faciales émotionnelles apparaît altérée (Cotton et al., 1998 ; Hinton, Fee, Goldstrein & De Vivo, 

2007 ; Ueda et al., 2017 ;Wicksell et al., 1004). Ces difficultés constituent un facteur 
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d’inadaptation sociale pour les jeunes avec DMD (Hinton et al., 2007). Malgré ces arguments 

empiriques, il n’existe dans la littérature aucune investigation systématique (1) des capacités de 

compréhension des états mentaux émotionnels et/ou épistémiques chez les enfants atteints de 

DMD ni d’étude (2) de la relation d’interdépendance entre les FE et la TdE dans ce contexte de 

pathologie neurogénétique à début précoce. 

Ces perturbations neurocognitives peuvent trouver un cadre explicatif dans le caractère 

génétique de la pathologie et son retentissement sur le plan cérébral. En effet, les différents 

isoformes de la dystrophine s’expriment au niveau cérébral principalement dans les régions 

corticales et dans le cervelet ainsi que dans certaines régions sous-corticales (thalamus, 

hypothalamus, ganglions de la base). Les cortex temporaux (notamment les structures 

hippocampiques), préfrontaux et occipitaux seraient particulièrement touchés (Hendriksen et 

al., 2015 ; Lidov, Byers & Kunkel, 1993 ; Lv et al., 2011). En particulier, les isoformes Dp140 

et la Dp71, codées dans la partie distale du gène (à partir de l’exon 44), joueraient 

respectivement un rôle dans le développement cérébral prénatal et périnatal. La Dp71 serait 

particulièrement abondante après la naissance, en participant à la plasticité synaptique et à la 

cyto-architecture neuronale (Anand et al., 2015). La mutation de la Dp71 serait corrélée à 

d’importantes perturbations cognitives (Daoud et al., 2009 ; Daoud, Candelario-Martínez, et 

al., 2009 ; Moizard et al., 1998 ; 2000 ; Ricotti et al., 2015). A l’inverse de la Dp71, le rôle de 

la Dp140 reste encore mal connu. Elle interviendrait quasiment exclusivement avant la 

naissance et serait associée à des perturbations cognitives légères à modérées (Desguerre et al., 

2009 ; Ricotti et al., 2015 ; Pane et al., 2012). Ce lien entre mutation distale de la dystrophine 

et fonctionnement neurocognitif a également été évoqué à plusieurs reprises dans la littérature. 

En ce sens, les travaux de Desguerre et al., (2009) ont permis de dégager 4 phénotypes de DMD 

en fonction de la sévérité de l’atteinte musculaire et cognitive (voir Encadré 2). Bien qu’il ne 

soit pas possible de relier chaque groupe à une mutation génétique spécifique, il apparaît que la 

Dp140 et la Dp71 sont toutes deux particulièrement associées aux phénotypes où une atteinte 

cognitive modérée à sévère est observée. Ce lien génotype et phénotype pourrait s’expliquer 

par leurs implications respectives pendant le développement cérébral. L’implication 

particulièrement précoce de la Dp140 constituerait un important facteur de vulnérabilité 

neurologique. L’atteinte de l’une ou des deux isoformes distales pourrait ainsi engendrer une 

perturbation précoce du développement cérébral.  
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Encadré 2 : Phénotypes musculaire et cognitif dans la DMD selon Desguerre et al. (2009). 

 

Dans l’article de Desguerre et al. (2009), les auteurs caractérisent la sévérité de l’atteinte des 

patients atteints de DMD en fonction de leur atteinte musculaire et cognitive. Le groupe A se caractérise 

par l’atteinte clinique la plus sévère, tant sur le plan moteur (atteinte motrice précoce) que cognitif 

(déficience intellectuelle systématique). Le groupe B se rapprocherait davantage d’un tableau clinique 

classique de la DMD, avec une atteinte modérée au niveau moteur et cognitif, se traduisant par une 

déficience intellectuelle légère dans 42% des cas. Dans le groupe C, les patients présenteraient l’atteinte 

motrice et cognitive la plus faible, avec seulement quelques particularités neuropsychologiques fines et 

isolées. Enfin, le groupe D se caractérise par une atteinte musculaire pure et sévère sans atteinte 

cognitive.  

Bien qu’il ne soit pas possible de déterminer avec exactitude le pronostic musculaire et cognitif 

sur la simple base des mutations présentées par les patients, certaines mutations sont toutefois plus 

fréquemment associées à ces différents phénotypes. Les mutations proximales seraient davantage 

associées aux groupes C et D, tandis que les mutations distales, impliquant notamment la Dp140 et la 

Dp71 serait davantage associées aux perturbations cognitives des groupes A et B (Desguerre et al., 

2009 ; Daoud et al., 2009 ; Wingeier et al., 2011). Le rôle de ces isoformes sur le plan cognitif reste 

toutefois mal compris, et il apparaît important de pouvoir étudier la présence de différents profils 

cognitifs pour ces mutations particulières.  

 

Yoshioka et al. (1980) ont été les premiers à s’intéresser aux conséquences 

neuroanatomiques de la dystrophinopathie chez les patients. Dans cette étude, des scanners 

cérébraux chez 30 patients de 4,11 ans à 20,8 ans (m=13,2 ans) mettent en évidence une légère 

atrophie cérébrale chez 67% des patients, une dilatation des ventricules latéraux chez 60% des 

patients ainsi qu’une réduction du volume de substance grise chez 30% des patients. En 

revanche, aucune particularité n’est retrouvée sur les volumes de substance blanche. Les auteurs 

mettent en lien ces atrophies avec une réduction des performances cognitives chez la majorité 

des patients, sans toutefois évoquer plus en détail ni les performances obtenues, ni la proportion 

d’association entre atrophie et déficit cognitif. Plus récemment, Doorenweerd et al. (2014) 

confirment ces résultats en rapportant une réduction du volume total du cerveau de 63cm3 en 

moyenne chez des enfants de 8 à 18 ans (m=12,3 ans) atteints de DMD en comparaison d’un 

groupe contrôle apparié en âge et en sexe. Cette atrophie s’associe à une réduction du volume 

de substance grise et blanche notamment dans les régions temporales et le cervelet. En mettant 

en lien ces résultats avec les mutations génétiques présentées par les patients, Doorenweerd et 

al. (2014) retrouvent un lien entre l’atteinte de la Dp140 et l’atteinte neurologique. Le volume 
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de substance grise serait d’autant plus réduit et les atypicités neurologiques d’autant plus 

importantes dans le cas de l’altération de la Dp140. Compte tenu des caractéristiques 

d’expression de la Dp140 pendant la maturation cérébrale, ces résultats semblent indiquer plutôt 

une atypicité des processus de maturation qu’une atrophie cérébrale acquise (Angelini & 

Pinzan, 2019).  

Les modifications neuroanatomiques consécutives à la dystrophinopathie seraient d’autant 

plus marquées chez les enfants présentant une mutation distale du gène de la dystrophine dont 

l’implication précoce est désormais établie. L’ensemble de ces éléments renforce, selon nous, 

l’hypothèse d’une vulnérabilité cérébrale précoce dans la DMD.  

 

1.2. Amyotrophies Spinales Infantiles 

A l’inverse de la DMD, les Amyotrophies Spinales Infantiles (ASI) sont des MNM 

génétiques dont l’atteinte se limiterait aux motoneurones. Contrairement à la DMD où la 

dystrophine s’exprime à la fois aux niveaux musculaire et cérébral, le gène muté de l’ASI (le 

SMN1 +/- SMN 2) ne s’exprimerait qu’au niveau musculaire (Roy et al., 1995). Différents 

types d’ASI se distinguent en fonction de la précocité et de la gravité de l’atteinte musculaire.  

Dans le Type I, les symptômes extrêmement sévères surviennent avant 6 mois, l’enfant 

n’est pas capable de tenir sa tête et son espérance de vie est considérablement réduite (Polido 

et al., 2017). Dans le type II, les enfants acquièrent généralement la position assise mais sans 

possibilité de locomotion autonome. Dans le type III, les enfants acquièrent la marche et dans 

le type IV, les symptômes ne surviennent qu’à l’âge adulte. Dans les ASI de Type II et III, la 

motricité est sévèrement limitée pendant l’enfance, nécessitant la mise en place rapide du 

fauteuil roulant (Polido et al. 2017).  

Malgré ces limitations locomotrices et motrices importantes, les enfants atteints d’ASI sont 

réputés n’avoir aucune difficulté cognitive. Certains auteurs évoquent même à travers leurs 

travaux, qu’une proportion de ces enfants pourrait présenter une intelligence supérieure à la 

moyenne entre 12 et 18 ans (Von Gontard 2002). En revanche, les ASI les plus jeunes (6 à 10 

ans) présenteraient un fonctionnement cognitif tout à fait comparable à celui observé dans la 

population de référence. Cette notion de supériorité intellectuelle a généralement été évoquée 

dans des études où les ASI ont été comparés aux DMD du fait de la similarité de leur handicap 

moteur (Billard et al., 1992, 1998 ; Whelan, 1987). Cependant, bien que significativement 

supérieurs aux enfants atteints de DMD, les scores de QI des ASI ne seraient pour autant pas 

nécessairement différents de ceux de la population de référence (Billard et al., 1992 ; 

Ogasawara, 1989a ; Perini et al., 1999 ; Polido et al., 2017, 2019). En revanche, une certaine 
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hétérogénéité interindividuelle et inter-domaine serait retrouvée (Polido et al., 2019 ; Sieratzki 

& Woll, 2002).  

En effet, de 6 à 18 ans, les ASI de type I présenteraient de meilleures performances dans le 

traitement séquentiel de l’information (mesuré par le K-ABC; Kaufman & Kaufman, 2008), 

notamment impliqué dans la sphère langagière, et de moins bonnes habiletés dans les processus 

de traitement simultanés, davantage utilisés pour les traitements visuo-perceptifs (Sieratzki & 

Woll 2002). A l’inverse, au même âge, les ASI de type III se caractériseraient par de meilleures 

performances en traitement simultané qu’en traitement séquentiel (Von Gontard, 2002). A 

l’équilibre entre les deux, les ASI de type II présenteraient des performances plus homogènes, 

semblables à celles que l’on retrouve chez les enfants neurotypiques. Selon Sieratzki & Woll 

(2012), ces spécificités au sein des profils cognitifs en fonction du type d’ASI seraient une 

conséquence indirecte de la sévérité de l’atteinte motrice. En grandissant, les ASI de type I, 

dont l’atteinte motrice est particulièrement sévère, développeraient des stratégies de traitement 

de l’information différentes de celles caractérisant les enfants atteints d’ASI de formes moins 

sévères (notamment II et III). Ces derniers pourraient s’appuyer davantage sur leur motricité 

(bien que limitée voire très affectée) pour appréhender le monde physique et social. Ces 

différences dans les stratégies de traitement des informations pourraient façonner leur 

développement et se traduire par une atypicité des trajectoires.  

Le domaine verbal et langagier en particulier serait développé précocement, (ASI type II ; 

Sieratzki & Woll, 2002) avec une construction syntaxique très élaborée dès 18 mois en 

comparaison des enfants neurotypiques du même âge. Entre 36 et 46 mois, cette avance dans le 

domaine langagier se retrouverait également sur les versants lexicaux et sémantiques du langage 

expressif, avec une utilisation plus importante de verbes, de noms et d’adverbes en comparaison 

du groupe contrôle (Bénony & Bénony, 2005). Cette supériorité de la sphère langagière chez 

les ASI perdurerait au-delà de 12 ans au travers d’un vocabulaire riche et de capacités 

conceptuelles et syntaxiques particulièrement développées (évaluation avec le QIV de la WISC-

R et de la WAIS-R ; Von Gontard, 2002).  

Dans un autre domaine, Rivière & Lecuyer (2002) mettent en évidence de meilleures 

capacités de cognition spatiale -nécessitant un traitement simultané de l’information- chez des 

enfants de 30 mois atteints d’ASI de type II en comparaison d’un groupe contrôle (Rivière & 

Lécuyer, 2003 ; 2002). Dans une autre étude, le traitement simultané de l’information semble 

constituer à l’inverse une source de difficultés pour des enfants atteints d’ASI de type I et âgés 

de 3 à 9 ans (Polido et al., 2017). Dans cette étude, les patients présentent des temps de réponses 

plus longs (mesurés par fixation visuelle à l’aide de l’eye tracking) ainsi qu’une plus faible 
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exactitude pour 4 épreuves d’appariement visuel associatif (Objets : voiture – voiture ; 

couleurs : banane – jaune ; Lettres : A – a ; et chiffres : dix – 10) (Polido et al., 2017). Les 

auteurs suggèrent un lien entre ces difficultés et la quantité d’informations présentées 

simultanément sur l’écran. Cependant, cet effet de surcharge pourrait également traduire une 

limitation du calepin visuo-spatial (Baddeley, 2000).  

Seules deux études ont, à notre connaissance, exploré le domaine mnésique chez les ASI, 

mais aucune ne compare les performances des patients à celles d’une population neurotypique. 

Dans l’étude de Billard et al., (1992), 17 ASI de type II de 12 à 16 ans constituent le groupe de 

référence pour l’analyse des performances des DMD. Les auteurs mettent en évidence de 

meilleures performances pour les ASI (vs DMD) à la BEM 144 pour l’indice de mémoire 

verbale globale (rappel d’histoire Immédiat & Différé ; Reconnaissance verbale) et l’indice de 

mémoire visuelle globale. L’utilisation des normes de Jambaqué et al. (1991) indique une 

préservation de la mémoire à long terme et de la mémoire visuelle (percentile 25), mais des 

fragilités dans les épreuves de mémoire verbale (percentile 10-25). Pour la mémoire immédiate, 

Whelan (1987) compare également le groupe ASI (type III) au groupe DMD et met en évidence 

des performances normales que ce soit pour le versant verbal (Rappel de Phrases ; Benton, 

1965) ou visuel (Target Test ; Reitan & Davidson, 1974). En ce qui concerne la MDT, le versant 

auditivo-verbal apparaitrait préservé dans les ASI (Billard et al., 1998), sans information 

toutefois concernant le domaine visuo-spatial. 

Au final, le fonctionnement cognitif global des enfants atteints d’ASI semble préservé avec 

une maîtrise précoce des capacités langagières et spatiales. Cependant l’évaluation de fonctions 

intégratives telles que les FE ou la CgS reste, à ce jour, un domaine inexploré.  

 

Plusieurs hypothèses ont été soulevées afin d’expliquer le profil cognitif atypique retrouvé 

chez les enfants atteints d’ASI. L’hypothèse neurodéveloppementale s’appuie sur l’idée qu’en 

l’absence (ou en cas d’extrême limitation comme c’est le cas chez les ASI) d’expériences 

motrices, les aires cérébrales normalement dédiées pourraient se réorganiser et se spécialiser 

dans d’autres domaines cognitifs tels que le langage (Jouinot et al., 2008). Ainsi, les réseaux 

neuronaux normalement impliqués dans l’apprentissage et le développement des schèmes 

sensori-moteurs (la marche, coordination main-bouche et main-œil, coordination bimanuelle, 

etc.), seraient réattribués, selon un principe de plasticité cérébrale précoce (Hebb, 1947 ; 

Anderson, 2011), aux fonctions langagières (Jouinot et al., 2008). La maîtrise de ces dernières 

permettraient aux enfants de pouvoir agir et manipuler l’environnement via l’utilisation d’autrui 

comme agent (Sieratski & Woll, 2002 ; Jouinot et al., 2008). Le langage constituerait alors le 
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premier moyen d’interaction avec l’environnement physique et revêtirait une utilité 

pragmatique et communicationnelle particulièrement important (Searle, 1972). L’un des 

arguments majeurs de cette hypothèse neurodéveloppementale se situe dans les hétérogénéités 

des profils cognitifs retrouvés en fonction du type d’ASI et donc de la sévérité de l’atteinte 

musculaire. Les ASI de type I, extrêmement limités sur le plan moteur, se démarquent par 

l’émergence particulièrement précoce des compétences séquentielles (notamment langagières). 

Les ASI de type III, moins impactés sur le plan moteur, présentent un profil plus classique sur 

le plan séquentiel, mais très investi sur le plan simultané (davantage requis dans les domaines 

visuels et spatiaux) (Polido et al., 2017 ; Sieratzki & Woll, 2002). La variabilité des capacités 

de traitement (simultané vs séquentiel) de l’information selon le phénotype souligne ici l’impact 

de la motricité sur le développement de stratégies cognitives spécifiques (Polido et al., 2017, 

Sieratzki & Woll, 2002). Plus largement, l’intrication de facteurs génétiques, locomoteurs, 

sensorimoteurs et sociaux pourrait moduler la manière dont les enfants atteints d’ASI (comme 

les DMD) interagissent avec leur environnement, tant d’un point de vue sensori-moteur, 

cognitif que socio-émotionnel, et conduire à des trajectoires neurodéveloppementales atypiques 

(Karmiloff-Smith, 1998). 

Il apparaît aujourd’hui primordial de compléter nos connaissances sur le profil cognitif, 

en particulier des FE et de la CgS des enfants atteints d’ ASI. Avant d’évoquer nos objectifs et 

hypothèses, il semble toutefois indispensable de rappeler les points principaux du 

développement classique des FE et de la CgS.  

 

1.3.  Développement typique des Fonctions Executives et de la Cognition 

Sociale 

L’étude du développement cognitif typique apparaît primordial pour la compréhension 

des processus potentiellement altérés dans les populations cliniques. Pendant l’enfance, de 

nombreux processus cognitifs se mettent en place et posent les bases de la structure cognitive 

ultérieure. Les FE et la CgS constituent deux domaines de haut niveau dont le développement 

précoce peut avoir une influence sur le domaine académique et social (Zelazo, 2015). 

Les FE regroupent un ensemble de composantes et processus permettant la modulation 

de la pensée, des émotions et des actions dirigées vers un but (Zelazo, 2015). L’inhibition, la 

MDT et la flexibilité cognitive constituent le cœur des FE à l’âge adulte (Miyake et al. 2000). 

Chez l’enfant, elles ne seraient pas d’emblée différenciées et matures mais se développeraient 

au contraire de manière progressive et hiérarchisée (Diamond, 2013) avec l’émergence, dans 

un premier temps, de la MDT et de l’inhibition. Ces 2 composantes constitueraient le socle sur 
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lequel la flexibilité cognitive s’appuierait pour émerger dès 3 ans. Les FE de plus haut niveau 

(résolution de problèmes, planification et raisonnement) ne se développeraient 

qu’ultérieurement (Diamond, 2013) avec une maturation complète de l’ensemble des 

composantes au début de l’âge adulte (Chevalier, 2010). Le développement des FE s’articulerait 

autour de deux grandes périodes. (1) La période préscolaire (de 3 à 6 ans) serait particulièrement 

liée à l’attention, la régulation, l’inhibition, et à la MDT. A cet âge, les compétences d’inhibition 

augmenteraient parallèlement à l’augmentation de la capacité de stockage en MCT et de 

l’émergence de la capacité de manipulation en MDT (Diamond, 2013). (2) La période scolaire 

autour de 7-10 ans serait plutôt associée au développement et au raffinement des FE plus 

complexes, telles que la flexibilité cognitive, la planification ou le raisonnement (Diamond, 

2013 ; Jacobs et al., 2007).  

Le développement des FE serait sous-tendu par la maturation des régions pré-frontales. 

Le cortex cingulaire antérieur, les régions pariétales, le cervelet seraient également impliqués 

(Anderson, 2001 ; Riva et al., 2013). Toutefois, la maturation cérébrale ne serait pas suffisante 

pour permettre un développement optimal des FE. En effet, les conceptions 

neuroconstructivistes actuelles mettent l’accent sur l’implication (multidirectionnelle) de 

nombreux facteurs dans la construction des capacités cognitives (Karmiloff-Smith, 1998). 

Parmi ceux-là, l’auteure liste la génétique, les expériences sensori-motrices et corporelles, 

l’environnement, les facteurs neurologiques et surtout leurs interactions mutuelles. Le produit 

de ces interactions au cours de l’ontogenèse permettrait à la fois d’expliquer la différence 

interindividuelle et les invariants. Ce potentiel de modulation, de « shaping » (Karmiloff-Smith, 

1998) du développement cognitif serait particulièrement important pendant les périodes 

d’immaturité des régions cérébrales d’intérêt. Karmiloff-Smith (1998) et Thomas & Baughman 

(2014) évoquent cette notion de « timing » au cours du développement. Les fonctions cognitives 

caractérisées par un développement prolongé seraient d’autant plus sensibles à l’influence de 

l’environnement et des facteurs biologiques ou corporels sur leur trajectoire. De fait, elles 

seraient à la fois plus plastiques, mais également plus vulnérables à des perturbations précoces 

(Karmiloff-Smith, 1998 ; Thomas & Baughman, 2014).  

Dans le cas des FE, la maturation complète ne s’achève qu’au début de l’âge adulte 

(Chevalier, 2010), ce qui laisse ouverte une importante « fenêtre d’opportunité » (Anderson, 

Spencer-Smith, & Wood, 2011). Toutefois, en se consolidant en se raffinant, les FE se 

stabiliseraient progressivement et leur potentiel de plasticité et de vulnérabilité se réduirait peu 

à peu. Afin de comprendre les mécanismes à l’œuvre dans le développement de ces fonctions 
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cognitives, les périodes d’émergence (3-6 ans) et de complexification (7-10 ans pour les FE) 

apparaît donc optimale, tant dans le cadre du développement typique qu’atypique.  

 

En lien avec les FE, la CgS se développerait également sur une période allant de la 

naissance jusqu’à l’âge adulte (Wellman, 2018). La CgS regroupe l’ensemble des processus 

cognitifs permettant à la fois l’interaction avec autrui et la détection, l’analyse, l’interprétation 

et la compréhension de leurs intentions, comportements, émotions et ressentis (Soto-Icaza et 

al., 2015).  

Chez l’enfant, le développement de la CgS est généralement évalué par le biais des 

théories de l’esprit (« theory of mind », TdE; Riggs et al., 1998). Les TdE constituent 

l’ensemble des représentations dont disposent les individus sur le fonctionnement de l’esprit. 

Elles permettent de comprendre et attribuer des états mentaux à soi comme à autrui, dans le but 

de prédire, anticiper, comprendre ou expliquer un ou plusieurs comportements (Wellman, Cross 

& Watson, 2001). Bien que les compétences explicites de TdE ne semblent apparaître que vers 

4 ans, certaines études expérimentales récentes vont dans le sens d’un développement précoce 

des TdE non verbales dès 13 mois (Choi et al., 2016). Les épreuves de fausses croyances ou 

d’apparence-réalité sont généralement utilisées comme épreuves diagnostiques des TdE 

représentationnelles chez l’enfant (Riggs et al. 1998). La réussite à ces épreuves nécessite que 

l’enfant inhibe son savoir pour inférer l’état mental du protagoniste et prédire son 

comportement (Wellman, 2018).  

L’étude du lien entre FE et TdE a été le sujet de très nombreuses recherches. Selon 

Diamond, (2013), les TdE s’appuieraient sur la flexibilité cognitive pour émerger, ce qui a 

notamment été appuyé par Kloo & Perner (2003). D’autres auteurs ont soutenu l’importance de 

l’inhibition (Carlson, Moses & Claxton, 2004 ; Carlson, Moses & Hix, 1998) ou de la MDT 

(Mutter et al., 2006). Malgré les différentes perspectives sur la contribution exacte de chaque 

composante exécutive, il apparaît aujourd’hui évident que le développement de ces deux 

domaines cognitifs est lié, notamment pendant la période préscolaire (Marcovitch et al. 2014 ; 

Kloo & Perner, 2003 ; Kloo et al., 2010). Au cœur de ces différentes études se retrouve l’idée 

que les FE constitueraient un prérequis pour le développement des TdE. Plus précisément, le 

caractère transversal des FE (« domain-general » ; Karmiloff-Smith, 1998) leur conférerait un 

rôle pivot dans l’expression voire l’émergence de capacités spécifiques telles que la CgS et les 

TdE (« domain-specific »). En ce sens, l’étude longitudinale de Marcovitch et al. (2014) 

rapporte une relation unidirectionnelle entre les performances exécutives à 3, 4 et 5 ans et les 

performances de TdE un an plus tard. Le rôle prédicteur des capacités exécutives dans la 
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réussite ultérieure aux épreuves de TdE constitue un argument supplémentaire soutenant 

l’hypothèse d’un lieu unidirectionnel (Flynn, O’Malley & Wood, 2004).  

Au niveau cérébral, l’implication de régions communes dans des tâches de FE et TdE 

semble soutenir l’hypothèse d’un lien ontogénétique entre ces deux domaines. Plus 

spécifiquement, les TdE seraient sous-tendues par le cortex préfrontal médial, le précunéus, les 

sillons temporaux supérieurs postérieurs bilatéraux et les jonctions temporaux-pariétales 

(Tettamanti et al., 2017; Walter et al., 2004), qui sont, pour la plupart, également impliquées 

dans les FE (Henning, Spinath & Aschersleben, 2011; Mars et al., 2012). La construction 

graduelle de la CgS, et en particulier des TdE, en fait un modèle pertinent pour l’étude des 

facteurs façonnant ses trajectoires de développement. Les liens dynamiques entre FE et CgS, 

tant d’un point de vue théorique, empirique, neuroanatomique ou fonctionnel, interroge sur les 

conséquences d’une atteinte précoce de l’un ou de l’autre de ces domaines sur leur émergence 

et complexification. Si ces deux systèmes nouent un lien de dépendance unidirectionnelle ou 

d’interdépendance au cours du développement, alors l’altération précoce de l’un de ces deux 

domaines devrait également perturber l’autre. 

 

1.4. Objéctifs & Hypothèses 

Les pathologies neurogénétiques pédiatriques, et plus spécifiquement les MNM, 

constituent un paradigme particulièrement pertinent pour analyser l’influence de facteurs 

microgénétiques ou macrogénétiques sur le développement cognitif. Les FE et la CgS, de par 

leur maturation prolongée, constituent également des modèles concernant les phénomènes de 

plasticité cognitive et de vulnérabilité précoce. Que ce soit au sein des DMD ou des ASI, les 

retentissements se retrouvent précocement sur les plans génétique, musculaire et sensori-

moteur. Indirectement, c’est l’ensemble des interactions avec le monde physique et social qui 

est potentiellement transformé (limitation motrice, modification des attentes d’autrui, etc.) 

(Karmiloff-Smith, 1998 ; Rivière, 2005 ; 2007). Malgré ces similitudes, les phénotypes 

neurocognitifs retrouvés dans ces deux pathologies sont contrastés, avec des perturbations 

cognitives légères à importantes pour les patients DMD et des capacités normales voire 

supérieures en fonction des domaines pour les patients ASI. L’une des pistes explicatives de 

ces variations phénotypiques pourrait résider notamment dans l’implication du versant 

neurogénétique. Là où le gène SMN muté dans les ASI ne s’exprime normalement pas ou peu 

au niveau cérébral, le gène de la dystrophine muté dans la DMD jouerait un rôle important dans 

de nombreux tissus, et notamment de manière précoce puis plus tardive au sein de différentes 

régions cérébrales (Anderson et al., 2012). Cette vulnérabilité neurologique précoce, combinée 
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aux autres facteurs susmentionnés, pourrait non seulement expliquer le profil cognitif retrouvé 

dans la DMD mais également l’importante hétérogénéité selon l’isoforme altérée/préservée (Dp 

71 et Dp 140). Les atypicités retrouvées au sein du profil cognitif des patients ASI trouveraient 

un cadre explicatif dans le courant neuroconstructiviste, où la trajectoire développementale 

reposerait sur l’interaction d’un ensemble de facteurs allant de la génétique à l’environnement 

social. L’ensemble de ces facteurs aurait par ailleurs une influence de plus en plus limitée au 

fur et à mesure du développement du fait d’une spécialisation progressive, en lien avec une 

réduction du potentiel de modulation du fonctionnement exécutif et de la cognition sociale 

(Anderson, 2011 ; Karmiloff-Smith, 1998).  

Dans le prolongement des études présentées ci-dessus, les objectifs de cette étude 

seront : 

i. De caractériser le profil cognitif, les FE (en lien avec les données existantes mais 

parcellaires (Snow et al., 2013)), la CgS (Hinton et al., 2007 ; Ricotti et al., 2015) et les 

TdE d’enfants atteints de DMD entre 3 et 10 ans. Compte tenu du contexte de 

vulnérabilité neurologique précoce, nous pensons mettre en évidence des difficultés 

exécutives et sociocognitives dans cette population en comparaison aux normes et à un 

groupe de sujets neurotypiques ;	
ii. De caractériser le profil cognitif, exécutif et sociocognitif d’enfants atteints d’ASI (de 

type II et III) entre 3 et 10 ans. Compte tenu du nombre réduit de publications concernant 

le profil cognitif des ASI (Voir Polido et al., 2019), la visée de ce travail sera 

essentiellement exploratoire. 	
iii. De comparer les phénotypes cognitifs de ces deux groupes cliniques de façon à mieux 

comprendre l’impact des différents facteurs de développement sur la cognition. Nous 

pensons mettre en évidence une atteinte plus diffuse et plus sévère chez les DMD en 

comparaison aux ASI.	
iv. D’adopter une approche transversale permettant de caractériser l’évolution des profils 

neurocognitifs pour chacun des groupes cliniques. Dans le groupe DMD, le contexte de 

vulnérabilité neurologique précoce devrait se traduire par une perturbation des capacités 

exécutives et sociocognitives à l’âge préscolaire (3-6 ans). On s’attend à une 

normalisation progressive des performances pendant la période de complexification des 

FE et de la CgS (7-10 ans ; Dennis et al., 2013). Dans le groupe ASI, en raison de 

l’absence de facteur de risque neurologique et en lien avec des compétences langagières 

souvent décrites comme précoces, on fait l’hypothèse de performances exécutives et 

sociocognitives dans la norme voire supérieures à l’âge préscolaire et scolaire. 	
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v. D’analyser le lien entre génotype et phénotype dans la DMD spécifiquement. La 

mutation de la Dp140 apparaît comme un facteur fortement associé aux difficultés 

cognitives (Taylor et al., 2010). On formule l’hypothèse d’une modulation de l’impact 

de la variable génétique sur le profil cognitif selon la mutation (« Dp140 - ») ou la 

préservation (« Dp140 + ») de l’isoforme chez les patients. 	
 

Afin de traiter chacun de ces objectifs, nous avons mené deux études. Dans la première, à 

visée exploratoire, nous avons exploré la question de l’atteinte des FE et des TdE auprès d’une 

petite cohorte d’enfants DMD français. Dans la seconde, nous avons adopté une approche 

transversale en comparant 3 groupes de sujets selon 2 périodes développementales afin de 

caractériser leur profil cognitif, exécutif et socio-émotionnel.  
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ETUDE EXPLORATOIRE : FONCTIONS EXECUTIVES ET 

THEORIES DE L’ESPRIT CHEZ 6 PATIENTS DMD AGES DE 5 A 8 

ANS 

 
 

1. OBJECTIFS  

 

Cette étude exploratoire vise à caractériser les capacités cognitives d’enfants atteints de 

DMD pendant une période charnière de développement des FE et des TdE. Nous pensons ici 

mettre en évidence des difficultés dans la sphère exécutive et plus particulièrement dans le 

domaine de la flexibilité cognitive. Du fait de son implication (et a fortiori des FE) dans 

l’émergence et le développement des TdE représentationnelles (ou cognitives), nous pensons 

observer des difficultés spécifiques dans les épreuves de fausse croyance de premier ordre.  

 

2. METHODE 

2.1 Participants 

Au total, 7 patients atteints de DMD ont été inclus dans cette étude. Ils ont été recrutés à 

l’hôpital Necker Enfants Malades dans le centre de référence des MNM sous la direction du Pr 

Isabelle Desguerre. Afin de participer au protocole, les enfants devaient (1) être âgés de 3 à 10 

ans, (2) avoir été diagnostiqués DMD sur la base des critères cliniques et génétiques, (3) ne pas 

être atteints d’une autre pathologie atteignant le SNC, (4) être en mesure de réaliser l’évaluation 

cognitive et (5) avoir une maîtrise suffisante du français (langue maternelle).  

Au sein de cette cohorte, un patient a été exclu en raison d’une sévère déficience 

intellectuelle associée à un Trouble du Spectre Autistique (TSA). Ces deux troubles combinés 

n’ont pas permis la réalisation de l’évaluation. Les 6 enfants constituant notre cohorte finale 

étaient âgés de 62,10 mois à 106,17 mois (m= 86,66 mois, Ety= 15,96 mois). Les données 

génétiques des 7 patients ainsi que leur comportement pendant l’évaluation sont présentés dans 

le tableau 8. Tous les patients avaient acquis la marche (m= 16,4 mois ; Ety =1,67) et aucun ne 

l’avait encore perdue. La mise en place du fauteuil roulant était en cours pour deux patients afin 

de réduire la fatigue musculaire pendant les déplacements. Tous les enfants étaient scolarisés. 

Un groupe contrôle composé de 6 enfants neurotypiques appariés en âge, en sexe et en 

niveau scolaire a été constitué. Ces enfants ont été recrutés au sein de deux écoles publiques de 
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la région parisienne. La moyenne d’âge du groupe contrôle était de m=87,14 mois (Ety=15,69 

mois ; Étendue : 62,37 - 105,9 mois).  

 
Tableau 8: Caractéristiques principales des enfants atteints de DMD.  
LO : Langage Oral ; TSA : Trouble du Spectre Autistique ; TDAH : Trouble Déficitaire de l’Attention 
avec ou sans Hyperactivité ; GSM : Grande Section de Maternelle. + : Dp140 préservée ; - : Dp140 
absente. 

Patient Age en mois Exons mutés Dp140 Observations 

M 40,43 56-97 + 
Absence de LO, TSA,  

Évaluation impossible 

R. 62,1 45-50 - Comportement très opposant 

P 76,47 49-50 - Agitation psychomotrice 

G. 83,57 45-50 - Retard LO 

E 93,77 48-50 - 

TDAH traité par Ritaline (non traité 

le jour de l’évaluation). Retard LO. 

Redoublement GSM 

T. 97,9 48-50 - Difficultés de concentration 

Rs. 106,17 22-44 + Daltonisme 

 

2.2  Matériel 

2.2.1 Évaluation cognitive globale 

Les versions abrégées de la WISC-III ou de la WISC-IV ont été proposées aux patients 

en fonction de leur âge. Les épreuves Cubes, Similitude, Matrices et Vocabulaire (WISC-III) 

ou Information (WPPSI-IV) leur ont été proposées. A l’aide de ces scores, les Indices de 

Compréhension Verbale (ICV) et de Raisonnement Perceptif (IRP) ont été calculés.  

 

2.2.2 Fonctions Exécutives 

2.2.2.1 Les DCCSs 

Les DCCS standard et DCCS 2 ont été utilisés afin d’évaluer la flexibilité cognitive des 

enfants. La figure 29 permet d’illustrer les règles de tri et le matériel des 2 versions du DCCS 

proposées.  

Le DCCS standard est composé de 12 cartes tests et de 2 cartes cibles de 10*14,5 cm. 

Les cartes cibles sont fixées sur des boites transparentes de 18*14*5cm et représentent un 

lapin bleu et un bateau jaune. Les cartes tests correspondent à chacune des cartes cibles pour 
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une des dimensions perceptives et à la seconde carte cible pour l’autre dimension (bateau 

bleu, lapin jaune). Le descriptif complet du DCCS est disponible p. 146. L’épreuve est réussie 

à partir de 4 essais sur 5 correctement triés à la phase post-switch et en phase pré-switch. La 

réussite à cette épreuve est indispensable pour la présentation du DCCS2. 

Le DCCS 2 constitue la version avancée du DCCS. Cette version est composée de 12 

cartes tests et 2 cartes cibles de 10*14,5 cm. Parmi les cartes tests, 6 représentent un ours rouge 

et les 6 autres représentent une pomme verte. La moitié de ces cartes possède une bordure noire 

alors que l’autre moitié n’en a pas. Il y a donc 4 types de cartes tests, en fonction du stimulus 

représenté et de la présence ou absence de bordure. Au début de l’épreuve, l’expérimentateur 

présente les cartes cibles à l’enfant puis les cartes test en expliquant les consignes. La consigne 

est répétée à l’enfant pour chaque nouvelle carte présentée. L’enfant doit trier les cartes de 

manière autonome sur la base de la présence ou de l’absence de la bordure. Ainsi, il triera les 

cartes selon la couleur pour les cartes ne présentant pas de bordure noire, et selon la forme pour 

les cartes présentant une bordure noire. Il n’y a pas d’items de démonstration dans cette épreuve. 

Nous mesurons ici le nombre d’essais correctement effectués sur 12. L’épreuve est considérée 

comme réussie lorsqu’au moins 9 essais sur 12 sont correctement effectués. 

 

2.2.2.2 Inhibition – NEPSY-II 

L’épreuve Inhibition de la NEPSY-II a été proposée afin de mesurer les compétences 

d’inhibition et de flexibilité cognitive. Cette épreuve est constituée de 3 parties : Dénomination, 

Inhibition et Changement. Dans la partie Dénomination, les enfants doivent dénommer le plus 

rapidement possible la forme des stimuli (carré ou rond). Dans la partie Inhibition, les enfants 

doivent inverser le nom des formes : un rond sera donc dénommé carré, et inversement. Dans 

la partie Changement, la dénomination dépend de la couleur du stimulus. Lorsque le stimulus 

est noir, l’enfant doit dénommer la forme en accord avec ce qu’elle est réellement (un rond noir 

sera dénommé rond). En revanche, lorsqu’il est blanc, l’enfant doit inverser le nom de la forme 

(un rond blanc sera dénommé carré ; figure 30). Les temps de réponses ont été mesurés dans 

cette épreuve pour chacune des sous-parties et transformés en notes standards. 
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Figure	29	:	Illustration	du	matériel	et	des	règles	de	tri	du	DCCS	et	du	DCCS	2	

	

 
2.2.3 Théories de l’esprit 

L’échelle de TdE de Wellman & Lui (2004 ; W&L) est constituée de 7 tâches permettant 

d’évaluer la compréhension des désirs différents, des croyances différentes, l’accès à la 

connaissance, le contenu inattendu, les fausses croyances épistémique et émotionnelle et les 

émotions réelles et apparentes. Cette épreuve se présente sous la forme de petites histoires 

Figure	30	:	Illustration	des	stimuli	et	des	réponses	attendues	à	chaque	partie	de	l'épreuve	Inhibition	de	la	NEPSY	
II	
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impliquant un personnage « playmobil » et du matériel simple (une boîte, des images, des 

figurines d’animaux, un paquet de chips, des cailloux, etc.). Le descriptif complet de cette 

épreuve est disponible p. 163. Le score total sur 7 (1 point par état mental) et le score à chaque 

tâche est relevé. L’épreuve est arrêtée après deux échecs consécutifs (Wellman & Liu, 2004).  

 

2.3 Procédure 

Tous les parents des participants ont reçu une notice d’information expliquant les principes 

généraux de l’étude et ont signé un formulaire de consentement. Tous les enfants ont donné un 

accord verbal pour la participation à cette étude.  

Tous les enfants ont été évalués individuellement dans une pièce calme. Les patients ont été 

vus à leur domicile ou à l’hôpital Necker – Enfants Malades, tandis que les enfants issus du 

groupe contrôle ont été évalués à leur école. Les patients ont été d’abord évalués à l’aide de la 

version abrégée de la WISC-III ou de la WPPSI-IV. Les subtests ont été présentés dans l’ordre 

suivant : Cubes, Similitude, Matrices, puis Vocabulaire ou Information en fonction de l’âge de 

l’enfant. Le subtest Inhibition (NEPSY-II) puis le DCCS ont ensuite été proposés. Le DCCS2 

a été proposé immédiatement après le DCCSs, et uniquement aux enfants qui ont réussi ce 

dernier. La W&L a été présentée en dernier. Les épreuves de Wechsler ainsi que la NEPSY-II 

étant normées, elles n’ont pas été proposées au groupe contrôle qui a été évalué uniquement via 

le DCCSs +/- le DCCS 2 et la W&L. Un récapitulatif de l’ensemble des épreuves et Variables 

Dépendantes associées est disponible dans le tableau9. 

L’ensemble de la procédure était d’une durée approximative d’1h10 pour les patients, et de 

15 minutes pour les enfants issus du groupe contrôle.  

 

3. RESULTATS 

3.1 Analyses Statistiques 

Des tests t de Student ont été menés afin de comparer les notes standard (NS) des patients 

aux normes pour les échelles de Wechsler et pour l’épreuve Inhibition. Compte tenu de notre 

petit échantillon, des analyses non paramétriques ont été menées. Des tests U de Mann-Whitney 

ont permis de comparer les performances des patients à celles du groupe contrôle pour les 

DCCSs et la W&L. Le seuil retenu est de .05<p<.10 étant donné la taille réduite de l’échantillon.  
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Tableau	9	:	Récapitulatif	des	outils	utilisés	en	fonction	du	domaine	cognitif	évalué	et	du	groupe	

Groupe Domaine cognitif Outil VD 

DMD Raisonnement Verbal 

- WISC – III : subtests 

Similitudes et Vocabulaires	
- WPPSI – III : subtests 

Similitudes et Informations	

- Notes standards	
- Notes d’indice ICV	

DMD Raisonnement Perceptif 
WISC – III & WPPSI - III : 

subtests Cubes et Matrices 

- Notes standards	
- Notes d’indice ICV	

DMD & 

Contrôle 

Flexibilité cognitive 

DCCS standard Score en phase post-switch /5 

DCCS 2 Score total /12 

DMD 
Inhibition (NEPSY – II) - 

partie Changement 

Temps de réponse (NS) 

Nombre d’erreurs 

(Percentiles) 

DMD Inhibition 
Inhibition (NEPSY-II) – Partie 

Inhibition 

Temps de réponse (NS) 

Nombre d’erreurs 

(Percentiles) 

DMD & 

Contrôle 
Théories de l’esprit 

Échelle d’évaluation des TdE 

de Wellman & Liu (2004) 

Nombre de bonnes réponses 

/7 

 

3.2 Analyse des résultats 

3.2.1 Données descriptives 

Aucune différence d’âge n’est mise en évidence entre les groupes DMD (m=86,66 

mois ; Ety=87,19) et contrôle (m=87,19 mois ; Ety=15,68) (U=17,00 ; z=-0,08 ; p=.93).  

Parmi les 7 patients recrutés, 5 présentaient une mutation altérant la Dp140 (Dp140-) et 

2 une préservation de la Dp140 (Dp 140+). 3 enfants (42%) avaient souffert ou souffraient d’un 

retard d’acquisition du langage oral, 1 enfant avait été diagnostiqué TDAH et suivait un 

traitement par Ritaline. La médication a été arrêtée le jour de l’évaluation.  

  

3.2.2 Évaluation globale 

Les 6 patients évalués présentent un niveau intellectuel global très hétérogène rendant 

le calcul du QIT impossible. Toutefois, la différence entre la sphère verbale (ICV = 121,83 ; 
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Ety=25,60) et la sphère perceptive (IRP =101,83 ; Ety=16,37) n’apparaît pas significative (Test 

des Signes : z=1,22 p=.22). La sphère verbale tend à être supérieure à la norme (t(5)=2,08 ; 

p=.09), contrairement à la sphère perceptive (t(5)=0,27 ; p=.79). Les scores aux subtests 

Vocabulaire/Information (m=12,83 ; Ety= 2,99) tendent à être supérieurs à la moyenne 

(t(5)=2,31 p=.06) alors qu’aucune différence significative n’est mise en évidence pour 

Similitudes (m=13,83 ; Ety=5,45 ; t(5)=1,72 ; p=.14), Cubes (m=9,83 ; Ety=1,94 ; t(5)=-0,21 ; 

p=.84) et Matrices (m=10,50 ; Ety=3,14 ; t(5)=0,38 ; p=.71). 

 

3.2.3 Fonctions exécutives 

3.2.3.1 Inhibition (NEPSY II) 

Les analyses des parties Dénomination et Inhibition ont été menées sur 5 patients, le 

6ème ayant échoué à la réalisation de l’épreuve. Conformément aux consignes de passation, seuls 

les 3 patients de plus de 7 ans ont réalisé la partie Changement de l’épreuve.  

Malgré des scores qualitativement inférieurs à la moyenne (m=10 ; Ety = 3), les notes 

standards des temps de réponse pour les parties Dénomination et Inhibition (respectivement 

m=8,4 (Ety=3,78) et m=8,6 (Ety=3,78)) ne diffèrent pas de la norme. Pour la partie 

Changement, les temps de réponses standardisés des 3 patients sont inférieurs à la moyenne 

attendue (m=6,66 ; Ety=2,08 ; t(2)=-2,77 p=.10).  

 

3.2.3.2 DCCSs 

Tous les enfants du groupe DMD ont réussi le DCCS standard, alors qu’ils ne sont que 

83% dans le groupe contrôle. Néanmoins, les scores des enfants des deux groupes ne diffèrent 

pas significativement (respectivement une moyenne de 5/5 pour les DMD (Ety=0) et une 

moyenne de 4,33 pour le groupe contrôle (Ety=1,03 ; U= 15,00 z=0,40 p=.68).  

Au DCCS 2, les DMD présentent des performances qualitativement inférieures à celles des 

contrôles (respectivement m=6 (Ety=2,28) et m=8,5 (Ety=2,81) malgré l’absence de différence 

significative (U= 9,00 z=-1,36 ; p=.17). Cependant, la fréquence de réussite diffère 

significativement entre les sujets DMD et contrôle (score d’au moins 9 sur 12 ; respectivement 

33% et 50 % de réussite ; !2(1)=8,77 ; p<.01).  

 

3.2.4 Théories de l’esprit 

Les résultats à l’épreuve de la W&L sont présentés dans le tableau 10.  

Aucune différence n’est mise en évidence entre les performances moyennes des DMD et 

des sujets contrôle à la W&L (respectivement m=4,5 (Ety=1,04) et m=5,6 (Ety=1,03) ; 
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U=8,50 ; z=-1,44 ; p=.14). Cependant, les sujets DMD présentent des performances 

significativement inférieures aux contrôles pour les épreuves de Contenu Inattendu et 

d’Émotion Réelle/Apparente (Contenu inattendu & Émotion cachée/apparente : U=6,00 z=-

1,84 p=.06 pour les deux).  

 
Tableau	10	:	Tableau	récapitulatif	des	performances	à	la	W&L	

 DMD Contrôles p 

 N réussite N réussite 

Désirs Diversifiés 7 (100%) 7 (100%) NS 

Croyances Diversifiées 7 (100%) 5 (83%) NS 

Accès à la Connaissance 5 (83%) 7 (100%) NS 

Contenu Inattendu 

(Contenu FC) 

2 (33%) 7 (100%) .06 

FC Explicite 4 (66%) 5 (83%) NS 

FC Émotionnelle 2 (33%) 1 (16%) NS 

Émotion réelle / apparente 0  4 (66%) .06 

 

4. DISCUSSION & CONCLUSION 

L’objectif de cette étude exploratoire était de tester l’hypothèse d’une atteinte des FE et des 

TdE chez des enfants atteints de DMD entre 5 et 8 ans, pendant la période d’émergence et de 

complexification de ces deux domaines.  

Malgré la taille réduite de notre échantillon, nous avons pu mettre en évidence des résultats 

allant globalement dans le sens de nos hypothèses.  

Dans notre étude, les enfants atteints de DMD ne présentent pas de déficience intellectuelle, 

à l’exception d’un patient qui a été retiré des analyses. Contrairement aux données de la 

littérature toutefois, les patients présentent des performances dans le domaine verbal (ICV) 

supérieures à la norme, à l’inverse de l’IRP. Ces compétences verbales apparaissent liées à la 

réussite aux épreuves Vocabulaire et Informations. Ces résultats pourraient toutefois 

s’expliquer par l’impact de la rééducation orthophonique dont bénéficiaient ou avaient 

bénéficié l’ensemble des patients. 

Au niveau exécutif, les performances en inhibition (mesurée à l’aide de la partie Inhibition 

de l’épreuve Inhibition de la NEPSY II) de nos patients ne diffèrent pas de celles des enfants 
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du groupe contrôle et seule la flexibilité cognitive apparaît comme fragile chez les enfants 

atteints de DMD. Ces difficultés se traduisent par un ralentissement dans la partie Changement 

(faisant appel à de la flexibilité cognitive) de l’épreuve Inhibition de la NEPSY II ainsi qu’à 

davantage de difficultés dans la réussite au DCCS2. Les scores à cette épreuve sont également 

qualitativement plus faibles de 2,5 points en moyenne sur 12 (soit 20% d’écart). Malgré notre 

échantillon restreint, ces différences suggèrent des difficultés pour les DMD lorsque le niveau 

de flexibilité cognitive est plus élevé. On notera toutefois qu’aucune différence n’est retrouvée 

au DCCS standard pour lequel le niveau de flexibilité cognitive est « élémentaire ». En effet, le 

DCCS standard ne nécessite pas d’alterner de manière successive entre deux consignes : 

l’enfant ne basculant qu’une seule fois entre les deux critères de tris (ex : jeu de la forme et jeu 

de la couleur). A l’inverse, pour le DCCS 2 et la partie Changement, l’enfant alterne plusieurs 

fois entre ces représentations en fonction de règles qu’il doit maintenir actives en MDT.  

En ce qui concerne les TdE, nos résultats soulignent des performances légèrement 

inférieures des DMD à l’échelle de TdE de Wellman & Liu (2004 ; W&L). Cet écart de 1,1 

points sur 7 souligne la fragilité des TdE dans cette population. Deux épreuves en particulier, 

le Contenu Inattendu et la distinction entre émotion apparente et réelle, sont significativement 

moins bien réussies par les DMD en comparaison aux sujets contrôles. Dans ces deux épreuves, 

l’enfant doit inhiber sa connaissance de la réalité pour inférer l’état mental épistémique 

(Contenu Inattendu) ou émotionnel (Distinction émotion apparente/réelle) d’un personnage. 

Les autres épreuves de la W&L ne mettent pas en jeu cette distinction entre ce que l’enfant 

connaît et ce qu’il infère. Cette bascule entre ces deux représentations d’une même situation 

pourrait donc être centrale dans les difficultés des patients et évoque les difficultés retrouvées 

dans le domaine de la flexibilité cognitive.  

La réussite aux autres épreuves de la W&L, y compris certaines des épreuves les plus 

complexes, évoque malgré tout une préservation des processus impliqués dans les TdE 

représentationnelles. Le cœur des difficultés des enfants DMD pourrait ne pas se situer au 

niveau des processus spécifiques engagés dans les TdE mais relèverait plutôt de domaines 

cognitifs généraux (Plumet, 2008) Les fragilités exécutives, et plus spécifiquement celles 

touchant la flexibilité cognitive, constitueraient une piste explicative de ces difficultés. 

Le pattern de performances de notre cohorte semble aller dans le sens d’un décalage au 

niveau de la courbe des acquisitions avec une réussite des niveaux exécutifs et de TdE 

« élémentaires » (inhibition / désirs & connaissances) et une atteinte des niveaux les plus 

complexes (flexibilité / FC & émotion réelle/apparente). Une analyse spécifique de ces 
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domaines cognitifs sur une période développementale plus étendue apparaît nécessaire pour 

caractériser l’effet de cette pathologie génétique selon l’âge.  

Outre les caractéristiques neurogénétiques et les impacts liés aux différentes isoformes 

cérébrales de la dystrophine, d’autres facteurs (limitations locomotrices, environnement social, 

etc.) peuvent moduler le développement cognitif des patients DMD. Afin de mieux comprendre 

le poids de ces différentes variables, il apparaît nécessaire de comparer le profil 

neuropsychologique d’enfants DMD à une population pédiatrique présentant exclusivement 

une atteinte neuromusculaire précoce.  
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ETUDE COMPARATIVE TRANSVERSALE : EMERGENCE ET 

COMPLEXIFICATION DES FONCTIONS EXECUTIVES ET DE LA 

COGNITION SOCIALE CHEZ LES DMD ET LES ASI DE 3-10 ANS. 

 
 

1. OBJECTIFS 

Cette seconde recherche s’inscrit dans la continuité de l’étude précédente. Dans cette 

dernière, nous avons mis en évidence des difficultés exécutives et de TdE chez les enfants 

atteints de DMD âgés de 5-8 ans. En revanche, il s’est révélé qu’au-delà des TdE, il serait 

intéressant d’étudier toute la sphère de la CgS dans cette population. Nous avons donc 

développé une méthodologie plus fine et détaillée de sorte à pouvoir dresser un profil 

neuropsychologique centré sur le fonctionnement exécutif et la CgS chez nos patients.  

Parallèlement, notre première étude a soulevé la question de la spécificité de la 

dystrophinopathie sur le phénotype cognitif des DMD. Nous avons évoqué précédemment que 

l’une des caractéristiques de la DMD concernait son atteinte neurogénétique précoce et les 

perturbations anatomiques et fonctionnelles associées à la mutation de certaines isoformes de 

la dystrophine. Il apparaît donc important de pouvoir comparer ces patients avec un autre 

groupe clinique présentant les mêmes caractéristiques neuromusculaires mais sans risque 

neurologique. En ce sens, les ASI constituent une population de référence qui a été souvent 

évaluée dans un but de comparaison avec les DMD. Toutefois, au-delà de leur pertinence en 

tant que groupe neuromusculaire contrôle, ces patients peuvent également présenter certaines 

particularités cognitives en termes de précocité dans le développement du langage ou de la 

cognition spatiale (Polido et al., 2019). En l’absence d’études centrées spécifiquement sur le 

développement exécutif et de CgS chez les ASI, il apparaît important de pouvoir en proposer, 

ici, une analyse approfondie. 

Outre l’approche comparative, le second objectif de notre étude consiste à proposer une 

approche développementale à travers une analyse transversale des performances. En effet, il 

apparaît que les différents facteurs pouvant moduler le développement cognitif sont 

particulièrement liés à la notion de période développementale, de fenêtre de sensibilité et de 

plasticité / vulnérabilité précoce (Anderson et al., 2011). Selon ces principes, le développement 

exécutif et socio-émotionnel serait particulièrement vulnérable suite à des perturbations 

neurologiques ou environnementales précoces mais présenterait aussi d’importantes 

potentialités de plasticité. Afin d’appréhender indirectement les mécanismes à l’œuvre, il 
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apparaît pertinent d’évaluer les patients DMD et ASI pendant les périodes d’émergence et de 

complexification des fonctions cognitives d’intérêt. Compte tenu de leurs caractéristiques 

développementales prolongées, les FE et la CgS offrent un modèle particulièrement intéressant 

pour cette étude. Ainsi, en adoptant une approche transversale, nous avons cherché à 

documenter l’évolution des FE et de la CgS des DMD et des ASI entre les périodes préscolaire 

(3-6 ans) et scolaire (7-10 ans).  

Enfin, l’isoforme Dp140 apparaît particulièrement associée au profil cognitif des patients 

DMD. Dans le but de documenter ce lien génotype entre et phénotype, nous proposerons une 

analyse des performances des patients DMD selon la préservation ou la mutation de la Dp140.  

 

2. METHODE  

2.1 Participants 

Deux groupes d’âge ont été créés pour analyser les courbes de développement cognitif des 

patients : le groupe des Petits (3-6 ans) et des Grands (7-10 ans). Le niveau socio-culturel 

(NSC), catégorisé en trois niveaux, a été relevé pour chaque enfant en prenant le plus haut 

niveau d’étude entre les deux parents. Un NSC faible correspond à un niveau élémentaire 

(moins de 9 ans de scolarisation), un NSC moyen correspond au secondaire (de 9 à 12 ans de 

scolarisation) et le NSC haut correspond au niveau universitaire (+ de 12 ans de scolarisation).  

 Seuls les enfants ayant une maîtrise suffisante du français permettant la réalisation de 

l’évaluation et n’ayant pas de perturbations neurologiques connues ont été inclus à l’étude. Les 

enfants ayant un QI < 70 et ceux présentant des troubles du comportement massifs n’ont pas 

été intégrés à cette recherche.  

 

2.1.2 Population Neuromusculaire  

Les patients ont été recrutés dans le centre de références des Maladies NeuroMusculaires 

de l’hôpital Necker - Enfants Malade (Paris). Le diagnostic de la pathologie (ASI ou DMD), 

validé par les analyses génétiques, a été nécessaire pour permettre l’inclusion de l’enfant à 

l’étude.  

2.1.2.1 Patients DMD 

Vingt garçons de 3 ans 2 mois à 10 ans atteints de DMD ont été recrutés pour cette 

étude. Deux enfants ont été exclus en raison d’une Déficience Intellectuelle sévère (N=1) et 

d’un TSA rendant l’évaluation impossible (N=1). La cohorte finale du groupe DMD se compose 

donc de 18 garçons de 89 mois en moyenne (Ety=24,90).  
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Le groupe des Petits (3-6 ans) est constitué de 7 enfants âgés de 5,3 ans (m= 63,16 mois ; 

Ety = 16,86, min = 38,34 ; max = 83,58 mois). Le groupe des Grands (7-10 ans) est constitué 

de 11 enfants âgés d’environ 8,7 ans (m=105,44 mois ; Ety=10,90, min = 88,08 ; max = 120,71 

mois).  

Concernant les NSC, 5 enfants (27,7%) présentaient un niveau faible, 4 enfants (22,2%) 

étaient issus d’un NSC moyen et 9 enfants (50%) présentaient un NSC haut.  

Au niveau génétique, 10 enfants (55%) présentent une préservation de la Dp140 (Dp140 

+) et 8 enfants (45%) présentent une atteinte de la Dp140 (Dp140 - ). Au sein des Dp140 - , 

deux enfants présentent également une atteinte de la Dp71, soit 11% de la cohorte complète.  

 

2.1.2.2 Patients ASI 

Le groupe des ASI est constitué de 17 enfants (11 garçons et 6 filles) de 3 ans 7 mois à 

9 ans 2 mois (m = 76,05 ; Ety = 18,57). Les 12 Petits (dont 6 garçons) sont âgés de 5,6 ans 

(m=67,77 mois ; Ety = 14,24, min = 43,70 ; max = 81,38 mois) tandis que le groupe des Grands 

regroupe 5 garçons de 95,92 mois en moyenne (Ety = 11,09, min = 84,67 ; max = 110,62 mois).  

Aucun patient ne présentait de NSC faible, 5 enfants (30%) étaient issus d’un NSC 

moyen et 12 enfants (70%) d’un NSC haut.  

La majorité des enfants évalués présentaient une ASI de Type II (n=12 ; 70%), 4 enfants 

(24%) présentaient une ASI de type III. Pour le dernier enfant, les informations disponibles ne 

permettaient pas de déterminer son type d’ASI. 

 

2.1.3 Population contrôle 

Les enfants neurotypiques ont été recrutés dans deux écoles publiques de la région 

parisienne après avoir obtenu l’accord de l’Inspecteur de l’Éducation Nationale, des directeurs, 

des enseignants, des parents et de chaque enfant. Chaque patient DMD et ASI a été apparié, en 

sexe et en âge, à un ou deux enfants neurotypiques, nous permettant ainsi de constituer le groupe 

d’enfants Contrôles Sains (CS).  

Au total, 60 enfants (17 filles et 43 garçons) de 6,9 ans en moyenne (m=82,98 mois ; 

Ety = 23,53 mois) ont été recrutés. Les 30 Petits (dont 10 filles) ont 5,1 ans en moyenne 

(m=62,35 mois ; Ety = 14,88 mois ; Min : 38,60 ; Max : 83,71). Les 30 Grands (dont 7 filles) 

ont 8,5 ans mois en moyenne (m=102,83 ; Ety =10,82 mois, min : 84,30 ; Max 122,02).  

La grande majorité des enfants étaient issus d’un NSC haut (32 enfants, soit 82%). Seuls 7 

enfants (18%) étaient issus d’un NS moyen. Aucun enfant n’était issu d’un NSC faible. 
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2.2 Matériel 

Un récapitulatif du matériel utilisé ainsi que des VDs en fonction du domaine et de la fonction 

cognitive évaluée est disponible dans le tableau 11.  

 

2.2.1 Niveau intellectuel général 

Les échelles de Wechsler (WPPSI-IV ou WISC-IV selon l’âge de l’enfant) ont été 

utilisées afin d’évaluer le fonctionnement intellectuel des enfants DMD et ASI. Une version 

abrégée a été employée afin de raccourcir le temps de passation. Pour faciliter le recrutement 

de la population contrôle, cette partie de l’évaluation n’a pas été proposée aux CS. Les 

performances des patients ont été comparées aux normes. Les performances au Quotient 

Intellectuel Total (QIT), à l’Indice de Compréhension Verbale (ICV) et de Raisonnement Fluide 

(IRF) ont été relevées. 

 

2.2.1.1 WPPSI-IV 

La WPPSI-IV a été utilisée afin d’évaluer les enfants âgés de 3 ans 2 mois à 6 ans. De 

3 à 4 ans, les enfants ont passé la « petite WPPSI » constituée des subtests Cubes, Information, 

Reconnaissance d’image, Compréhension de Mots et Assemblage d’objets. De 4 à 6 ans, les 

enfants ont passé la « grande WPPSI » constituée des subtests Similitudes, Matrice, Cube, 

Information et Reconnaissance d’images.  

 

2.2.1.2 WISC-IV 

A partir de 6 ans, les enfants ont passé la version abrégée de la WISC-IV. Les subtests 

des Cubes, Matrices, Vocabulaire, Similitude et Mémoire des Chiffres (MCH) ont été utilisés. 

 

2.2.2 Fonctions Exécutives et attention 

2.2.2.1 Stroop animal 

Le Stroop animal (Wright, Waterman, Prescott, Murdoch- Eaton, 2003) a été utilisé afin 

de mesurer l’inhibition chez les enfants même lorsqu’ils n’ont pas accès à la lecture (voir 

chapitre 2, p. 36).  

L’épreuve est constituée de 3 planches tests (correspondant chacune à une partie de 

l’épreuve) présentant des animaux (Vache, Canard, Mouton et Cochon) en noir et blanc sur une 

feuille blanche au format A4. Chaque planche présente 6 lignes de 4 animaux, soit 24 stimuli 

au total que l’enfant doit dénommer le plus rapidement possible. Avant chaque partie, une phase 



CONTRIBUTIONS EXPERIMENTALES  Partie Atypique – Étude Transversale 

 231 

d’entraînement avec 4 items est réalisée avec l’enfant afin de lui permettre de se familiariser 

avec les stimuli et les consignes. Dans la première partie de l’épreuve – Dénomination -, l’enfant 

doit dénommer les animaux présentés sur la planche. Cette partie permet à l’enfant de se 

familiariser avec le format de l’épreuve ainsi qu’avec les stimuli présentés. Dans la seconde 

partie – Contrôle-, les animaux sont présentés avec des visages de dessins animés. L’enfant doit 

dénommer le corps de l’animal. Cette partie permet à l’enfant de se familiariser avec la consigne 

de dénommer l’animal non en fonction de sa tête (stratégie automatique) mais en fonction de 

son corps. Dans la dernière partie – Interférence-, les corps des animaux sont présentés avec la 

tête d’un animal différent (ex : le corps d’un canard avec une tête de cochon ; Figure 31). 

L’enfant doit à nouveau dénommer le corps de l’animal et inhiber, ici, sa tendance naturelle à 

se référer à la tête des animaux.  

Pour chaque partie, le Temps de Réponse (TR), le nombre de Bonnes Réponses (BR) et 

le nombre d’erreurs total ont été relevés.  

 

Figure	31	:	Exemple	de	Stimuli	pour	chaque	condition	du	Stroop	Animaux	

 
2.2.2.2 Mémoire Spatiale – Weschler Non Verbale (WNV) 

Le subtest Mémoire spatiale de la WNV a été utilisé afin de mesure la mémoire à court 

terme (MCT) et la MDT de chaque enfant. Cette épreuve se présente sous la forme d’une 

planche en bois peinte en blanc avec 10 cubes bleus positionnés sur la planche et numérotés du 

côté de l’expérimentateur. L’enfant doit ici redonner les séries de cubes présentées par 

l’expérimentateur soit de manière identique (ordre direct, mesure de la MCT), soit à l’envers 

(ordre indirect, mesure de la MDT). Chaque partie (directe et indirecte) contient 2 essais de 

démonstration par l’expérimentateur, 2 essais d’entraînement et jusqu’à 16 essais tests, allant 

de 2 à 9 cubes au maximum. L’épreuve s’arrête lorsque l’enfant échoue à deux séries de taille 

identique. 
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 Les scores bruts à l’endroit et à l’envers ont été relevés, ainsi que la Note Standard 

obtenue à l’ensemble de l’épreuve.  

 

2.2.2.3 Hearts & Flowers 

L’épreuve de Hearts & Flowers (Diamond, Barnett, Thomas & Munro, 2007) a été 

utilisée afin d’avoir une mesure de de l’inhibition et de la flexibilité cognitive. Cette épreuve 

informatisée se déroule en 3 parties pour lesquelles l’enfant doit appuyer le plus rapidement 

possible d’un côté ou de l’autre du clavier en fonction du type et de la localisation spatiale d’un 

stimulus (des cœurs ou des fleurs). Cette épreuve a été montée à l’aide du logiciel E-prime par 

Breuillard et al. (manuscrit en préparation) en suivant les mêmes caractéristiques de 

présentation que celles utilisées par Diamond et al. (2007).  

Dans la première « Congruente » de l’épreuve (le jeu des cœurs), l’enfant doit appuyer 

du même côté que le cœur qui apparaît après la présentation d’une croix de fixation centrale. 4 

essais d’entraînement sont d’abord proposés sans limite de temps afin de familiariser l’enfant à 

la tâche, puis 2 essais sont ensuite proposés avec la même contrainte de temps que dans la suite 

de l’épreuve. La phase test débute, avec 12 essais dans lesquels la cible apparaît aléatoirement 

et équitablement à gauche et à droite de la croix de fixation centrale. Suite à cette première 

partie, la partie incongruente de l’épreuve commence (le jeu des fleurs). L’enfant doit appuyer 

du côté opposé à la localisation de la fleur. Un entraînement de 4 essais sans contrainte de temps 

est d’abord proposé avant les 12 essais tests. Enfin, pour la dernière partie correspondant à la 

condition mixte, les jeux des cœurs et des fleurs sont mélangés et l’enfant doit alterner sa 

réponse en fonction du stimulus présenté. Aucun entraînement n’est proposé à cette partie qui 

comporte 32 essais au total, présentés aléatoirement et équitablement répartis entre les essais 

congruents et incongruents, et entre les stimuli situés à gauche et à droite. Afin de s’adapter à 

la vitesse de traitement des enfants, le temps de présentation des stimuli était d’une durée de 

1500ms pour les enfants de 3 à 6 ans, et de 750ms pour les enfants de plus de 7 ans.  

Dans cette épreuve, le pourcentage de BR des conditions incongruente et mixte ont été 

relevées. 

 

2.2.2.4 Copie de la figure de Rey 

La copie de la figure de Rey a été utilisée afin d’évaluer les compétences de planification 

de tous les enfants. La version classique de la figure de Rey (figure A) a été utilisée à partir de 

6 ans. La version B, plus simple, a été utilisée entre 3 et 6 ans. Seule la note standard 

d’exactitude de la copie a été relevée pour cette épreuve. 
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2.2.2.5 DCCS Standard et DCCS 2 

Les DCCS et DCCS 2 (Zelazo, 2006) ont été utilisés afin d’évaluer les compétences de 

flexibilité cognitive de tous les enfants. Le matériel et la procédure de ce test sont restés 

strictement identiques à l’étude exploratoire développée précédemment. Pour rappel, le critère 

de réussite au DCCS standard est fixé à 4/5 essais en phase post-switch et en l’absence d’échec 

en phase pré-switch. Cette réussite était indispensable pour la présentation du DCCS 2. 9 cartes 

correctement triées sur 12 sont nécessaires pour atteindre le critère de réussite du DCCS 2. 

 

2.2.2.6 Attention visuelle  

L’attention visuelle sélective a été mesurée à l’aide d’une épreuve de barrage de cibles 

(des chats) issue de la NEPSY I. Les enfants devaient barrer, le plus vite possible, tous les chats 

présentés parmi des distracteurs (d’autres animaux) sur une feuille A3. Afin de mesurer l’impact 

du ralentissement moteur de nos patients, un contrôle moteur, créé par Breuillard et al. 

(Manuscrit en préparation) a été utilisé. Ce contrôle moteur, présenté en second, ne présentait 

sur la feuille que les cibles (chats) sans les distracteurs. Le nombre de BR ainsi que la note 

d’attention (TR par cible en condition test – TR par cible en condition contrôle) ont été relevés. 

 

2.2.2.7 Attention Auditive 

L’attention auditive souvenue a été évaluée par une tâche de style « Continuous 

Performance Task » (Mahone et al., 2013) créée par Breuillard et al. (Manuscrit en préparation) 

via le logiciel E-prime sur ordinateur.  

L’épreuve est constituée de 6 sons différents de même durée (5 animaux + 1 clochette 

cible) qui retentissent un par un toutes les 4500ms. Dès que le son cible (la clochette) retentit, 

l’enfant doit appuyer le plus rapidement possible sur la touche « espace » du clavier. Deux 

versions ont été créées en fonction de l’âge de l’enfant. Dans la version 3-4 ans, l’épreuve dure 

5 minutes et 60 stimuli dont 15 cibles sont présentées de manière aléatoire. Pour les enfants de 

5 à 10 ans, l’épreuve dure 7 minutes et 30 secondes avec 100 stimuli dont 25 cibles. Un contrôle 

moteur, ne présentant que le son cible est également proposé à la fin de l’épreuve de façon à 

vérifier l’impact de la limitation motrice des patients.  

Le nombre de BR, la variation de pourcentage de BR entre la première et la deuxième 

moitié de l’épreuve, la note d’attention (TR par cible en condition test – TR par cible en 

condition contrôle) ainsi que le pourcentage de réponses anticipées ont été relevés. 
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2.2.3 Cognition sociale et théorie de l’esprit  

2.2.3.1 Batterie d’évaluation de la TdE de Wellman & Liu (W&L) 

La W&L (2004) a été utilisée afin de mesurer les TdE épistémiques de tous les enfants. 

Cette épreuve, identique à la version utilisée dans l’étude exploratoire, est constituée de 7 

épreuves de TdE de difficulté croissante. Chaque épreuve est notée sur 1 point et un score global 

sur 7 a également été relevé.  
 

2.2.3.2 Test of Emotion Comprehension (TEC)  

La TEC (Pons et Harris, 2004) a été utilisée afin de mesurer les TdE Affective et 

émotionnelles de tous les enfants. Cette épreuve, créée par Pons & Harris (2004) se présente 

sous la forme d’un livre d’images illustrant de courtes histoires. Plusieurs images présentent le 

personnage et le contexte de l’histoire dans la partie haute de la page. Cependant, l’expression 

faciale du protagoniste n’est jamais représentée. Dans la partie basse de la page, le visage du 

personnage est représenté avec 4 expressions faciales émotionnelles différentes parmi 5 

possibles (triste, colère, peur, joie et neutre). L’histoire est lue à l’enfant qui doit par la suite 

choisir par pointage l’émotion du personnage.  

La compréhension des émotions est mesurée à l’aide du score global regroupant 9 

composantes de l’échelle (score de 0-9). Ces composantes sont également classées en trois 

catégories en fonction de leur complexité. La première catégorie –Émotions Externes- inclut la 

reconnaissance des émotions faciales, la compréhension des causes des émotions et l’impact 

d’évènements extérieurs sur les émotions. La seconde catégorie – émotions mentales – regroupe 

la compréhension des désirs, une tâche de FC émotionnelle, et la distinction entre l’émotion 

ressentie et l’émotion montrée. Enfin, la dernière composante – Émotions réflexives – inclut la 

compréhension de l’ambivalence, les stratégies de régulation émotionnelle ainsi que la morale. 

Les scores de 0 à 3 pour chaque catégorie ont également été relevés.  

  

2.2.3.3 Reconnaissance d’affects – NEPSY II  

L’épreuve reconnaissance d’affects de la NEPSY II (Korkman, Kirk & Kemp, 2012) a 

été utilisée afin de mesurer les capacités de reconnaissances des émotions (triste, content, 

colère, peur, neutre et dégoût) sur la base de photographies de visages d’enfants. Les normes 

de la NEPSY II pour cette épreuve ne débutant qu’à partir de 5 ans, seuls les scores bruts ont 

été utilisés et comparés aux résultats du groupe contrôle apparié en âge et sexe.  
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2.2.4 Fonctions sensorimotrices 

2.2.4.1 Tapping – NEPSY II 

L’épreuve de Tapping de la NEPSY-II est utilisée afin de mesurer l’impact moteur des 

deux pathologies neuromusculaires sur la rapidité, la programmation et la séquenciation 

motrice en main dominante et main non dominante de tous les enfants. Les TR bruts en main 

dominante et en main non dominante ont été relevés et comparés à ceux du groupe contrôle.  

 

2.2.4.2 Précision Visuo-motrice – NEPSY II 

La coordination œil-main et la précision visuo-motrice ont été mesurées à l’aide de cette 

épreuve chez tous les enfants. Le nombre d’erreurs brut et les TR ont été comparés à ceux du 

groupe contrôle.  

 

2.2.5 Questionnaires de la BRIEF et de la BRIEF-P 

Les questionnaires de la BRIEF (dès 5 ans ; Roy et al.. 2015) et de la BRIEF-P (dès 2 

ans ; Roy & Le Gall, 2018) ont permis d’obtenir une mesure du fonctionnement exécutif en vie 

quotidienne. Les questionnaires ont été remplis par les parents des patients pendant l’évaluation 

de ces derniers. Compte tenu de la présence de normes pour ces questionnaires, le groupe 

contrôle n’a pas été sollicité pour cette épreuve. Les scores des patients ont été comparés aux 

normes fournies par les auteurs de ces échelles.  

La BRIEF et la BRIEF-P n’étant pas strictement identiques, seuls les scores communs 

entre ces deux échelles ont été utilisés afin de pouvoir comparer les deux groupes d’âges selon 

une approche développementale. Les indices d’inhibition, de flexibilité, de contrôle 

émotionnel, de mémoire de travail, de planification/organisation, ainsi que le score global du 

fonctionnement exécutif ont été relevés et analysés en utilisant les notes T. 

 

2.3 Procédure 

Ce projet de recherche a reçu un avis favorable du comité éthique de l’hôpital Necker 

Enfants Malades (CENEM) le 12 décembre 2016 sous la référence 2016-CM-22-R1 suite au 

dépôt d’un premier dossier le 27 juillet 2016 et d’une demande de révision soumise le 26 

octobre 2016. Les données et informations démographiques relevées pour cette étude ont fait 

l’objet d’une déclaration à la CNIL (référence 1975346) et ont été stockées sur un ordinateur 

protégé par un mot de passe et dont l’accessibilité était restreinte aux personnes de l’équipe de 

recherche.  
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Les dossiers papier sont stockés à l’intérieur d’une armoire fermant à clé située dans un 

bureau de l’Institut de Psychologie (Centre Henri Pieron) de l’Université de Paris  

(anciennement Paris Descartes) et dont l’accès est restreint aux personnes de l’équipe de 

recherche. L’ensemble des données a été recueilli sur la période de janvier 2017 à avril 2018. 

Une notice explicative des modalités de l’étude a été remise à chaque participant et aux parents. 

Un consentement écrit a ensuite été recueilli pour chaque participant. Tous les enfants ont été 

évalués individuellement dans une pièce calme à l’école, à l’hôpital Necker Enfants Malades 

ou à leur domicile 

Dans l’objectif de standardiser la procédure d’évaluation et afin de maintenir l’intérêt de 

l’enfant tout au long de l’évaluation, les épreuves ont été présentées dans un ordre fixe. Les 

subtests ont été présentés dans l’ordre suivant : la TEC, Mémoire spatiale, DCCS & DCCS 2, 

Reconnaissance d’affects, Attention visuelle, Stroop Animaux, Tapping, Hearts & Flowers, 

Précision visuo-motrice, Figure de Rey, W&L et enfin Attention Auditive. Les mesures de 

l’efficience globale ont ensuite été proposées pour les groupes DMD et ASI uniquement. La 

durée du protocole d’évaluation des FE et de la CgS était d’environ 1h30 à 2h. L’évaluation de 

l’efficience cognitive pour les patients durait approximativement 1h. 

 

3. RESULTATS 

3.1 Analyses statistiques 

La normalité des distributions a été vérifiée à l’aide d’un test W de Shapiro Wilk. Aucune 

de nos distributions ne suit la loi normale, aussi les analyses ont-elles été effectuées à l’aide de 

tests non paramétriques. Des ANOVAs de Kruskal-Willis en fonction de la pathologie (DMD, 

ASI et CS) et de l’âge (3-6 ans pour les Petits et 7-10 ans pour les Grands) nous ont permis de 

tester l’effet de la variable Pathologie de manière globale (tous âges confondus) ainsi qu’au sein 

de chaque groupe d’âge. En cas d’effet significatif du groupe, des analyses de comparaison ont 

été menées afin d’étudier les différences spécifiques entre les groupes de participants. L’effet 

de l’âge a été analysé à l’aide de U de Mann-Whitney par groupe afin d’analyser les évolutions 

de 3-6 ans à 7-10 individuellement pour le groupe DMD, ASI et CS. Le seuil a été fixé à p<.05 

 

3.2 Données démographiques 

Les données démographiques sont présentées dans le tableau 12. Aucune différence 

significative liée à l’âge n’a été trouvée entre nos trois groupes de patients, ni de manière globale 

ni au sein de chaque groupe d’âge.  
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Toutefois, une différence dans la répartition des NSC est retrouvée (Test Fisher Exact, 

p<.01). Cela peut s’expliquer par la prévalence de NSC faible chez les DMD contrairement aux 

deux autres groupes de participants. La DMD étant une maladie exclusivement masculine, nous 

n’avons pas analysé les effets du sexe intergroupe. 

 
Tableau	12:	Données	démographiques	et	descriptives	pour	l’ensemble	des	participants	(DMD,	ASI	et	CS).		
Pour	le	NSC,	le	niveau	1	correspond	au	niveau	faible	(moins	de	9	ans	de	scolarisation),	le	NSC	2	correspond	au	
niveau	moyen	(de	9	à	12	ans	de	scolarisation)	et	le	NSC	3	correspond	au	niveau	haut	(+12	ans	de	
scolarisation).	

 DMD ASI CS Différence 

N 18 17 60 - 

Age en mois 
(Ety) 

Global 

(3-10 ans) 

M=87,15 

(24,27) 

M=76,05 

(18,57) 

M=82,98 

(23,52) 

NS 

 

3-6 ans 

N=7 m=63,16 

(16,86) 

N=12 

m=67,77 

(14,24) 

N=30 

m=62,35 

(14,88) 

NS 

 

7-10 ans 

N=11 

m=105,44 

(10,90) 

N=5 m=95,92 

(11,09) 

N=30 

m=102,83 

(10,82) 

NS 

NSC (%) 1 5 (27,7%) 0 (0%) 0 (0%) p<.01 

2 4 (22,2%) 5 (30%) 7 (18%) NS 

3 9 (50%) 12 (70%) 32 (82%) NS 

Sexe (%) Garçons 20 (100%) 11 (65%) 43 (71%) - 

 Filles 0 (0%) 6 (35%) 17 (29%) - 

 

3.3 Intelligence Globale 

En comparant les scores des patients à la moyenne de référence (m=100 ; Ety=15), seul 

l’IRF pour le groupe entier des DMD et celui des 7-10 ans apparaît significativement inférieur 

à la norme (t(15)=-2,83 ; p=.01 et t(10)=-2,77 ; p=.01). Une tendance se retrouve pour l’ICV 

des DMD de 3-6 ans, qui est également inférieur à 100 (t(6)=-1,98 ; p=.09). Dans le groupe 

complet des ASI, seul l’ICV apparaît significativement supérieur à la norme (t(15)=2,74 ; 

p=.01). Une tendance se retrouve chez les ASI de 3-6 ans (t(10)=1,93 ; p=.08).  

La comparaison des performances du groupe DMD à celles du groupe ASI met en évidence 

des performances inférieures pour les DMD aux échelles de Wechsler que ce soit pour le QIT 

(u=70,00 ; z=-2,16 ; p<.05), l’ICV (DMD : u= 64,00 ; z=-2,74 ; p<.01) ou l’IRF (u=64,00 ; z=-

2,74 ; p=.01). Lorsque l’on compare les scores des ASI et des DMD au sein de chaque groupe 

d’âge, cette différence ne se retrouve pas, excepté à 3-6 ans où l’ICV des enfants DMD est 
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significativement inférieur à celui des enfants ASI (DMD : m=85,14 ety=19,76 ; ASI : 

m=109,36, Ety=16,08 ; u=9,00 z=-2,36 ; p=.01). Chez les 7-10 ans, les ASI présentent un IRF 

supérieur à celui des DMD (u=3,00 ; z=-2,41 p.01). Une tendance, dans le même sens, est 

retrouvée pour le QIT (z=-1,69 p=.08, tableau 13). 

D’un point de vue développemental, lorsque nous menons des analyses intra-groupe, aucun 

score ne se différencie de manière significative entre le groupe des 3-6 ans et le groupe des 7-

10 ans, que ce soit chez les enfants DMD ou ASI.  

Ni les DMD ni les ASI ne présentent de différence significative entre leurs scores obtenus 

à l’ICV et à l’IRF, quel que soit le groupe d’âge analysé.  

L’effet du NSC a été analysé au sein des 2 groupes de patients. Seul le QIT du groupe DMD 

varie en fonction du NSC. Les enfants DMD ayant un NSC faible présentent un QIT plus bas 

que les enfants DMD ayant un NSC haut (H(2,32)=6,40 ; p<05). Aucune différence n’est 

retrouvé entre les NSC moyen et les NSC haut au sein du groupe DMD ou ASI pour aucun 

groupe d’âge.  

 
Tableau	13-	Scores	globaux	(QIT),	Indices	de	Compréhension	Verbale	(ICV)	et	de	Raisonnement	Fluide	(IRF)	
des	sujets	DMD	et	ASI.		
Norme	Théorique	:	Comparaison	des	scores	du	groupe	correspondant	aux	normes	attendues	
(moyenne	=100	;	Ety=	15).	P	:	Comparaison	intergroupes		

 DMD Norme 
théoriq

ue 

ASI Norme 
théoriq

ue 

p N M (Ety) N M (Ety) 

QIT Global 16 95,81 (14,10) NS 16 107,43 (18,93) NS <.05 

3-6 ans 5 95,80 (12,85) NS 11 106,72 (15,98) NS NS  

7-10 ans  11 95,81 (15,23) NS 5 109,00 (16,48) NS P=.07 

Effet de l’âge NS   NS   

ICV Global 18 94,83 (17,35) NS 16 110,93 (15,95)  .01 P<.01 

3-6 ans 7 85,14 (19,76) .09 11 109,36 (16,08) .08  P=.01 

7-10 ans  11 101,00 (13,04) NS 5 114,40 (16,90) NS NS 

Effet de l’âge NS   NS   

IRF Global 16 88,87 (15,68) .01 12 102,08 (20,53) NS P<.01 

3-6 ans 5 95,40 (11,58) NS 7 102,14 (16,80) NS NS 

7-10 ans  11 85,90 (16,86) .01 5 102,00 (27,12) NS P=.01 

Effet de l’âge NS   NS   
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3.4 Fonctions Exécutives 

3.4.1 Mémoire à court terme (MCT) & Mémoire de Travail (MDT) 

Le tableau 14 récapitule l’ensemble des résultats obtenus aux différentes épreuves. 

	
3.4.1.1 Modalité Auditivo-verbale 

Cette épreuve, intégrée aux échelles de Wechsler, a été seulement proposée aux patients 

DMD et ASI et leurs performances ont été comparées aux normes.  

La moyenne des Notes Standards (NS) à l’épreuve Mémoire des chiffres de la WISC-

IV est significativement plus faible chez les DMD que chez les ASI (H(1,32)=10,05 ; p=.001). 

Cette différence entre DMD et ASI se retrouve autant chez les 3-6 ans (H(1,16)=8,34 ; p<.01) 

que les 7-10 ans (H(1,16)=4,81 p<.05).  

Au sein de chaque groupe pathologique, les NS ne diffèrent pas significativement entre 

les 3-6 ans et les 7-10 ans. 

En analysant plus spécifiquement les deux sous-parties de l’épreuve, les scores bruts à 

l’endroit, recrutant la MCT, sont significativement plus faibles chez les DMD de 3-6 ans que 

chez les ASI du même âge (u=3,5 ; z=-1,88 p<.05). Le même constat se retrouve au même âge 

avec les scores bruts à l’envers, recrutant cette fois la MDT (u=3,5 ; z=-1,88 ; p=.05). Au niveau 

intragroupe DMD, on observe une amélioration des performances entre le groupe DMD des 3-

6 ans et 7-10 ans, que ce soit pour les scores à l’endroit (u=44,0 ; z=-2,74 ; p<.01) ou à l’envers 

(u=7,00 ; z=-1,89 ; p=.05). Aucune différence significative n’est observée entre les 2 groupes 

d’âge au sein du groupe ASI. 

 

3.4.1.2 Modalité visuo-spatiale 

Cette épreuve a été proposée aux 3 groupes de sujets et une ANOVA sur les NS met en 

évidence un effet du groupe (tous âges confondus) (H(2,97)=15,76 ; p<.001), à 3-6 ans 

(H(2,51)=12,70 ; p=.001) ainsi qu’à 7-10 ans (H(2,46)=5,85 ; p<.05). Plus spécifiquement, les 

NS des DMD apparaissent significativement inférieures à celles du groupe contrôle quel que 

soit l’âge (DMD<CS ; p<.001), chez les 3-6 ans (DMD<CS ; p=.001) et en tendance chez les 

7-10 ans (DMD<CS : p=.08). Les performances des ASI n’apparaissent pas différentes de celles 

des CS. Les ASI auraient tendance à avoir de meilleures performances que les DMD, de manière 

globale ainsi que chez les 3-6 ans (ASI >DMD: p=.10). En comparant les groupes d’âge, les 

sujets contrôles augmentent leur performance entre 3-6 et 7-10 ans (u=287,00 ; z=-2,25 ; 

p<.05), ce qui se traduit sous forme de tendance pour les DMD (u=817,00 ; z=-1,86 ; p=.06). 

Les patients ASI présentent des scores stables au cours du temps.  
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En s’intéressant aux différentes composantes de l’épreuve de mémoire visuo-spatiale, 

un effet global du groupe est observé concernant les scores bruts endroit (H(2,97)=7,07 ; 

p<.05). Cet effet du groupe est également observé chez les 3-6 ans (H(2,51)=14,57, p<.001). 

Lorsque l’on compare les groupes deux à deux, les DMD présentent des performances 

inférieures aux CS quel que soit l’âge (DMD<CS : p<.05) et spécifiquement dans le groupe des 

3-6 ans (DMD < CS : p<.001). A l’inverse, aucune différence significative n’est retrouvée entre 

les ASI et les CS. En restreignant les comparaisons entre pathologies, seuls les DMD de 3-6 

ans ont des performances significativement inférieures à celles des ASI de même âge 

(DMD<ASI : p=<.01). Enfin, les scores bruts augmentent significativement entre les périodes 

3-6 et 7-10 ans pour les groupes DMD et CS (respectivement u=9,50 ; z=-3,00 p<.01 et 

u=150,00 ; z=-4,42 ; p<.001). On ne retrouve pas cette évolution chez les sujets ASI.  

En ce qui concerne les scores bruts envers, on note un effet du groupe (H(2,97)=7,74 ; 

p<.05) qui se retrouve également à la période 3-6 ans (H(2,51)=7,12 ; p<.05) et 7-10 

ans (H(2,46)=6,38 ; p<.05)). Les DMD apparaissent à nouveau moins performants que les CS 

quel que soit l’âge (HSD de Tuckey : p<.05 à chaque fois). Les performances des ASI 

n’apparaissent pas significativement différentes de celles des CS. Chez les 3-6 ans, les ASI ont 

tendance à être meilleurs que les DMD (p=.10). Les comparaisons des scores en fonction de 

l’âge au sein de chaque groupe soulignent une augmentation significative entre 3-6 et 7-10 ans 

uniquement chez les DMD (u=12,50 ; z=-2 ;77 ; p<.01) et les CS (u=129,00 ; z=-4,73 ; p<.001). 

 

3.4.2.3 Note composite Mémoire à Court Terme (MCT) 

Le score composite de MCT permet de disposer d’un score global - toutes modalités 

confondues – en moyennant les scores d’empan endroits provenant des subtests Mémoire des 

chiffres et Mémoire spatiale pour chaque participant. En cas d’absence de l’une des deux notes, 

le score composite était égal à la note disponible (N=9 dont 5 ASI : modalité verbale 

manquante).  

L’Anova réalisée sur le score composite de MCT met en évidence un effet du groupe 

chez les 3-6 ans (H(2,51)=12,90 ; p=.001). A cet âge, les DMD apparaissent respectivement 

moins performants que les CS (p<.01) et les ASI (p<.01). Les performances des ASI 

n’apparaissent pas différentes de celles des CS. D’un point de vue transversal, seuls les DMD 

et les CS voient leur performance augmenter significativement entre 3-6 et 7-10 ans 

(respectivement u=2,50 ; z=-3,53 ; p<.001 et u=157,00 ; z=-4,31 ; p<.001).  
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3.4.3.4 Note composite Mémoire De Travail (MDT) 

Le score composite de MDT vient moyenner les scores obtenus à l’empan envers des 

subtests Mémoire des Chiffres et Mémoire Spatiale (N=9 dont 5 ASI : modalité verbale 

manquante).  

L’analyse des résultats indique à nouveau un effet du groupe quel que soit l’âge 

(H(2,97)=6,31 ; p<.05), un effet chez les 3-6 ans (H(2,51)=7,76 ; p<.05) ainsi qu’une tendance 

chez les 7-10 ans (H(2,46)=5,02 ; p=.08). Plus spécifiquement, les performances des DMD 

apparaissent à nouveau inférieures à celles des CS (Global & 3-6 ans: p<.05 ; 7-10 ans : p=.09). 

On retrouve des différences proches de la significativité en comparant les pathologies entre 

elles dans le sous-groupe des 3-6 ans (DMD<ASI : p=.06). Les performances des ASI 

n’apparaissent pas différentes de celles des CS. La MDT augmente de manière significative 

entre 3-6 et 7-10 ans pour les trois groupes (respectivement DMD : u= 8,00 ; z=-3,11 ; p<.001 ; 

ASI : u=8,50 ; z=-2,21 ; p<.05 et CS : u=153,00 ; z=-4,37 ; p<.001). 

 

3.4.4 Inhibition 

L’ensemble des scores obtenus aux épreuves mesurant l’inhibition est présenté dans le 

tableau 15. 

 

3.4.4.1 Stroop Animaux 

Dans ce test, le score d’inhibition a été obtenu en soustrayant les performances (TR et 

Nombre d’erreurs) des participants en condition Interférence et Contrôle. Un score élevé (et 

>0) traduira de moins bonnes compétences d’inhibition que ce soit pour les TR ou le nombre 

d’erreurs.  

En ce qui concerne le score d’inhibition des TR, on remarque un effet significatif du groupe 

chez les 3-6 ans (H(2,48)=9,19 ; p=.01) et les 7-10 ans (H(2,46)=18,87 ; p<.001). On constate 

cependant que ce temps est négatif pour le groupe DMD de 3-6 ans (m=-1,37 Ety=21,26) ce 

qui indique que la condition interférence est réalisée plus rapidement que la condition contrôle. 

Ce score d’inhibition-TR est positif pour les deux autres groupes (ASI : m=20,00 Ety=10,64 ; 

CS : m=21,93 ; Ety=18,03), indiquant, comme attendu, un temps de réalisation plus court en 

condition contrôle qu’en condition interférence. Les DMD ont un score inférieur à celui des CS 

(p<.01) et des ASI (p=.06), ce qui traduit de meilleures performances en inhibition. A l’inverse 

chez les 7-10 ans, le score est supérieur chez les DMD (m=26,45 ;Ety 9,88) par rapport aux 

sujets CS (m=9,36 ; Ety = 6,75 ; H(2,46)=18,87 p<.001 ; CS<DMD : p<.001). Les DMD de 7-

10 ans ont donc de moins bonnes performances d’inhibition que les CS du même âge. On 



CONTRIBUTIONS EXPERIMENTALES  Partie Atypique – Étude Transversale 

 244 

constate qu’à cet âge, les enfants du groupe DMD présentent bien des TR plus court en partie 

Contrôle qu’en partie Interférence, indiquant un coût d’inhibition dans cette dernière partie. 

Dans le groupe DMD, le score d’inhibition-TR augmente entre 3-6 ans et à 7-10 ans (u=9 ; z=-

2,84 ; p< .01), à l’inverse de ce qui est observé chez les CS (u=3,24 ; z=3,24, p=.001). Les 

performances des ASI n’apparaissent pas différentes de celles des CS.  

Le score d’Inhibition-Erreurs, basé sur le nombre moyen d’erreurs en condition 

Interférence comparativement à la condition contrôle est plus faible pour les DMD de 3-6 ans 

(m=0,77 Ety=1,92) que pour les CS du même âge (m=4,93 ; Ety=5,66 ; H(2,51)=7,84 ; p=.01 ; 

DMD<CS : p<.05), ce qui semble indiquer de meilleures performances en inhibition pour les 

DMD. Les scores des ASI n’apparaissent pas différents de ceux des deux autres groupes à cet 

âge. A 7-10 ans, un effet du groupe est à nouveau retrouvé (H(2,46)=8,34 p=.01). Les scores 

d’Inhibition-Erreurs des DMD sont significativement plus élevés que les ASI (respectivement 

DMD : m=3,36 Ety=2,41 et ASI : m=0,6 Ety=1,90) (DMD>ASI: p<.05) et les CS (DMD>CS : 

p=.06). Les performances des ASI n’apparaissent pas différentes de celles des CS. Les DMD 

présentent une augmentation du score d’inhibition entre les 2 groupes d’âge (u=14,00 ; z=-

2,65 ; p<.01) tandis qu’on observe une diminution chez les CS (u=260,00 ; z=2,80 ; p<.01). 

Aucune différence n’est retrouvée pour les ASI entre 3-6 ans et 7-10 ans (U=13,5 z=1,34 p=.17) 

 

3.4.4.2 Hearts & Flowers (H&F): condition incongruente 

Au H&F, le pourcentage de BR en condition incongruente a été pris comme mesure 

d’inhibition. Ainsi, plus le pourcentage est élevé, meilleures sont les capacités d’inhibition du 

participant.  

Un effet global du groupe est retrouvé (H(2,69)=8,77 ; p=.01) avec de moins bonnes 

performances pour les DMD par rapport aux CS (DMD<CS : p<.05) et une tendance dans le 

même sens entre pathologies (DMD< ASI : p=.07). Les performances des ASI n’apparaissent 

pas différentes de celles des CS. Ce score n’évolue pas avec l’âge quel que soit le groupe de 

participants.  

 

3.4.4.3 Score Composite Inhibition  

Le score composite d’inhibition est calculé ainsi : (% de BR de la condition 

incongruente du H&F + % de BR condition Interférence du Stroop Animaux) /2. Il permet 

d’obtenir un score global d’inhibition. Meilleur est ce score et meilleures sont les capacités 

d’inhibition.  

 



CO
N

TRIBU
TIO

N
S EXPERIM

EN
TALES 

 
  

Partie Atypique – Étude Transversale 

 Tableau	14	-	Scores	aux	épreuves	de	M
ém

oire	de	Travail	et	de	M
ém

oire	à	Court	Term
e.		

M
CH
	:	M

ém
oire	des	Chiffres	;	NS	:	Notes	Standards	;	NB	:	Notes	brutes	;	p	:	différences	entre	les	trois	groupes	(entre	les	2	groupes	pour	les	scores	relatifs	au	subtest	

M
ém

oire	des	chiffres)	

 
 

DM
D 

ASI 
CS 

p 
 

 
N

 
M

 (Ety) 
N

 
M

 (Ety) 
N

 
M

 (Ety) 

M
CH – NS - Totale 

Global 
13 

8,23 (2,86) 
13 

11,25 (3,25) 
 

 
<.001 

3-6 ans 
2 

5,50 (3,53) 
8 

10,86 (3,53) 
 

 
<.01 

7-10 ans  
11 

8,00 (2,61) 
5 

11,80 (3,11) 
 

 
<.05 

Effet de l’âge 
N

S 
 

N
S 

 
 

 
M

CH – NB -
Endroit 

Global 
15 

5,60 (2,55) 
12 

6,33 (2,18) 
 

 
N

S 
3-6 ans 

4 
2,25 (2,26) 

7 
5,85 (2,26) 

 
 

< .05 
7-10 ans  

11 
6,81 (0,98) 

5 
7,00 (2,12) 

 
 

N
S 

Effet de l’âge 
<.01 

 
N

S 
 

 
 

M
CH – NB -Envers 

Global 
15 

5,20 (3,07) 
12 

6,91 (2,10) 
 

 
N

S 
3-6 ans 

4 
1,75 (3,50) 

7 
6,42 (2,14) 

 
 

<.05 
7-10 ans  

11 
6,45 (1,75) 

5 
7,60 (4,30) 

 
 

N
S 

Effet de l’âge 
.05 

 
N

S 
 

 
 

M
ém

oire Spatiale 
– NS -Totale 

Global 
18 

4,40 (4,42) 
17 

8,96 (4,09) 
60 

5,82 (4,53) 
<.001 

3-6 ans 
7 

2,00 (2,34) 
12 

5,91 (4,37) 
30 

7,73 (3,75) 
<001 

7-10 ans  
11 

6,36 (4,84) 
5 

5,60 (5,41) 
30 

10,20 (4,10) 
<.05 

Effet de l’âge 
.06 

 
N

S 
 

<.05 
 

M
ém

oire Spatiale 
– NB - Endroit 

Global 
18 

3,25 (3,16) 
17 

4,29 (2,95) 
60 

5,25 (2,42) 
<.05 

3-6 ans 
7 

0,66 (1,65) 
12 

4,16 (2,97) 
30 

3,86 (2,01) 
<.001 

7-10 ans  
11 

5,36 (2,41) 
5 

4,60 (3,20) 
30 

6,66 (1,97) 
N

S 
Effet de l’âge 

<.05 
 

N
S 

 
<.001 

 
Global 

18 
2,25 (2,48) 

17 
2,76 (2,33) 

60 
3,88 (2,64) 

<.05 
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M
ém

oire spatiale 
– NB –Envers 

3-6 ans 
7 

0,55 (1,66) 
12 

2,16 (1,94) 
30 

2,30 (2,15) 
<.05 

7-10 ans  
11 

3,65 (2,20) 
5 

4,20 (2,77) 
30 

5,46 (2,11) 
<.05 

Effet de l’âge 
<.01 

 
N

S 
 

<.001 
 

M
CT Totale -
Em

pan 
Global 

18 
2,80 (2,12) 

17 
3,70 (1,73) 

60 
4,10 (1,51) 

N
S 

3-6 ans 
7 

0,94 (1,46) 
12 

3,41 (1,70) 
30 

3,23 (1,30) 
< .001 

7-10 ans  
11 

4,40 (0,97) 
5 

4,40 (1,74) 
30 

4,96 (1,18) 
N

S 
Effet de l’âge 

<.001 
 

N
S 

 
<.001 

 
M

DT Totale -
em

pan 
Global 

18 
1,95 (1,81) 

17 
2,64 (1,67) 

60 
3,03 (1,81) 

<.05 
3-6 ans 

7 
0,38 (1,16) 

12 
2,12 (1,52) 

30 
2,03 (1,69) 

<.05 
7-10 ans  

11 
3,22 (1,08) 

5 
3,90 (1,43) 

30 
4,03 (1,32) 

N
S 

Effet de l’âge 
.001 

 
<.05 

 
<.001 

 
      

Tableau	15	-	Récapitulatifs	des	scores	obtenus	aux	m
esures	d'inhibition	pour	les	D

M
D
,	les	ASI	et	les	CS.	

TR	:	Tem
ps	de	réponses.	

 
 

DM
D 

ASI 
CS 

p 
 

N 
M

 (Ety) 
N 

M
 (Ety) 

N 
M

 (Ety) 
Stroop Score Inhibition TR  

Global 
18 

14,73 (20,72) 
15 

17,66 (9,81) 
60  

15,65 (14,91) 
NS 

3-6 ans 
7 

-1,37 (21,26) 
10 

20,00 (10,64) 
30 

21,93 (18,03) 
<.01 

7-10 ans  
11 

26,45 (9,88) 
5 

13,00 (6,44) 
30 

9,36 (6,75) 
<.001 

Effet de l’âge 
<.01 

 
NS 

 
.001 

 

Stroop Score Inhibition Erreurs  
Global 

18 
2,20 (2,52) 

15 
2,17 (4,43) 

60 
3,18 (4,57) 

NS 
3-6 ans 

7 
0,77 (1,92) 

12 
2,83 (5,13) 

30 
4,93 (5,66) 

<.01 
7-10 ans  

11 
3,36 (2,41) 

5 
0,6 (1,90) 

30 
1,43 (2,06) 

<.01 
Effet de l’âge 

<.01 
 

NS 
 

.001 
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Stroop – TR Interférence 
Global 

14 
44,07 (22,84) 

15 
45,33 (23,35) 

60 
40,98 (22,09) 

NS 
3-6 ans 

3 
73,33 (23,79) 

10 
50,50 (26,90) 

30 
53,00 (23,45) 

NS 
7-10 ans  

11 
36,09 (15,43) 

5 
35,00 (9,02) 

30 
27,76 (10,63) 

<.001 
Effet de l’âge 

NS 
 

NS 
 

<.001 
 

Stroop Erreurs Totales 
Interférences 

Global 
14 

0,35 (0,49) 
15 

0,73 (1,03) 
60 

0,98 (1,80) 
NS 

3-6 ans 
3 

1,00 (0,00) 
10 

0,80 (1,22) 
30 

1,58 (2,35) 
NS 

7-10 ans  
11 

0,18 (0,40) 
5 

0,60 (0,54) 
30 

0,40 (0,67) 
.06 

Effet de l’âge 
NS 

 
ND 

 
<.01 

 
Stroop –TR Contrôle 

Global 
13 

61,38 (21,82) 
14 

60,14 (23,39) 
60 

56,03 (26,96) 
NS 

3-6 ans 
2 

55,00 (67,88) 
9 

66,88 (26,31) 
30 

74,93 (23,68) 
NS 

7-10 ans  
11 

62,54 (21,41) 
5 

48,00 (10,36) 
30 

37,13 (13,37) 
<.05 

Effet de l’âge 
<.05 

 
NS 

 
<.001 

 
Stroop – Erreurs Totales 

Contrôle 
Global 

13 
3,76 (2,48) 

14 
3,42 (5,24) 

60 
4,15 (5,18) 

NS 
3-6 ans 

2 
5,00 (1,41) 

9 
4,66 (6,20) 

30 
6,46 (6,29) 

NS 
7-10 ans  

11 
3,54 (2,62) 

5 
1,20 (1,64) 

30 
1,83 (1,98) 

NS 

Effet de l’âge 
 

 
 

 
 

 
H&

F Incongruant %
BR 

Global 
14 

54,76 (32,31) 
16 

60,93 (27,67) 
39 

78,24 (29,36) 
.01 

3-6 ans 
3 

44,44 (19,24) 
11 

55,30 (28,93) 
10 

72,23 (34,81) 
NS 

7-10 ans  
11 

57,50 (3,24) 
5 

73,33 (22,36) 
29 

80,32 (27,31) 
NS 

Effet de l’âge 
NS 

 
NS 

 
NS 

 
Score Com

posite Inhibition  
(%

BR incongruant Stroop &
 

H&
F) 

Global 
18 

77,77 (20,41) 
17 

75,98 (16,68) 
57 

90,54 (13,10) 
<.001 

3-6 ans 
7 

77,08 (25,71) 
12 

71,70 (17,16) 
27 

91,84 (12,00) 
<.01 

7-10 ans  
11 

78,21 (17,63) 
5 

86,25 (10,78) 
30 

89,37 (14,12) 
.10 

Effet de l’âge 
NS 

 
.10 

 
NS 
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Un effet du groupe se retrouve sur l’ensemble de la cohorte (H(2,92)=14,07 ; p<.001), chez les 

3-6 ans (H(2,46)=10,65 ; p<.01) et sous forme de tendance chez les 7-10 ans (H(2,46)=4,54 ; 

p=.10). Tous âges confondus, les DMD semblent globalement moins performants que les CS 

(p=.06) 

Le groupe ASI présente un score composite d’inhibition inférieur aux sujets contrôles (ASI : 

m=75,98 Ety=16,68 ; CS : m=90,54 ; Ety=13,10 ; ASI<CS : p=.001). Cette différence 

significative se retrouve chez les 3-6 ans (ASI : m=71,70 ; Ety=17,16 ; CS : m=91,84 ; 

Ety=12,00 ; ASI<CS : p<.01) mais disparaît à 7-10 ans. Seuls les ASI ont tendance à augmenter 

leurs performances avec l’âge (p=.10).  

 

3.4.5 Flexibilité Cognitive 

3.4.5.1 DCCSs 

Aucune différence liée au groupe n’est retrouvée sur les scores en phase post-switch du 

DCCS standard. Une légère tendance à un effet de groupe est retrouvée dans le sous-groupe des 

3-6 ans (H(2,50)=4,52 ; p=.10). Les performances des ASI n’apparaissent pas différentes de 

celles des CS quel que soit l’âge. Les DMD ainsi que les CS présentent une amélioration de 

leurs performances entre 3-6 et 7-10 ans (respectivement u=18,00 ; z=-2,10 ; p<.01 et 

u=319,00 ; z=-1,92 p<.05) contrairement aux ASI dont les performances restent stables.  

Au DCCS 2, on retrouve une forte tendance à un effet du groupe chez les 3-6 ans 

spécifiquement (H(2,42)=5,57 ; p=.06) qui se traduit par des performances inférieures pour les 

DMD comparativement aux CS (p=.06). Les performances des ASI n’apparaissent pas 

différentes de celles des CS. L’amélioration des performances selon les classes d’âge se 

retrouve dans chacun des groupes (DMD : u=10,00 ; z=-2,53 ; p=.01 ; ASI : u=0,50 ; z=-2,78 ; 

p<.01 et CS : u=221,50 ; z=-2,25 ; p<.05). 

Au score total des DCCSs (DCCS1 + DCCS2), aucune différence n’est retrouvée entre 

les groupes. On retrouve néanmoins une amélioration des performances avec l’âge pour chacun 

des groupes (DMD : u=10,50 ; z=-2,92; p<.01 ; ASI : u=11,00 ; z=-1,95 ; p=.05 ; CS : 

u=216,00 ; z=-3,43 ; p<.001 ; tableau 16). 

 

3.4.5.2 Hearts & Flowers : condition mixte 

La flexibilité cognitive a été évaluée via le % de BR à la condition mixte du H&F.  

Un effet du Groupe est retrouvé (H(2,69)=12,06 ; p<.01) avec un % de BR inférieur 

pour les DMD (m=46,66 ; Ety=18,49) et les ASI (m=49,26 ; Ety=22,54) par rapport aux CS 

(m=65,58 ; Ety=19,67 ; p=.01 pour les deux comparaisons). Cet effet se retrouve également 
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dans le sous-groupe des 3-6 ans (H(2,24)=11,63 ; p<.01) pour les ASI (m= 41,82 ; Ety=21,76 ; 

ASI<CS : p<.01) et sous forme de tendance pour les DMD (m= 38,54 ; Ety=19,09 ; CS : 

m=75,62 ; Ety= 12,56 ; DMD<CS : p=.06). En revanche les performances des deux groupes 

sont comparables à ceux des CS à 7-10 ans. D’un point de vue transversal, seuls les ASI 

présentent une amélioration nette de leurs performances entre 3-6 et 7-10 ans (u=10,00 ; z=-

1,92 ; p=.05), bien qu’une tendance soit retrouvée pour les CS (U=89,00 ; z=1,76 ; p=.07) 

En ce qui concerne les Temps de Réaction (TR), un effet du groupe est retrouvé 

spécifiquement chez les 3-6 ans (H(2,24)=6,82 ; p<.05) où les ASI sont plus rapides que les CS 

(respectivement m= 963,70 ; Ety=263,95 et m=1116,94 ; Ety=135,09 ; <.05). D’un point de 

vue développemental, tous les groupes deviennent plus rapides avec l’âge (DMD : u=0, z=2,49 ; 

p=.01 ; ASI : u=11,00 ; z=1,81 ; p=.06 ; CS : u=3,00, p=4.55 ; p<.001). 

 

3.4.5.3 Score Composite de Flexibilité Cognitive 

Le score composite de Flexibilité cognitive correspond à la moyenne des % de BR en 

condition Mixte du H&F et aux DCCSs (DCCS1 + DCCS2). Les résultats mettent ici en 

évidence un effet du groupe (H(2,95)=6,56 ; p<.05). Les DMD tendent à être moins performants 

que les CS (p=.07), ce qui s’accentue dans le groupe des 3-6 ans (H(2,49)=8,19 ; 

p=.01) (DMD<CS : p=.01) alors que les performances des ASI n’apparaissent pas différentes 

de celles des CS. On observe une amélioration du score composite de flexibilité avec l’âge pour 

chacun des 3 groupes (DMD : u=6,00 ; z=-2,89 ; p<.01 ; ASI : u= 11,00 ; z=-1,95 ; p=.05 ; CS : 

u=238,00 ; z=-2,45 ; p=.01 ; voir figure 32). L’ensemble des scores est disponible dans le 

tableau 16. 

 
Figure	32	:	Évolution	des	Scores	composites	de	Flexibilité	Cognitive	en	fonction	de	l'âge	et	de	la	pathologie.		
**	:	p<.01	
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3.4.6 Planification  

A la copie de la figure de Rey, les NB (score d’exactitude de la copie et temps de 

réalisation ; tableau 17) ont été transformées en NS afin de pouvoir être comparées entre elles 

à travers les deux groupes d’âges et les deux figures (A et B). 

Pour les NS de copies, un effet du groupe est retrouvé (H(2,85)=10,09 ; p<.01) avec de 

moins bonnes performances en copie pour les DMD comparativement aux CS de manière 

globale (DMD<CS : p<.01) ainsi que chez les 7-10 ans (H(2,46)=12,45 ; p<.01 ; DMD<CS : 

p<.01). Le score de copie n’évolue avec l’âge pour aucun des groupes. 

Les temps de réalisation (NS) ne diffèrent pas entre les groupes (tableau 17). Les temps 

de réponse s’améliorent uniquement pour les CS (u=294,00 ; z=-2,40 ; p<.05) entre 3-6 et 7-10 

ans.  

 
3.5 Attention 

L’ensemble des scores aux épreuves d’attention est disponible dans le tableau 18. 

 

3.5.1 Attention Visuelle sélective 

Aucun effet de groupe n’a été retrouvé concernant le nombre de Bonnes Réponses (BR) 

à l’épreuve d’attention visuelle. Toutefois, le nombre de bonnes réponses augmente avec l’âge 

pour les DMD (u=11,00 ; z=-2,29 ; p<.01) ainsi que pour les CS (u=215,00 ; z=-3,45 ; p<.001) 

contrairement aux ASI qui semblent presque plafonner à l’épreuve dès 3-6 ans (U=15,00 ; z=-

1,03 p=.30). 

Afin de mesurer l’attention sélective, nous avons calculé un score d’attention qui 

correspond au temps par cible en condition test moins le temps par cible en condition contrôle11. 

Plus ce score (exprimé en secondes) est faible, meilleures sont les compétences d’attention 

sélective. Ce score d’attention sélective visuelle varie selon le groupe de participants 

(H(2,93)=5,96 ; p=.05) sans toutefois qu’aucune comparaison multiple n’apparaisse 

significative. Qualitativement on observe que ce score est plus important chez les ASI et chez 

les DMD (m=2,82 ; Ety=2,20 et m=2,63 ; Ety=2,14 respectivement) que chez les CS (m=1,78 ; 

 
11 Pour rappel, la condition contrôle de cette épreuve consiste en la présentation d’items 
cibles en l’absence de distracteurs. Le temps de recherche de cette partie contrôle ne requiert 
alors qu’une contribution visuo-motrice. 
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 Tableau	16	-	Scores	en	flexibilité	cognitive	pour	les	D
M
D
,	les	ASI	et	les	CS.		

 

M
ax 

Théo. 
 

DM
D 

ASI 
CS 

p 
N

 
M

 (Ety) 
N

 
M

 (Ety) 
N

 
M

 (Ety) 

DCCS 

Total 
17 

Global 
18 

9,89 (6,56) 
17 

10,23 (6,21) 
60  

11,83 (4,85) 
N

S 
3-6 ans 

7 
4,50 (6,30) 

12 
9,16 (5,74) 

30 
9,70 (5,41) 

N
S 

7-10 ans  
11 

13,81 (3,09) 
5 

12,8 (7,19) 
30 

14,10 (2,90) 
N

S 

Effet de l’âge 
<.01  

 
.05 

 
<.001 

 
Post-test 

5 
Global 

18 
3,63 (2,24) 

16 
4,06 (2,01) 

60 
4,46 (1,46) 

N
S 

3-6 ans 
7 

1,87 (2,58) 
12 

3,75 (2,26) 
30 

3,96 (1,92) 
.10 

7-10 ans  
11 

4,90 (0,30) 
4 

5,00 (0) 
30 

5,00 (0) 
N

S 
Effet de l’âge 

<.01 
 

N
S 

 
<.05 

 
DCCS 2  

12 
Global 

18 
6,61 (4,40) 

16 
6,81 (4,00) 

53 
8,33 (2,71) 

N
S 

3-6 ans 
7 

3,00 (3,91) 
12 

5,41 (3,62) 
23 

7,41 (2,33) 
.06 

7-10 ans  
11 

8,90 (2,98) 
4 

11,00 (0,81) 
30 

9,10 (2,80) 
N

S 
Effet de l’âge 

.01 
 

<.01 
 

<.05 
 

H&F Mixte 

%
 BR 

Global 
14 

46,66 (18,49) 
16 

49,26 (22,54) 
39 

65,58 (19,67) 
<.01 

3-6 ans 
3 

38,54 (19,09) 
11 

41,82 (21,76) 
10 

75,62 (12,56) 
<.01 

7-10 ans 
11 

51,42 (18,24) 
5 

64,62 (15,03) 
29 

62,12 (20,64) 
N

S 
Effet de l’âge 

N
S 

 
.05 

 
.07 

 
TR M

oyen 
Global 

14 
818,63 (104,06) 

16 
885,44 (251,05) 

39 
808,51 (209,55) 

N
S 

3-6 ans 
3 

1333,23 (133,95) 
11 

963,70 (263,95) 
10 

1116,94 (135,09) 
<.05 

7-10 ans  
11 

675,74 (121,26) 
5 

713,27 (91,44) 
29 

702,16 (89,66) 
N

S 
Effet de l’âge 

<.01 
 

.05 
 

.01 
 

Score com
posite Flexibilité  

(%
BR H&

F et %
 DCCS total) 

Global 
18 

47,35 (31,41) 
17 

53,28 (26,31) 
60 

63,81 (24,97) 
<.05 

3-6 ans 
7 

17,50 (26,98) 
12 

46,13 (25,07) 
30 

54,85 (30,49) 
.01 

7-10 ans  
11 

66,35 (14,85) 
5 

70,45 (22,74) 
30 

72,77 (13,15) 
N

S 
Effet de l’âge 

<.01 
 

.05 
 

.01 
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   Tableau	17	-	Récapitulatif	des	Scores	à	la	figure	de	Rey	pour	les	groupes	D
M
D
,	ASI	et	CS	

 
 

DM
D 

ASI 
CS 

p 
 

N
 

M
 (Ety) 

N
 

M
 (Ety) 

N
 

M
 (Ety) 

Rey_ NS 
 

Étendue : 1-19  

Global 
13 

7,15 (3,21) 
12  

9,66 (3,55) 
60 

10,21 (2,59) 
<.01 

3-6 ans 
2 

10,00 (5,65) 
7 

9,42 (3,82) 
30 

10,23 (3,07) 
N

S 
7-10 ans  

11 
6,36 (2,69) 

5 
10,00 (3,53) 

30 
10,20 (2,05) 

<.01 
Effet de l’âge 

N
S 

 
N

S 
 

N
S 

 
Rey_TR_NS 

Global 
13 

11,46 (3,38) 
12 

10,00 (2,04) 
60 

12,51 (7,74) 
N

S 
3-6 ans 

2 
12,5 (2,12) 

7 
10,00 (1,52) 

30 
11,50 (7,93) 

N
S 

7-10 ans  
11 

11,27 (3,60) 
5 

10,00 (2,82) 
30 

13,53 (7,54) 
N

S 
Effet de l’âge 

N
S 

 
N

S 
 

<.05 
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 Tableau	18	-	Récapitulatif	des	scores	d'attention.	

 
 

 
DM

D 
ASI 

CS 
p 

 
 

N 
M

 (Ety) 
N 

M
 (Ety) 

N 
M

 (Ety) 
Attention Visuelle 

Sélective  
(Nb BR) 

 
Étendue : 0-20 

Global 
17 

17,29 (3,93) 
16 

18,75 (1,65) 
60  

18,55 (2,58) 
NS 

3-6 ans 
7 

14,85 (5,11) 
12 

18,50 (1,78) 
30 

17,66 (2,94) 
NS 

7-10 ans  
10 

19,00 (1,33) 
4 

19,50 (1,00) 
29 

19,43 (1,83) 
NS 

Effet de l’âge 
<.01 

 
NS 

 
<.001 

 

Score d’Attention 
Visuelle  

 
(en secondes)  

Global 
17 

2,63 (2,14) 
16 

2,82 (2,20)  
60 

1,78 (1,59) 
.05 

3-6 ans 
7 

3,66 (2,82) 
12 

3,24 (2,39) 
30 

2,35 (2,09) 
NS 

7-10 ans  
10 

1,90 (1,21) 
4 

1,56 (0,67) 
30 

1,22 (0,39) 
NS 

Effet de l’âge 
.05 

 
NS 

 
<.001 

 

Attention Auditive 

Sélective  
(Nb BR) 

Global 
9 

3,63 (2,24) 
13 

4,06 (2,01) 
60 

4,46 (1,46) 
NS 

3-6 ans 
3 

18,00 (14,79) 
10 

31,40 (13,67) 
31 

23,80 (15,96) 
.11 

7-10 ans  
6 

38,00 (4,19) 
3 

40,66 (1,52) 
29 

41,75 (0,51) 
<.001 

Effet de l’âge 
.05 

 
NS 

 
<.001 

 
Soutenue (Variation 

%
BR) 

Global 
9 

20,37 (13,88) 
13 

5,98 (11,21) 
60 

5,27 (13,39) 
<.001 

3-6 ans 
3 

27,77 (9,62) 
10 

5,55 (12,28) 
30 

9,13 (17,77) 
<.05 

7-10 ans  
6 

16,66 (14,90) 
3 

7,40 (8,48) 
30 

1,14 (2,29) 
<.001 

Effet de l’âge 
NS 

 
NS 

 
<.05 

 

TR M
oyen sur les BR 

(en m
s) 

Global 
9 

1328,03 (1146,87) 
13 

1036,97 (413,71) 
60 

1080,76 (793,81) 
NS 

3-6 ans 
3 

2532,97 (1398,05) 
10 

1115,53 (445,32) 
30 

1504,10 (964,30) 
NS 

7-10 ans  
6 

725,58 (126,86) 
3 

775,07 (27,59) 
30 

671,52 (99,99) 
NS 

Effet de l’âge 
<.05 

 
NS 

 
<.001 

 
Coût Attention 

Auditive 
Global 

18 
-13,64 (544,34) 

17 
263,77 (447,17) 

59 
414,61 (419,81) 

.001 
3-6 ans 

7 
75,40 (736,74) 

12 
337,15 (452,38) 

30 
562,14 (545,01) 

.09 
7-10 ans  

11 
-86,49 (340,27) 

5 
87,66 (426,75) 

29 
261,98 (99,75) 

.01 
Effet de l’âge 

NS 
 

NS 
 

.01 
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Ety=1,59). Seuls les ASI ne présentent pas d’améliorations de leur performance avec l’âge 

(DMD : u=15,00, z=-1,90 ; p=.05 et CS : u=216,00 ; z=3,43 ; p<.001). 

	
3.5.2 Attention Auditive 

3.5.2.1 Sélective 

En attention Auditive sélective, le nombre de BR ne varie pas en fonction du groupe de 

sujets. On relève cependant des performances significativement inférieures pour les DMD en 

comparaison aux CS (p<.01) dans le groupe d’âge 7-10 ans (H(2,38)=14,59 ; p<.001). En 

comparant les performances selon les 2 groupes d’âge, seuls les ASI ne présentent pas 

d’amélioration de leurs performances entre 3-6 et 7-10 ans (DMD : u :38,00 ; z=-1,93 ; p=.05 et 

CS : u=116,50 ; z=-4,91 ; p<.001).  

Le score d’attention auditive (en ms), dont le calcul est identique à celui présenté pour la 

modalité visuelle, est significativement différent pour le facteur Groupe de participants quel 

que soit l’âge (H(2,96)=12,70 ; p=.001), dans la période 7-10 ans (H(2,45)=0,06 ; p=.01) alors 

que seule une tendance est relevée chez les 3-6 ans (H(2,51)=4,76 ; p=.09). Plus 

spécifiquement, les DMD ont un score d’attention auditive plus élevé que les CS (p=.001) et 

les ASI (p=.05). Dans la tranche d’âge 3-6 ans, les patients DMD ont tendance à avoir un score 

plus important que les CS (p=.10). Enfin, à 7-10 ans, les DMD présentent à nouveau des scores 

plus importants que les CS (p<.01). Aucune différence n’est retrouvée entre les ASI et les CS. 

Seuls les CS présentent une réduction de ce score attentionnel entre 3-6 et 7-10 ans (u=267,00 ; 

z=2,53 ; p=.01).  

 

3.5.2.2 Attention auditive soutenue 

L’analyse des résultats en attention soutenue (mesurée par la variation en valeur absolue 

du % de BR entre la première et la seconde moitié de l’épreuve) montre un effet global du 

groupe (H(2,82)=15,55 ; p<.001) qui se retrouve aux 2 périodes développementales 

d’intérêt (respectivement 3-6 ans : H(2,44)=6,94 ; p<.05 et 7-10 ans : H(2,38)=14,96 ; p<.001). 

Les sujets atteints de DMD présentent des pourcentages de variation presque 4 fois supérieurs 

aux CS (DMD : m= 20,37 ; Ety= 13,88 ; CS : m=5,27 ; Ety=13,39 ; CS<DMD : p<.001). Plus 

spécifiquement, à 3-6 ans une tendance est retrouvée (DMD>CS : p=.08), tandis qu’elle 

apparaît significative à 7-10 ans (DMD>CS : p<.01, tableau 8). En ce qui concerne les ASI, la 

variation du pourcentage de BR est inférieure à celle des CS de manière globale (ASI<CS : 

p<.05), mais pas au sein de chaque groupe d’âge. La comparaison des DMD et des ASI met en 

évidence davantage de variations de pourcentage de BR pour les DMD que pour les ASI de 
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manière globale (m=5,98 ; Ety=11,21 ; ASI<DMD : p<.05) et chez les 3-6 ans spécifiquement 

(DMD>ASI : p=.05). Seuls les CS présentent une amélioration de leur attention soutenue, qui 

se traduit par une réduction de la variation entre la première et la deuxième moitié de l’épreuve 

(u=306,00 ; z=2,10 ; p<.05). 

 

3.5.3 Fonctions exécutives en vie quotidienne : BRIEF & BRIEF-P 

Pour rappel, les échelles de la BRIEF et de la BRIEF-P sont des questionnaires remplis 

par les parents permettant l’évaluation des FE dans la vie quotidienne. Plus la note T à ces 

échelles est élevée, plus cela traduit de difficultés dans le domaine évalué.  

 

3.5.3.1 Comparaison à la moyenne 

Les scores à la BRIEF des DMD et des ASI ont été comparés à la norme (m=50, ety = 

15) via des tests T. Les analyses ont été menées d’abord au sein de chaque pathologie, puis en 

fonction de l’âge (3-6 ans puis 7-10 ans). L’ensemble des scores est disponible dans le tableau 

19. 

 

3.5.3.1 Groupe DMD 

A tous âges confondus, les scores des DMD à la BRIEF sont qualitativement supérieurs 

à 50, ce qui indique une prévalence des difficultés des FE en vie quotidienne dans cette 

pathologie. Cependant, seuls les scores à l’échelle de MDT sont statistiquement supérieurs à la 

norme (m=57,81 ; Ety=13,06 t(6)=2,46 ; p<.05). Dans le même sens, une tendance est retrouvée 

pour le score global composite (m=55,94 ; Ety=13,69 ; t(16)=1,78 ; p=.09). 

Au sein des DMD de 3-6 ans, les scores sont à nouveau supérieurs à la norme, 

cependant, l’échantillon limité (n=6) ne permet pas d’atteindre le seuil de significativité.  

Une tendance est malgré tout retrouvée pour le score de MDT (m=62,46 ; Ety=15,73 ; 

t(5)=1,94 : p=.10). 

Dans le groupe des DMD de 7-10 ans, les scores restent qualitativement supérieurs à la 

moyenne attendue sans qu’aucune différence ne soit pourtant significative.  

 

3.5.3.2 Groupe ASI 

En globalité, les scores des ASI sont tous inférieurs à la norme, ce qui indique que les 

ASI ne présentent pas de perturbations des FE en vie quotidienne. Ces différences sont 

significatives pour l’ensemble des échelles (Inhibition : t(13)=-3,60 ; p< .01 ; Contrôle 

émotionnel : t(13)= -2,25 ; p<.05 ; MDT : t(13)= -3,02 ; p<.01 ; Planification : t(13)=-2,26 ; 
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p<.05 ; Score global composite : t(13)-3,54 ; p<.01) sauf pour celle de Flexibilité (t(13)=-1,06 

p=.30). 

 

Tableau	19	:	Scores	aux	questionnaires	de	la	BRIEF	et	de	la	BRIEF-P	des	DMD	et	des	ASI.	
p	:	seuil	statistique	obtenu	par	rapport	à	la	norme	(Norme	p)	ou	entre	les	deux	pathologies	(DMD	vs	ASI	p)	

  DMD Norme ASI Norme 

   N M (Ety) p N M (Ety) p p 

Inhibition Global 20 55,22 (12,42) NS 15 42,95 (6,96) <.01 <.001 

3-6 ans 9 53,62 (8,27) NS 11 42,54 (7,76) <.01 <.01 

7-10 ans  11 56,53 (15,37) NS 4 44,08 (4,83) NS .10 

Effet de l’âge NS   NS   

Flexibilité Global 20 54,14 (8,43) NS 15 46,46 (9,94) NS <.01 

3-6 ans 9 55,74 (5,89) NS 11 46,60 (10,64) NS <.05 

7-10 ans  11 52,83 (10,15) NS 4 43,32 (8,10) NS NS 

Effet de l’âge NS   NS   

Contrôle 
Émotionnel 

Global 20 54,53 (15,17) NS 15 44,16 (8,74) <.05 <.01 

3-6 ans 9 52,15 (12,49) NS 11 43,94 (9,77) .06 NS 

7-10 ans  11 57,29 (17,14) NS 4 44,74 (6,13) NS NS 

Effet de l’âge NS   NS   

MDT Global 20 58,69 (12,18) <.05 15 44,78 (5,94) <.01 <.001 

3-6 ans 9 62,87 (12,48) .10 11 44,55 (6,49) .01 <.001 

7-10 ans  11 57,29 (11,36) NS 4 45,43 (5,89) NS NS 

Effet de l’âge NS   NS   

Planification Global 20 52,64 (11,77) NS 15 44,57 (0,00) <.05 <.05 

3-6 ans 9 53,48 (9,63) NS 11 45,26 (8,33) .08 <.05 

7-10 ans  11 51,95 (11,70) NS 4 42,69 (7,82) NS NS 

Effet de l’âge NS   NS   

Score Total 
(GEC) 

Global 20 55,74 (12,74) .09 15 42,11 (7,79) <.01 <.001 

3-6 ans 9 58,79 (11,80) NS 11 42,46 (8,40) .01 <01 

7-10 ans  11 54,88 (13,98) NS 4 41,27 (7,82) NS .08 

Effet de l’âge NS   NS   
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Dans le groupe des 3-6 ans spécifiquement, les scores aux échelles d’ Inhibition (t(10)=-

3,18, p<.01) de MDT (t(10)=-2,78 ; p=.01) et le score total (t(10)=-2,79 ; p=.10) sont 

significativement inférieurs à 50. Une tendance dans le même sens est retrouvée pour les 

échelles de Contrôle émotionnel (t(10-=-2,05 ; p=.06) et de Planification (t(10)=-1,88 ; p=.08). 

A nouveau, seul le score en Flexibilité ne diffère statistiquement pas de la moyenne (t(10)=-

0,74 ; p=.47). 

Dans le groupe des 7-10 ans, les scores restent qualitativement inférieurs à 50, mais ces 

écarts se réduisent. Cependant, seul 3 patients constituent cet échantillon, trop faible pour 

qu’aucun score n’atteigne le seuil de significativité.  

  

3.5.3.3 Comparaison des deux groupes pathologiques : DMD & 

ASI 

La comparaison des scores obtenus par les deux groupes de patients à la BRIEF ou à la 

BRIEF-P indique que les DMD obtiennent des scores significativement plus élevés que les ASI 

à l’ensemble des indices quel que soit l’âge (Planification : u=86,00 ; z=2,11 ; p<.05 ; 

Flexibilité : u=75,00 ; z= 2,46 ; p=.01 ; Contrôle émotionnel : u=78,00, z=2,36 ; p<.01 ; 

Inhibition : u=53,00 ; z=3,21 ; p=.001 ; MDT : u=43,00 ; z=3,55 ; p<.001 et Score Total : 

u=54,00 ; z=3,16 ; p<.001). Dans la tranche d’âge 3-6 ans spécifiquement, l’effet de la 

pathologie MNM est significatif pour tous les indices (Flexibilité : u=22,00 ; z=2,05 ; p<.05 ; 

Planification : u=23,00 ; z=1,93 ; p<.05 ; Inhibition : u=15,00 ; z=2,54 ; p=.01 ; Score Total : 

u=15,00 ; z=2,58 ; p<.01 et MDT : u=6,00 ; z=3,26 ; p<.001) sauf pour l’indice du contrôle 

émotionnel (u=28,00, z=1,55 ; p=.11). Chez les 7-10 ans, les différences apparaissent moins 

marquées avec un effet qui se retrouve au score total sous forme de tendance (u=8,5 ; z=1,69 ; 

p=.08) et à l’indice Inhibition (u=9,00 ; z=1,63 ; p=.10). La comparaison des scores entre les 2 

périodes développementales n’indique aucune différence dans les groupes des DMD ou des 

ASI (tableau 19). 

 

3.6 Cognition sociale 

L’ensemble des scores aux épreuves de Cognition sociale (reconnaissance des affects et 

TdE) est disponible dans le tableau 20.  
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3.6.1 Reconnaissances d’affects (NEPSY II) 

L’analyse des Notes Brutes (NB) souligne un effet du Groupe uniquement pour la 

tranche d’âge 7-10 ans (H(2,45)=6,74 ; p<.05). Plus précisément, les DMD obtiennent des 

performances plus faibles que les CS (DMD<CS : p<.05) alors qu’aucune différence n’est 

relevée entre les ASI et les CS ni entre les DMD et les ASI. On observe pour tous les groupes 

de participants une augmentation des performances entre 3-6 ans et 7-10 ans, marquant ainsi 

l’évolution progressive de ces compétences (DMD : u= 5,50 ; z=-2,08 ; p<.05 ; ASI : u=5,00 ; 

z=-2,58 ; p<.01 et CS : u=112,00 ; z=-4,88 ; p<.001).  

 

3.6.2 Théories de l’Esprit (TdE)  

3.6.2.1 Cognitive (Échelle de Wellman & Liu, 2004) 

A la W&L, on retrouve un effet significatif du Groupe de participants uniquement pour 

la tranche d’âge 3-6 ans (H(2,50)=6,25 ; p<.05) avec de moins bonnes performances pour les 

DMD que les CS (p<.05). D’un point de vue développemental, seuls les ASI n’améliorent pas 

leurs performances entre 3-6 ans et 7-10 ans (DMD : u=1,00 ; z=-3,35 ; p<.001 ; CS : 

u=275,00 ; z=-2,57 ; p=.01 ; Figure 33).  

 

Figure	33	:	Performances	à	la	W&L	en	fonction	de	l'âge	et	de	la	pathologie.	*	:	p<.05	;	**	:	p<.01	;	***	:	p<.001	

 

3.6.2.2 Affectives (Échelle de Pons & Harris, 2004) 

Une analyse du score Total de la TEC révèle un effet du groupe pour la tranche d’âge 

3-6 ans spécifiquement (H(2,49)=4,52 ; p=.10) sans toutefois que les comparaisons soient 

significatives. Tous les groupes améliorent leur performance avec l’âge (DMD : u=0,50 ; z=-

3,39 ; p<.001 : ASI : u=10,50 ; z=-2,00 ; p<.05 ; CS : u=127,00 ; z=-4,76 ; p<.001). 
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L’analyse du score à la catégorie Émotions Externes met en évidence un effet (qui se 

limite à une tendance) du Groupe (H(2,95)=4,56 ; p=.10) sans que les comparaisons multiples 

ne soient significatives. Dans cette catégorie, seuls les ASI ne présentent pas d’évolution de 

leurs performances entre les groupes d’âge (DMD : u=14,5 ; z=-2,12 ; p<.05 et CS : u=258,00; 

z=-2,83 ; p<.01). 

En ce qui concerne la catégorie Émotions Mentales, on retrouve un effet du Groupe de 

participants spécifiquement chez les 3-6 ans (H(2,49)=9,43 ; p<.01). Les performances des 

DMD ne diffèrent pas significativement de celles des CS alors que celles des ASI sont 

significativement supérieures à celles des sujets contrôles (ASI>CS ; p=.05) et des DMD 

(ASI>DMD ; p=.07). Dans cette catégorie, seuls les ASI ne présentent pas d’amélioration de 

leurs performances avec l’âge (DMD : u=0,00 ; z=-3,44; p<.001 ; CS : u=166,00 ; z=-4,18 ; 

p<.001). 

Enfin, à la catégorie la plus complexe, celle des Émotions Réflexives, les différences 

sont plus marquées. Ainsi, on retrouve un effet global du Groupe quel que soit l’âge et au sein 

de chaque période développementale (respectivement, Global : H(2,95)=11,09 p<.01 ; 3-6 ans : 

H(2,49)=11,99 ; p<.01 et 7-10 ans : H(2,46)=7,82 ; p<.01). Les performances des DMD 

n’apparaissent pas différentes de celles des CS alors que celles des ASI sont significativement 

supérieures pour toutes les comparaisons (Global = 3-6 ans : p<.05 ; 7-10 ans : p=.06). La 

comparaison des scores entre 3-6 et 7-10 ans indique des évolutions positives quel que soit le 

groupe de participants (DMD : u= 5,00 ; z=-2,98 ; p<.01 ; ASI : u=8,5 ; z=-2,21 ; p<.05 ; CS : 

u=279,00 ; z=-2,52 ; p=.01 ; Figure 34).  

 

3.6.3 Score Composite Theories de l’Esprit (TdE) 

Le score composite de TdE a été construit en moyennant les scores bruts de la W&L 

(/7) et de la TEC (/9). L’analyse du score composite met en évidence un effet du Groupe chez 

les 3-6 ans (H(2,49)=7,63 ; p<.05). Les DMD et les ASI ne présentent pas de différences de 

performances significatives par rapport aux CS. Toutefois, les ASI présentent des performances 

supérieures à celles des DMD (DMD<ASI : p=.01). Les résultats en fonction de l’âge semblent 

aller dans le même sens avec à nouveau une absence d’évolution des scores pour les ASI 

contrairement aux deux autres groupes qui augmentent significativement leurs performances 

avec l’âge (DMD : u=0,00 ; z=-3,35 ; p<.001 et CS : u=98,50 ; z=-5,78 ; p<.001). 
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Figure 34: Performances à la TEC en fonction du groupe 

 

3.6.4 Score composite Cognition Sociale (CgS) 

Le score composite de Cognition Sociale regroupe, par une moyenne, les scores de la W&L, 

de la TEC Globale et de la note brute obtenue à Reconnaissance d’Affect. Ce score met en 

évidence les compétences globales de nos participants en CgS.  

Aucun effet de groupe ne se retrouve pour le groupe complet (3-10 ans). Un effet du Groupe 

se retrouve chez les 3-6 ans (H(2,49)=7,33 ; p<.05) avec des résultats significativement plus 

faibles pour les DMD comparativement aux CS (p=.05) et aux ASI (p<.05). Dans le sous-

groupe des 7-10 ans, une tendance se retrouve également dans le même sens (H(2,46)=5,40 ; 

p=.06), et cela malgré l’augmentation des performances avec l’âge dans tous les groupes 

(DMD : u=1,00 ; z=-3,35 ; p<.001 ; ASI : u=4,00 ; z=-2,68 ; p<.01 ; CS : u=58,00 ; z=-5,78 ; 

p<.001). 

 

3.7 Autres mesures comportementales et cognitives 

3.7.1 Impulsivité 

L’impulsivité est mesurée à l’aide du pourcentage de réponses anticipées à l’épreuve 

d’attention auditive. Un effet global du facteur Groupe est retrouvé puis selon l’âge 

(respectivement Global : H(2,82)=16,80 ; p<.001 ; 3-6 ans : H(2,43)=9,60 ; p<.01 et 7-10 ans : 

H(2,39)=9,73 ; p<.05). Les DMD (m=2,01 ; Ety=1,99) présentent globalement un taux de 

réponse anticipé supérieur à celui des CS (m=0,18 ; Ety=0,63 ; p=.01). Chez les 7-10 ans, la 
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même tendance se retrouve entre les DMD (m=1,98 ; Ety=2,15) et les CS (m=0,11 ; Ety=0,28 ; 

p=.08). Les performances des ASI ne semblent pas différentes de celles des CS, aucune 

différence liée à l’âge quel que soit le groupe n’est relevée.  

 

3.7.2 Fonctions sensorimotrices 

Les normes de la NEPSY-II ne débutant qu’à 5 ans, les scores bruts ont été analysés et 

comparés entre les groupes de participants.  

 

3.7.2.1 Précision Visuo-motrice – NEPSY-II 

Les temps de réponses au subtest précision visuo-motrice apparaissent significativement 

différents tous âges confondus (H(2,93)=6,78 ; p<.05) et pour les 7-10 ans (H(2,45)=7,07 ; 

p<.05). Quel que soit l’âge des participants, ce sont les DMD qui apparaissent plus rapides dans 

leur réalisation que les CS (p<.05). Spécifiquement dans le sous-groupe des 7-10 ans, une 

tendance à l’impulsivité est retrouvée entre les DMD et les CS (p=.07). Les ASI n’apparaissent 

ni plus ni moins rapides que les CS à cette épreuve. En revanche, les DMD de 7-10 ans sont 

plus rapides que les ASI (p<.05). Ces temps de réalisations n’évoluent pas en fonction de l’âge 

pour aucun des 3 groupes de participants (DMD, ASI et CS). 

L’analyse du nombre d’erreurs révèle le même pattern que pour les temps de réponses, 

avec un effet global du groupe (H(2,93)=8,65 ; p=.01) et selon le facteur âge (pour les 7-10 ans 

H(2,45)=12,16 ; p<.01). Chez les 3-6 ans, seule une tendance est retrouvée (p=.10) avec un 

nombre d’erreurs plus important chez les DMD que chez les CS (p=.10). A 7-10 ans, cette 

tendance se confirme, avec davantage d’erreurs pour les DMD que pour les CS (p=.001). Les 

performances des ASI n’apparaissent pas différentes de celles des CS. D’un point de vue 

développemental, seuls les CS présentent une réduction du nombre d’erreurs entre 3-6 et 7-10 

ans (u=201,50 ; z=3,66 ; p<.001), les DMD n’ayant qu’une tendance à la diminution (u=19,00 ; 

z=1,72 ; p=.08). 

 

3.7.2.2 Tapping (NEPSY-II) 

La rapidité motrice a été mesurée à l’aide des temps de réponse en main dominante et 

non dominante au subtest Tapping de la NEPSY-II.  

En Main Dominante, un effet du Groupe est retrouvé tous âges confondus (H(2,82)=5,63 

p=.05) avec une plus grande lenteur chez les DMD que chez les CS (p=.05). Cette différence se 

retrouve également chez les 7-10 ans (H(2,45)=8,48 p=.01 ; DMD>CS : p<.05). La rapidité des 
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ASI n’est pas différente de celles des CS. Seuls les CS réduisent leur TR avec l’âge (u=203,00 ; 

z=2,34 ; p<.01). 

En Main non Dominante, l’effet de groupe n’est retrouvé que chez les 7-10 ans 

(H(2,45)=8,87 p=.01) avec un ralentissement chez les DMD comparativement aux CS (p< .01). 

Aucune différence de résultats n’est retrouvée avec l’âge.  

 

3.8 Relation entre fonctions exécutives et cognition sociale  

3.8.1 Analyses de Corrélations  

Une analyse de corrélation a, dans un premier temps, été menée afin d’analyser les relations 

entre les scores de CgS et de TdE avec les variables d’intelligence générale (QIT, ICV et IRF), 

le NSC et les scores composites exécutifs.  

Ces corrélations ont été réalisées sur l’ensemble de la cohorte puis au sein de chaque groupe 

d’enfants (DMD, ASI et CS). Seules les corrélations significatives au seuil de .05 seront 

présentées ici. 

Pour l’ensemble de la cohorte, tous groupes et âges confondus, le score de CgS corrèle 

significativement avec le score de TdE (r=.71) ainsi qu’avec les scores de MCT (r=.46), de 

flexibilité (r=.35) et d’inhibition (r=.34). Le QIT (r=.50), l’ICV (r=.51) et l’IRF (r=.46) 

corrèlent également avec le score de CgS. Le score de TdE corrèle également avec les scores 

de MCT (r=.36), d’inhibition (r=.35), avec le QIT (r=.38) et l’ICV (r=.47).  
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Les scores de MCT et de MDT corrèlent entre eux (r=.62). La MCT corrèle avec l’inhibition 

(r=.56) et le QIT (r=.43). Pour la MDT, une corrélation est retrouvée avec l’inhibition (r=.53), 

la flexibilité (r=.53) et le QIT (r=.46). L’inhibition et la flexibilité corrèlent entre elles (r=.55). 

L’inhibition corrèle également avec la planification (r=.43) et le NSC (r=.50). Enfin, la 

planification corrèle avec le NSC (r=.36) et le QIT (r=.34). 

Pour le groupe CS, les seules corrélations significatives se retrouvent entre les scores de 

TdE et de CgS (r=.59) ; ainsi qu’entre les scores de MDT et de planification (r=.32).  

Pour le groupe des enfants atteints de DMD, les scores de composites CgS et de TdE ne 

corrèlent pas ensemble ni avec aucune autre variable. En revanche, le QIT corrèle avec la MCT 

(r=.59), la MDT (r=.67), l’inhibition (r=.66), la planification (r=.65) et la flexibilité (r=.59). La 

MCT corrèle également avec la mesure de MDT (r=.66), celle d’inhibition (r=.78) et de 

planification (r=.61). La MDT corrèle aussi avec la flexibilité (r=.65) et l’inhibition (r=.71). 

Une corrélation est retrouvée entre l’inhibition et la flexibilité (r=.71) et entre l’inhibition et la 

planification (r=.78). Enfin, le NSC corrèle avec l’inhibition (r=.69), avec la planification 

(r=.67) et avec le QIT (r=.79). 

Pour le groupe des enfants atteints d’ASI, les scores d’intelligence corrèlent entre eux (QIT 

et ICV r=.96 ; QIT et IRF : r=.94 ; ICV et IRF : r =.83). Le QIT corrèle également avec le score 

de CgS (r=.76), de TdE (r=.70), de MCT (r=.68) et de MDT (r=.67). Une corrélation est 

retrouvée entre l’ICV et la MCT (r=.71) et entre l’ICV et la MDT (r=.68). Pour l’IRF, la MDT 

est le seul score exécutif qui corrèle avec ce score général (r=.66). Les scores de CgS et de TdE 

corrèlent entre eux (r=.86). Le score de CgS corrèle également avec la MCT (r=.78) et la MDT 

(r=.81). Le score de TdE corrèle aussi ces deux variables (MCT : r=.85 et MDT : r=.71). Au 

niveau exécutif, les scores de MCT et de MDT présentent une corrélation positive entre eux 

(r=.81). Enfin, la flexibilité et l’inhibition corrèle entre elles (r=.67).  

 

2.8.2 Analyses de Corrélations partielles 

Suite aux analyses de corrélation, des analyses de corrélations partielles ont été menées 

afin de contrôler l’âge en mois et le NSC qui s’est révélé être corrélé avec certains scores. Les 

relations entre les variables composites exécutives, de CgS et de TdE ainsi qu’aux scores 

d’ICV, d’IRF et de QIT ont été analysées. Seules les corrélations significatives (p<.05) seront 

présentées. 
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3.8.2.1 Ensemble des 3 groupes de participants 

Pour l’ensemble de nos trois groupes (DMD, ASI et CS), les indices de Wechsler 

corrèlent entre eux : le QIT avec l’ICV (r=.76) et avec l’IRF (r=.47) et l’IRF avec l’ICV (r=.44). 

Le QIT corrèle également significativement avec les scores de MCT (r=.56), de MDT (r=.61), 

et de planification (r=.41), de CgS (r=.59) et de TdE (r=.51). L’ICV corrèle avec les mêmes 

variables que le QIT (MDT : r=.38 ; MCT : r=.38 ; CgS : r=.61 : TdE : r=.60) exceptée pour la 

planification avec laquelle la corrélation n’est pas significative. Pour l’IRF, seul le score 

composite de CgS corrèle significativement (r=.40). 

Au niveau exécutif, les scores de MCT et de MDT corrèlent entre eux (r=.68) mais seul 

le score de MCT corrèle avec le score de planification (r=.39), Le score d’inhibition corrèle 

quant à lui exclusivement avec les scores de flexibilité cognitive (r=.46) et de planification 

(r=.43). La flexibilité cognitive ne corrèle qu’avec l’inhibition. Les deux scores de TdE et de 

CgS corrèlent également entre eux (r=.65). Entre les domaines de la CgS et des FE, seul le score 

de TdE corrèle significativement avec le score de MCT (r=.40). 

 

3.8.2.2 Groupe DMD 

Dans le groupe des enfants atteints de DMD, les scores à la Wechsler ne corrèlent pas 

entre eux de manière significative et seul le QIT corrèle avec les scores de MCT (r=.73) et de 

MDT (r=.74).  

Les scores de MCT et de MDT corrèlent entre eux (r=.66). L’inhibition présente une 

corrélation significative avec les scores de MDT (r=.68) et de planification (r=.68). Aucune 

autre corrélation n’est significative entre les différents scores analysés. 

  

3.8.2.3 Groupe ASI 

Dans le groupe des enfants atteints d’ASI, les trois indices de Wechsler présentent une 

corrélation significative forte (QIT-ICV : r=.95 ; QIT-IRF : r=.93 ; ICV-IRF : r=.80). Le QIT 

ainsi que l’ICV corrèlent également avec les scores de MCT (respectivement r=.77 et r=.81) et 

de MDT (respectivement r=.73 et r=.89). Le QIT et l’IRF corrèlent également avec le score de 

CgS (respectivement r=.71 et r=.77). 

 Au niveau exécutif, les scores de MCT et de MDT ne corrèlent qu’entre eux (r=.85). La 

planification et la flexibilité corrèlent négativement et fortement entres elles (r=.-80). 

L’inhibition ne présente aucune corrélation significative avec les autres scores.  

Les scores de TdE et de CgS corrèlent entre eux (r=.79) ainsi qu’avec le score de MCT 

(respectivement r=.83 et r=.82). 
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3.8.2.4 Groupe CS 

Au sein du groupe contrôle, les échelles de Wechsler n’ont pas été proposées. Seules les 

variables composites de CgS et de TdE présentent une corrélation significative (r=.65). Aucun 

autre score n’est corrélé aux autres, que ce soit dans la sphère exécutive ou entre le domaine 

des FE et de la CgS. 

 

3.8.3 Analyses de Régression 

Des analyses de régression multiple ont été menées afin de déterminer quelles étaient 

les variables prédictives des scores de TdE et de CgS. Les scores composites de TdE et de CgS 

ont ainsi été mis en tant que variables dépendantes, et les scores composites exécutifs 

(Inhibition, MCT, MDT, Planification et Flexibilité Cognitive) ainsi que le NSC ont été ajoutés 

comme régresseurs.   

 

3.8.3.1 Score de CgS 

Le modèle ressort comme non significatif pour l’ensemble des sujets (tous âges 

confondus) (F(6,55)=1,55 ; p= .17), le sous-groupe des 3-6 ans (F(6,11)=1,40, p=.29) ainsi que 

pour les 7-10 ans (F(6,37)=1,17 ; p=.34). Aucun régresseur ne prédit significativement les 

scores de CgS. Cependant lorsque les groupes sont analysés spécifiquement (ASI, DMD et CS), 

certaines analyses sont significatives.  

Dans le groupe entier des DMD, la régression n’est pas significative (F(6,6)=2,66 ; 

p=.12) mais la note de MCT prédit significativement les scores de CgS (t(6)=3,06 ; p=.02 ; 

b=1,48). Dans le même sens, le score d’inhibition (t(6)=-1,98 ; p=.09 ; b=-1,27) tend à prédire 

les scores de CgS. La régression n’a pas pu être menée sur le groupe des DMD de 3-6 ans 

compte tenu de l’effectif réduit (n=6). En revanche, à 7-10 ans, bien que le modèle global ne 

soit pas significatif (F(6,4)=1,60 ; p=.33) , les scores de flexibilité (t(4)=2,37 ; p=.07 ; b=1,30), 

de planification (t(4)=2,24 p=.08 ; b=1,41) et d’inhibition (t(4)=-2,18 ; p=.09 ; b=-1,89) tendent 

à prédirent les scores de CgS.  

Dans le groupe ASI entier, l’analyse de régression est significative (F(6,4)=10,09 ; 

p<.05). Le score de planification (t(4)=3,80 ; p=.01 ; b=2,17) constitue le prédicteur le plus fort 

des scores de CgS, suivi par le score de Flexibilité (t(4)=4,01 ; p=.01 ; b=1,94), le NSC 

(t(4)=3,83 ; p=01 ; b=1,46) et enfin le score de MCT (t(4)=3,04 ; p<.05 ; b=1,30). Les analyses 

n’ont pas pu être menées par groupe d’âge en raison d’un nombre trop limité de participants. 

Pour le groupe des CS, la régression n’est pas significative (F(6,31)=1,10 ; p=.38). Seuls 

le NSC (t(31)=-1,84 : p=.07 ; b=-0,32) et le score de planification (t(31)=1,71 ; p=.09 ; b=0,31) 
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tendent à prédire les scores de CgS. A 3-6 ans, la variation des scores des enfants n’était pas 

suffisante pour mener la régression. En revanche, à 7-10 ans, cette analyse est non significative 

(F(6,22)=.81 ; p=.57) et aucun score ne prédit les performances en CgS.  

 

3.8.3.2 Score de TdE 

En ce qui concerne la cohorte entière (groupe et âge confondus), le modèle de régression 

est proche du seuil de significativité (F(6,55)=2,02 ; p=.07) et le score de MCT tend à prédire 

les scores de TdE (t(55)=1,91 ; p=.06 ; b=.31). A 3-6 ans spécifiquement, cette analyse tend 

toujours à être significative (F(6,11)=2,88 ; p=.06) et le score de MCT prédit toujours 

significativement les scores de TdE (t(11)=2,29 ; p<.05 ; b=1,05). A 7-10 ans, l’analyse est non 

significative (F(6,37)=.23 p=.96) et aucun score ne prédit les scores de TdE.  

Une analyse dans le groupe des DMD indique que la régression est non significative 

(F(6,6)=2,85 ; p=.11). Chez des DMD âgés de 7-10 ans, le modèle est significatif (F(6,4)=7,26 ; 

p<.05), les scores d’inhibition (t(4)=4,22 ; p=.01 ; b=1,95) et de MDT (t(4)=-2,91 ; p<.05 ; b=-

.80) contribuant significativement aux performances de TdE. Le NSC tend également à prédire 

ces performances (t(4)=-2,60 ; p=.06 ; b=-.69).  

Concernant les enfants atteints d’ASI, la régression est significative (F(6,4)=8,04 ; p<.05). 

Les scores de planification (t(4)=4,10 ; p=.01 ; b=2,59), de Flexibilité (t(4)=3,70 ; p<.05) 

b=1,99), de MCT (t(4)=3,74 ; p=.01 ; b=1,79) ainsi que le NSC (t(4)=3,74 ; p<.05 ;b=1,57) 

constituent des prédicteurs du score de TdE. Les analyses par groupe d’âge n’ont pas pu être 

réalisés en raison des effectifs réduits.  

Pour l’ensemble des sujets contrôles, l’analyse de régression n’est pas significative 

(F(6,31)=.19 ; p=.97) et aucun score ne prédit les performances de TdE des enfants. Le manque 

de variabilité des scores à 3-6 ans n’a pas permis de mener l’analyse de régression sur ce groupe 

d’âge. A 7-10 ans, la régression reste non significative (F(6,22)=.35 ; p=.89).  

 

3.9 Corrélation entre Phénotype et Génotype - DMD 

Dans cette partie, les performances des 9 enfants atteints de DMD et dont la mutation 

altère l’expression de la DP140 (Dp140-) ont été comparées aux 8 enfants avec une préservation 

de la Dp140 (Dp140 +). Les Scores composites ont été utilisés afin d’analyser les potentielles 

différences entre les deux groupes, en fonction de l’âge. Le tableau 21 récapitule les résultats 

aux tests de Mann-Whitney.  

Seul l’ICV apparaît significativement différent entre les deux groupes de DMD, avec 

des scores inférieurs pour le groupe DP140- en comparaison du groupe Dp140 + (u=12,00 ; z=-
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2,26 ; p<.05). Chez les 3-6 ans, cette différence se retrouve sous forme de tendance dans le 

même sens (u=0 ; z=-1,62 ; p=.10). 

Tableau	21:	Performances	des	enfants	atteints	de	DMD	aux	scores	cognitifs	composites	en	fonction	de	
l’expression	ou	non	de	la	Dp140	et	de	l'âge.	

  DP140- DP140+ p Valeur de 
Z   N M (Ety) N M (Ety) 

QIT Global 7 98,42 (15,41) 8 96,37 (11,86) .68 -.40  
3-6 ans 2 101,00 (1,41) 2 102,00 (2,82) 1,00 0 
7-10 ans  5 97,40 (18,74) 6  94,50 (13,36) .92 -.09  

ICV Global 9 87,44 (17,03) 8 104,87 (13,67) .02 -2,26 
3-6 ans 4 77,75 (22,58) 2 102,00 (2,82) .10 -1,62  
7-10 ans  5 95,20 (5,35) 6 105,83 (15,99) .23 -1,18 

IRF Global 7 87,71 (17,93) 7 91,42 (16,37) .79 -.25  
3-6 ans 2 100,00 (0) 1 109,00 (0) 1,00 0 
7-10 ans  5 82,80 (19,40) 6 88,50 (15,80) .52 -.63  

Note Composite 
de TOM 

Global 9 4,38 (2,53) 8 5,12 (2,66) .47 -.72 
3-6 ans 4 2,00 (1,58) 2 1,00 (0) .81 .23  
7-10 ans  5 6,30 (0,83) 6 6,50 (0,94) .78 -.27 

Note Composite 
de CgS 

Global 9 7,37 (4,88) 8 8,70 (3,82) .59 -.52  
3-6 ans 4 2,83 (3,34) 2 3,16 (3,06) .81 -.23 
7-10 ans  5 11,00 (1,49) 6 10,55 (1,48) .78 .27  

Note Composite 
d’inhibition 

Global 7 77,67 (15,48) 7 75,59 (19,12) .79 .25 
3-6 ans 2 72,91 (11,78) 1 64,58 (0) 1,00 0  
7-10 ans  5 79,58 (17,57) 6 77,43 (20,25) .85 .18 

Note Composite 
de MCT 

Global 9 3,38 (2,08) 8 3,06 (2,11) .88 .14  
3-6 ans 4 1,62 (1,88) 2 0,00 (0) .48 .69 
7-10 ans  5 4,80 (0,67) 6 4,08 (1,11) .31 1,00  

Note composite 
de MDT 

Global 9 2,44 (1,97) 8 2,12 (1,57) .84 .19 
3-6 ans 4 0,87 (1,75) 2 0,00 (0) .81 .23  
7-10 ans  5 3,70 (1,03) 6 2,83 (1,03) .52 .63 

Note composite 
de Flexibilité 

Global 9 44,40 (32,75) 8 56,59 (27,23) .59 -.52 
3-6 ans 4 18,97 (31,09) 2 23,29 (32,95) .81 -.23 
7-10 ans  5 64,74 (16,02) 6 67,69 (15,16) .78 -.27 

Planification 
(Rey-NS) 

Global 6 7,00 (2,82) 7 7,28 (3,72) 1,00 0 
3-6 ans 1 6,00 (0) 1 14,00 (0) 1,00 0  
7-10 ans  5 16,20 (3,11) 6 6,16 (2,48) .64 .45 
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4. DISCUSSION 

Cette partie expérimentale composée de 2 études avait pour objectifs (1) de caractériser le 

profil cognitif global et spécifique des FE et de la CgS (i) d’enfants atteints de DMD ou (ii) 

d’ASI à un âge d’émergence (3-6 ans) et de complexification (7-10 ans) de ces fonctions. Nous 

avons émis l’hypothèse que l’atteinte neuromusculaire précoce aurait un impact sur leur 

développement cognitif, exécutif et sociocognitif. (iii) Le facteur neurogénétique spécifique de 

la DMD serait critique et conduirait, selon le principe de vulnérabilité neurologique précoce, à 

un développement cognitif marqué par des fragilités voire des déficits pour certaines fonctions. 

Nous souhaitions, en parallèle, (2) comparer le développement des FE et de la CgS entre 3-6 

ans et 7-10 ans au sein de chacune des deux pathologies d’intérêt. Ces fonctions intégratives, 

encore immatures pendant la période préscolaire, devraient être particulièrement sensibles aux 

effets des facteurs de modulation du développement tels que la motricité, l’environnement ou 

encore la génétique. Cette sensibilité pourrait se traduire soit par une majoration soit par une 

réduction des difficultés avec l’âge (Dennis et al., 2013). Compte tenu du caractère 

neurodéveloppemental de ces pathologies, nous avons émis l’hypothèse d’une normalisation 

progressive des résultats. Ce pattern de développement devrait se traduire (i) dans la DMD par 

une atteinte exécutive et sociocognitive précoce puis par une normalisation progressive des 

performances à 7-10 ans. Pour les ASI, (ii) l’absence de facteur de risque neurologique devrait 

permettre un accroissement précoce (3-6 ans) de ces fonctions selon un mécanisme de 

réorganisation cognitive, puis d’une normalisation progressive de leurs performances à 7-10 

ans. Enfin, nous avons souhaité (3) explorer l’impact de la Dp140 sur le profil cognitif des 

enfants atteints de DMD. Le rôle particulièrement précoce de cette isoforme de la dystrophine 

sur le développement cérébral des DMD devrait moduler leurs capacités cognitives. Ainsi, en 

l’absence de cette isoforme (Dp140-), les performances cognitives devraient apparaître plus 

altérées que dans le cas d’une préservation de cette isoforme (Dp140+).  

 

4.1 Développement cognitif dans la DMD  

4.1.2 Efficience intellectuelle globale  

Les perturbations cognitives associées à la DMD ont souvent été évoquées dans la 

littérature, bien que l’élaboration d’un profil clair ait été difficile au regard des hétérogénéités 

retrouvées entre les patients et selon la période développementale. Au sein de nos 2 études, les 

résultats répliquent ceux de la littérature avec une efficience intellectuelle dans la norme bien 

que tendant à être inférieures à 100 pour l’IRF. En revanche, à l’inverse de la littérature, nos 
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résultats ne mettent pas en évidence de dissociation entre IRF et ICV (Lorusso et al, 

2013 ; Moizard et al, 1998 ; Perumal et al., 2015).  

Les trajectoires développementales de l’ICV et de l’IRF apparaissent toutefois différentes. 

Au cours de la période préscolaire, les performances à l’ICV des patients DMD sont 

particulièrement impactées alors que l’IRF est au contraire maximal. L’ICV progresse ensuite 

considérablement à 7-10 ans tandis que l’IRF reste stable. Ces évolutions en fonction de l’âge 

avaient déjà été évoquées par Cotton et al (2005) et Bresolin et al (1994). Cependant, leurs 

cohortes ne permettaient pas d’appréhender une fenêtre développementale aussi étendue. 

L’accroissement de l’ICV peut être envisagé selon différentes perspectives. (1) L’amélioration 

des performances à l’âge scolaire pourrait traduire l’impact de l’environnement sur le 

développement des patients. Ainsi, l’augmentation des stimulations verbales, l’apprentissage 

de la lecture et de l’écriture, la mise en place de prises en charges orthophoniques pourraient 

expliquer cette amélioration progressive de l’ICV. (2) La période autour de 7-9 ans se 

caractérise par un pic de synaptogénèse. Celle-ci est concomitante avec l’apparition des 

composantes exécutives plus complexe telles que la planification, la flexibilité cognitive de 

haut niveau et la conceptualisation (Jacobs et al., 2007). 

 

4.1.3 Fonctions Exécutives 

4.1.3.1 Profil global : fonctionnement exécutif des patients DMD de 

3-10 ans 

Conformément à nos hypothèses, les patients DMD souffrent de difficultés qui touchent 

presque l’intégralité des FE évaluées dans ces deux études. La sévérité de cette atteinte varie 

toutefois selon les composantes. 

La fragilisation de la flexibilité cognitive mise en évidence dans notre étude pilote est 

confirmée dans l’étude transversale qui montre également une atteinte de la MCT et MDT, de 

l’inhibition et de la planification. En effet, la MDT constituerait l’une des atteintes majeures 

des patients DMD, tant au sein de sa modalité auditivo-verbale que visuo-spatiale. Couplée à 

une atteinte plus légère de la MCT, ces résultats évoquent un dysfonctionnement global des 

systèmes de rétention et de manipulation de l’information à court terme avec un 

dysfonctionnement a minima de la boucle phonologique, une atteinte plus importante du calepin 

visuo-spatial et une atteinte majeure de l’administrateur central (Baddeley, 2000). Selon les 

parents, ces difficultés s’exprimeraient également de manière majeure dans la vie quotidienne 

de leur enfant (Questionnaires BRIEF et BRIEF-P).  
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Également particulièrement fragilisée, la flexibilité cognitive apparaît comme le second 

domaine de difficulté exécutive dans la DMD. Nos deux études confirment ces résultats et 

mettent en exergue une atteinte indépendamment de la modalité de réponse, ce qui se traduit 

par une réduction des scores aussi bien sur le DCCS 2 que sur la condition mixte du H&F. En 

particulier, l’alternance fréquente mais non prédictible entre deux modalités ou règles serait 

particulièrement critique pour ces enfants. 

Dans une moindre mesure, l’inhibition cognitive serait fragilisée, avec une 

augmentation du nombre d’erreurs en condition incongruente du H&F. Dans cette épreuve 

d’incompatibilité spatiale, l’enfant doit appuyer le plus rapidement possible sur la touche située 

à l’opposé du côté d’apparition d’une cible (ex : si la cible apparaît à gauche, l’enfant appuie à 

droite). Ces difficultés ne se retrouvent toutefois pas ou peu dans les épreuves plus classiques 

et simples telles que le Stroop Animaux. 

Enfin la planification apparaît également fragile chez les patients DMD. Les scores de 

copie de la figure de Rey sont globalement réduits, ce qui pourrait être lié à des difficultés 

d’organisation des informations visuo-spatiales abstraites. Ces résultats combinés à l’atteinte 

plus importante de la modalité visuo-spatiales de la MDT et MCT pourraient soutenir 

l’hypothèse d’un syndrome visuo-attentionnel général dans cette population (Billard et al., 

1992 ; Lorusso et al., 2013 ; Marini et al., 2007).  

Au total, le profil exécutif des enfants DMD est globalement perturbé avec une atteinte 

prédominante de la MDT et de la flexibilité cognitive et une atteinte secondaire et plus subtile 

des autres composantes. Cependant, les scores à la BRIEF et à la BRIEF-P indiquent que seule 

la MDT semble engendrer des retentissements dans la vie quotidienne.  

 

4.1.3.2 Perspective développementale  

L’approche transversale de notre seconde étude a permis de mettre en évidence un effet 

de l’âge pour la majorité des composantes cognitives évaluées. On retrouve ainsi des difficultés 

pendant la période préscolaire et une amélioration progressive des performances à l’âge 

scolaire, notamment pour la MDT. Entre 3 et 6 ans, la capacité de manipulation de l’information 

ne semble pas être suffisamment robuste chez les DMD, à l’inverse de ce qui est observé chez 

des sujets neurotypiques dès l’âge de 4 ans (Alloway et al., 2004). En revanche, à 7-10 ans, les 

jeunes DMD ne présentent pas de différence de score et parviennent même à normaliser leurs 

performances en modalité auditivo-verbale. La courbe de développement du groupe DMD 

semble comparable à celle groupe contrôle, avec une augmentation des scores d’empan 

d’environ 3 items dans les deux cas. Ces résultats convergent avec la modélisation proposée 
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par Dennis et al. (2014) selon laquelle on observe un décalage initial des acquisitions puis un 

développement reproduisant une trajectoire typique (figure 35). Le caractère neurogénétique et 

neurodéveloppemental de cette pathologie pourrait expliquer cette trajectoire qui est également 

retrouvée par les auteurs dans d’autres pathologies de ce type (Syndrome de Williams-Beuren 

& Ulrich-Turner notamment ; Dennis et al., 2014). Une trajectoire comparable est également 

mise en évidence dans le domaine de la flexibilité cognitive qui présente une nette amélioration 

des performances entre les périodes de 3-6 ans et 7-10 ans, malgré une complexification des 

épreuves utilisées (DCCS 2 & H&F). 

 
Figure	 35	 :	 Modélisation	 de	 la	 trajectoire	 de	 développement	 avec	 déficit	 initial	 puis	 courbe	 d’acquisition	
typique,	issue	de	Dennis	et	al.	(2014)	

 
Pour l’inhibition en revanche, la courbe des performances selon l’âge ne suit pas celle 

observée dans la population typique. Dans le développement typique, le score d’interférence au 

Stroop Animaux est normalement maximal autour de 3-6 ans puis décroît progressivement à 

mesure que le contrôle inhibiteur se développe, rendant l’épreuve moins sensible à partir de 9-

10 ans (Wright et al., 2004). Dans le groupe DMD, les patients de 3-6 ans ne semblent pas avoir 

plus de difficultés à traiter les stimuli incongruents que les items contrôles. A 7-10 ans, le score 

d’interférence devient maximal. Ces résultats pourraient s’expliquer par l’utilisation de 

stratégies différentes entre les patients DMD et les CS comme cela a pu être documenté chez 

les jeunes enfants TSA (Jiang et al., 2019). Ainsi, à 3-6 ans, les patients DMD ne se baseraient 

pas sur la zone de la tête pour identifier les animaux mais sur leur corps. Cette stratégie 

automatique de référence aux visages n’émergerait que vers 7-10 ans ce qui expliquerait le 

décalage observé dans les performances. Selon cette hypothèse, les scores des patients ne 

traduiraient pas un trouble primaire de l’inhibition mais plutôt un décalage dans la période 

Élément sous droit, diffusion non autorisée 
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d’émergence et d’automatisation d’heuristiques. Cette hypothèse serait congruente avec les 

déficits observés dans les études de Moizard et al (1998) et Donders & Taneja (2009) dans le 

domaine de la reconnaissance et de la mémorisation des visages qui sera discuté dans la partie 

CgS. Une étude en eye-tracking permettrait de vérifier la direction du focus attentionnel des 

patients DMD lors d’épreuves contenant des stimuli sociaux. 

L’émergence tardive de la planification dans le développement typique (Diamond, 2013) 

ne permet pas de mesurer de manière claire l’évolution de cette fonction dans notre cohorte. On 

notera cependant qu’à l’âge d’émergence de cette fonction (7-10 ans), le décalage des 

performances des enfants du groupe DMD est à nouveau retrouvé en comparaison au groupe 

contrôle.  

 

4.1.4 Attention 

De nombreuses études se sont intéressées aux retentissements de l’attention sur le 

fonctionnement quotidien des enfants atteints de DMD, notamment en raison de la comorbidité 

avec les Troubles Déficitaires de l’Attention avec ou sans Hyperactivité (TDAH). Pour autant, 

notre étude est l’une des seules à proposer une évaluation de l’attention soutenue et sélective 

en modalités auditive et visuelle.  

La sphère attentionnelle constitue le seul domaine exécutif où l’on retrouve une majoration 

des difficultés à mesure de l’avancée en âge des sujets. Malgré une amélioration des 

performances entre les groupes de 3-6 ans et 7-10 ans, le développement de ce domaine cognitif 

semble ralenti en comparaison de la population de référence. Ces résultats pourraient 

s’expliquer par le recours à une stratégie de vitesse et non d’exactitude, ce qui semble corroboré 

par l’importante sensibilité aux distracteurs dans l’épreuve d’attention soutenue.  

 

4.1.5 Cognition sociale et Théories de L’esprit 

Que ce soit pour les FE ou pour l’attention, les enfants DMD présentent un profil cognitif 

globalement fragilisé. Compte tenu des liens ontogénétiques étroits qu’entretiennent les FE et 

la CgS et notamment les TdE, nous pensions retrouver également des fragilités au sein de ce 

domaine cognitif. L’analyse des résultats ne valident pas ces hypothèses. En revanche, on 

retrouve un effet de l’âge sur le développement de ces habiletés socio-émotionnelles. 

Dans notre étude 2, les TdE épistémiques (évaluées par la W&L) ne sont fragilisées qu’à 

l’âge préscolaire. Le versant émotionnel des TdE (évalué à l’aide de la TEC) est préservé quel 

que soit l’âge, malgré des performances qualitativement plus faibles que celles des CS à 

l’ensemble de l’épreuve à 3-6 ans et pour la composante émotion réflexive (la plus complexe) 
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à 7-10 ans. La trajectoire de développement suit ici celle des CS avec une progression régulière 

des scores pour toutes les composantes des TdE entre 3-6 et 7-10 ans.  

Cependant, un pattern inverse est observé dans l’épreuve de reconnaissance des visages. En 

l’absence de différence significative à 3-6 ans, les patients DMD de 7-10 ans présentent des 

performances plus faibles que les sujets contrôles. Des altérations dans la reconnaissance et le 

traitement des visages émotionnels avait déjà été évoqués chez des DMD de 7 ans (Donders & 

Taneja, 2009 ; Moizard et al., 1998), et à partir de 4 ans dans l’étude de Hinton et al., (2007) 

avec un matériel comparable à celui de notre étude. Ces difficultés dans le traitement des 

visages humains rappellent celles observées à l’épreuve du Stroop Animaux et de la réponse 

préférentielle associée à la tête. Ces observations semblent converger vers l’idée d’une mise en 

place tardive dans la DMD des stratégies automatiques de traitement des visages émotionnel.  

Au total, malgré la disparité des résultats obtenus à chacune des épreuves de TdE et de CgS, 

le score composite de CgS (combinaison des trois scores : W&L ; TEC & Reconnaissances des 

visages) indique des fragilités dès la période préscolaire (3-6). Les performances 

s’amélioreraient ensuite à 7-10 ans mais resteraient inférieures à celles du groupe contrôle.  

 

4.1.6 Corrélations entre phénotype et génotype 

L’un des objectifs de l’étude était de comparer la sévérité de l’atteinte cognitive entre les 

patients présentant une préservation ou une mutation de la Dp140 (Dp140+ vs Dp140-). Nos 

hypothèses concernant le rôle de la Dp140 n’ont pu être que très partiellement validées. En 

effet, seul le score à l’ICV diffère significativement entre les groupes, les patients Dp140- 

présentant un score de 14 points inférieur à celui des patients Dp140+. Chez les 3-6 ans, cette 

différence devient une tendance, avec tout de même un écart de plus de 24 points en faveur du 

groupe Dp140+. Cet écart non significatif se réduit à 10 points dans le groupe des 7-10 ans. 

Malgré de nombreuses différences qualitatives allant dans le sens de nos hypothèses, notre 

échantillon reste trop faible et la variabilité entre les patients trop importante pour que nos 

résultats s’approchent du seuil de significativité.  

 

4.2 Développement cognitif dans les ASI   

Cette recherche avait pour objectif de dresser, pour la première fois, le premier profil 

cognitif, exécutif et sociocognitif d’enfants atteints d’ASI de type II-III. Malgré le 

retentissement neuromusculaire de cette pathologie, nous avons formulé l’hypothèse de 

capacités cognitives globale dans la norme avec toutefois des atypicités ou particularités 

concernant certaines fonctions rejoignant celles déjà mises en évidence dans le domaine de la 
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cognition spatiale (Rivière & Lecuyer, 2003 ; 2010) et du langage (Benony & Benony, 2005 ; 

Polido et al., 2019). Les résultats obtenus dans l’étude transversale semblent aller dans le sens 

de ces modèles.  

 

4.2.1 Fonctionnement cognitif global  

Le fonctionnement global du groupe ASI est comparable au profil évoqué dans la littérature 

pour le domaine verbal . En effet, les ASI présentent un ICV supérieur à la norme (ICV=110,93) 

bien que restant dans la moyenne (85-115). Ces résultats tendent à se retrouver dans le sous-

groupe des enfants de 3-6 ans avec un ICV de 109,36. A 7-10 ans, ces mêmes facilités sont 

observées mais la taille réduite de notre échantillon (N=5) ne permet pas d’atteindre le seuil de 

significativité (ICV=114,40). Les autres domaines cognitifs généraux (QIT et IRF) apparaissent 

eux aussi dans les normes. A l’inverse de ce qui a été évoqué par Whelan (1987), mais de 

manière similaire à Billard et al., (1992) et Perini et al., (1999) nos résultats n’indiquent pas de 

dissociation entre les compétences verbales et visuo-perceptives.  

  

4.2.2 Fonctions Exécutives 

Au niveau de la sphère exécutive, les performances des ASI ne se distinguent pas de manière 

significative de celle du groupe contrôle pour la très grande majorité des épreuves. Les scores 

de MCT et la MDT sont ainsi comparables à ceux des CS, tant pour la modalité auditivo-verbale 

que visuo-perceptive.  

Les scores d’inhibition en revanche apparaissent significativement inférieurs au groupe de 

comparaison. En effet, bien qu’aucune différence ne se retrouve en analysant séparément 

chacune des épreuves d’inhibition, le score composite des ASI est inférieur à celui des CS pour 

le groupe entier (respectivement 75,98% de bonnes réponses vs 90,54%) et le sous-groupe des 

3-6 ans (71,70% vs 91,84%). Ces résultats semblent être liés en particulier aux résultats obtenus 

dans la condition incongruente du H&F où les TR des ASI sont particulièrement longs 

comparativement aux CS. Cette lenteur, qui n’est retrouvée qu’à cette épreuve informatisée, ne 

semble pas compatible avec l’hypothèse d’un un ralentissement cognitif. Une hypothèse 

alternative serait que ces enfants ont recours à une stratégie top-down visant à réduire 

l’impulsivité, stratégie déjà observée par Rivière & Lecuyer (2003). Cependant, dans le H&F, 

cette stratégie d’observation (et l’augmentation du temps de réponse qui l’accompagne) serait 

contre-productive en raison du temps de présentation du stimulus particulièrement court.  

Les performances en Flexibilité cognitive, que ce soit au niveau du score composite ou des 

scores aux DCCSs, ne diffèrent pas entre groupes (ASI vs contrôles) ni dans aucun des groupes 
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d’âge. A l’inverse, l’ensemble de la cohorte des ASI et le sous-groupe des 3-6 ans présentent 

une réduction des pourcentages de bonnes réponses en condition mixte du H&F. Ces résultats 

s’accompagnent d’un TR plus court, traduisant une rapidité accrue des ASI de 3-6 ans 

comparativement aux CS de même âge. Cette amélioration de la rapidité de la réponse est à 

nouveau cohérente avec les données de Rivière & Lecuyer (2003) dans laquelle les TR des ASI 

se normalisent au 2ème essai. En raisonnant par analogie, on peut penser que dans la condition 

mixte du H&F, les ASI ont déjà été confrontés aux jeux des cœurs et des fleurs qui constituent 

les parties congruentes et incongruentes de l’épreuve. Tout comme dans Rivière et Lecuyer 

(2003), leur TR redevient donc strictement comparable à celui des CS. Cependant, cette 

amélioration des TR s’accompagne ici d’une réduction de l’exactitude de leurs réponses. 

En planification, aucune particularité n’est mise en évidence chez les ASI. En vie 

quotidienne également, les performances des ASI à la BRIEF et à la BRIEF-P sont dans la 

norme et ne mettent en évidence aucune plainte ni difficulté exécutive particulière.  

 

Au total, les capacités exécutives des ASI apparaissent très majoritairement comparables à 

celles des CS. Cependant, au sein de certains subtests, certaines difficultés pourraient évoquer 

un trouble discret de l’inhibition et de la flexibilité cognitive. En revanche, les courbes 

développementales ne sont pas similaires à celles observées chez les CS. En effet, contrairement 

aux CS, l’amélioration des performances exécutives n’est pas systématiquement retrouvée entre 

3-6 ans et 7-10 ans. Cette absence de différence pourrait être liée à un effet plafond dès la 

période préscolaire. Seules les performances en flexibilité cognitive présentent une 

augmentation avec l’âge. Malgré cela, les performances des ASI ne sont pas différentes de 

celles des CS ni à 3-6 ans, ni à 7-10 ans. La puissance statistique limitée de notre étude pourrait 

contribuer à cette absence d’effet d’amélioration chez les ASI. En effet, des différences 

qualitatives (en faveur des ASI) se retrouvent au niveau des scores entre les ASI et les CS de 

3-6 ans. A 7-10 ans, la progression des ASI continuerait, mais moins rapidement qu’à 3-6 ans 

et moins rapidement que les CS de 7-10 ans. L’écart retrouvé pendant la période préscolaire 

entre ces deux serait alors comblé par l’augmentation plus radicale des CS à 7-10 ans, qui 

rattrape finalement l’avance prise par les ASI à l’âge préscolaire. Ces résultats intéressants 

soutiennent l’hypothèse d’un développement atypique des ASI, notamment dans la sphère 

exécutive, et verbale.  
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4.2.3 Attention 

Au niveau attentionnel, les ASI présentent, dans l’ensemble, des performances comparables 

aux CS. Elle s’en démarque toutefois positivement avec une attention soutenue plus stable 

(moins de variations de pourcentages de bonnes réponses entre la première moitié et la 

deuxième moitié de l’épreuve) que celle des CS. Ces résultats soutiennent l’hypothèse de 

l’utilisation préférentielle de stratégies visuoperceptives dans cette population (Rivière et 

Lecuyer, 2003) 

 

4.3.4 Cognition sociale et Théories de l’esprit 

L’évaluation de la CgS souligne des compétences atypiques chez les patients ASI en 

comparaison des sujets neurotypiques. Bien que les scores composites de TdE et de CgS ne 

mettent en évidence aucune particularité, un véritable point fort émerge dans l’épreuve de la 

TEC évaluant les TdE affectives et émotionnelles. Au sein de cette épreuve, les ASI se 

démarquent rapidement des CS en démontrant une compréhension particulièrement précoce des 

émotions. Les performances des ASI apparaissent particulièrement précoces, notamment pour 

les aspects les plus complexes des TdE émotionnelles. Dès la catégorie Émotion mentale, les 

ASI de 3-6 ans ont des performances particulièrement élevées (3 fois supérieures) 

comparativement aux CS de même âge. Cette différence ne se retrouve toutefois pas dans le 

sous-groupe de 7-10 ans. A la composante la plus complexe (Émotion Réflexive), les scores du 

groupe ASI se démarquent des CS, mettant en évidence une compréhension particulièrement 

élaborée du fonctionnement de l’esprit. Une analyse transversale souligne que les ASI ne 

présentent pas de différence significative de performances à la TEC entre 3-6 ans et 7-10 ans. 

En outre, l’équivalence des performances moyennes à la catégorie Émotion Réflexive des ASI 

de 3-6 ans (m=1,00) à celles obtenues par les sujets contrôles de 7-10 ans (m=1,00) illustre 

parfaitement cette précocité.  

 

4.3 Deux MNM, deux profils cognitifs opposés  

Les ASI et les DMD sont deux MNM comparables en termes de sévérité et de précocité de 

l’atteinte neuromusculaire. Ces deux pathologies génétiques partagent par ailleurs certains 

facteurs de modulation du développement (musculaires, environnementaux, sociaux ou encore 

psychologiques). Cependant, malgré ces similitudes, les profils cognitifs, exécutifs et 

sociocognitifs de ces patients apparaissent pour le moins différents. L’un des objectifs de cette 

étude comparative était de pouvoir documenter l’impact du facteur neurogénétique précoce et 

spécifique à la DMD .  
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D’une manière générale, les performances des enfants DMD seraient inférieures à celles du 

groupe ASI, que ce soit pour le QIT (12 points d’écarts), l’ICV (16 points d’écart) ou l’IRF (14 

points d’écart). Au niveau exécutif, la MCT et la MDT apparaissent globalement et 

spécifiquement fragilisées chez les DMD de 3-6 ans. Pour l’inhibition, les performances des 

DMD se rapprochent davantage de celles des ASI bien que certains résultats mettent en exergue 

des difficultés plus marquées pour les DMD. En revanche, en flexibilité cognitive comme en 

planification, ces deux groupes de patients présentent des performances équivalentes. En 

cohérence avec les profils exécutifs évalués par des tests classiques, une plainte émerge 

spécifiquement des familles d’enfants atteints de DMD comparativement à celles d’enfants 

atteints d’ASI. Ainsi, à la BRIEF et BRIEF-P, l’ensemble des indices est rapporté comme plus 

problématique au quotidien pour les DMD.  

En particulier, ces questionnaires indiquent une perturbation majeure de l’inhibition chez 

les DMD (comparativement aux ASI), que ce soit pour l’ensemble de la cohorte ou pour chacun 

des 2 groupes d’âges évalué. La flexibilité cognitive, la MDT et la planification apparaissent 

ensuite particulièrement difficiles chez les jeunes DMD de 3-6 ans, tandis que le contrôle 

émotionnel ressort sans distinction d’âge. En ce qui concerne la CgS, ce sont les jeunes ASI qui 

se distinguent des jeunes DMD par des scores particulièrement élevés dès la période 

préscolaire. Ces différences de développement de la CgS et des TdE entre les ASI et les DMD 

ne peuvent pourtant pas s’expliquer par les facteurs propres aux MNM, telles que la limitation 

motrice précoce ou les facteurs psychosociaux impliqués dans ces pathologies.  

Les caractéristiques neurogénétiques précoces et spécifiques associées aux DMD pourraient 

contribuer à expliquer l’hétérogénéité des phénotypes cognitifs observés. En effet, la 

dystrophinopathie peut constituer un facteur de risque neurologique  (à l’inverse de la mutation 

génétique responsable des ASI) avec une atteinte précoce du SNC. Les isoformes Dp140 et 

Dp71du gène de la dystrophine jouent normalement un rôle au niveau cérébral respectivement 

pendant la période prénatale puis après la naissance jusqu’à l’âge adulte (Cuisset & Rivier, 

2015 ; Ricotti et al., 2015). Malgré les résultats peu concluants de notre étude concernant le rôle 

de la Dp140 sur le profil cognitif des DMD, la littérature a mis en évidence l’importance de la 

préservation de cette isoforme pour le pronostic cognitif des DMD (Ricotti et al., 2015 ; Taylor 

et al., 2010). L’atteinte de la Dp140 pourrait être responsable de la perturbation du 

développement cérébral et de la fragilisation des réseaux pendant la période prénatale. Ces 

perturbations précoces se traduiraient par des atypicités cérébrales qui peuvent être mise en 

évidence pendant l’enfance, notamment dans les réseaux de substance blanche et dans le 

volume cérébral général (Doorenwerd et al., 2014). Au cours des premières années de vie, ce 
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facteur de risque neurologique serait renforcé par l’atteinte motrice progressive et par 

l’ensemble des facteurs propres aux MNM, créant ainsi une contrainte supplémentaire sur le 

développement neurocognitif de l’enfant. L’ensemble de ces facteurs combinés pourrait 

temporairement entraver le potentiel d’adaptation (ou de plasticité fonctionnelle) de l’enfant 

(Dennis et al, 2014). La spécialisation progressive des réseaux neuronaux couplée à un 

environnement suffisamment riche et stimulant (école, prises en charge spécifiques, etc.) 

permettrait par la suite à l’enfant de pouvoir rattraper ce décalage et normaliser ses 

performances pendant la période scolaire. Le caractère durable de certaines difficultés 

cognitives, comme observé chez certains DMD, constituerait les « séquelles résiduelles » de 

cette vulnérabilité neurocognitive précoce (Dennis et al., 2014).  

L’ensemble de ces éléments souligne le caractère dynamique du continuum entre 

vulnérabilité précoce et plasticité cognitive dans lesquels de nombreux facteurs interviennent 

et dont le poids relatif varie en fonction des périodes développementales (Dennis et al., 2014 ; 

Karmiloff-Smith et al., 1998 ; Thomas & Baughman, 2014). L’intrication et l’influence 

réciproque de ces facteurs constituent une véritable piste explicative de l’hétérogénéité des 

phénotypes observés dans les populations DMD et ASI. 

 

4.4 Liens entre fonctions exécutives et cognition sociale dans le 

développement  

Que ce soit pour les FE ou pour la CgS, les profils des DMD, des ASI et des CS apparaissent 

contrastés. L’un des objectifs de cette étude était de questionner les relations d’interdépendance 

des FE et de la CgS pendant leur construction au sein de ces trois groupes de participants.  

 

4.5.1 FE et CgS chez les DMD : développement atypique ou décalage 

chronologique ? 

Dans cette étude, il apparaît que les relations entre les différentes composantes des FE et de 

la CgS ne sont pas strictement similaires chez les DMD et les CS.   

 

4.5.1.1 Fonctions exécutives 

Dans la population typique, notre étude retrouve les résultats classiques d’un socle 

relativement dissocié des FE, avec des corrélations modérées entre la MDT et la MCT, et entre 

l’inhibition et la flexibilité cognitive.  

Dans le groupe des enfants atteints de DMD, les composantes exécutives n’apparaissent pas 

aussi bien différenciées. Pour l’ensemble de la cohorte, les corrélations sont fortes et 
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multidirectionnelles entre la MCT, la MDT, l’inhibition et la flexibilité. Seule la planification 

est clairement indépendante des autres FE. A l’inverse de la population typique, pour les DMD 

de 3-6 ans les différentes mesures exécutives ne corrèlent pas entre elles. A 7-10 ans, la triade 

MCT/MDT, inhibition et flexibilité (retrouvée dès 3-6 ans dans la population contrôle) est 

finalement mise en évidence dans le groupe DMD.  

 

4.5.1.2 Cognition sociale  

Dans la population typique, la CgS et les TdE sont corrélées aux mesures de MCT et de 

MDT uniquement à 3-6 ans. Par la suite, ces domaines semblent tendres vers une indépendance 

et une différenciation à 7-10 ans, en ne corrélant qu’avec la planification. Ce schéma semble 

partiellement soutenu par les résultats de l’analyse de régression au sein de la population 

typique, qui met en évidence une unique contribution significative de la MCT sur le score 

composite de TdE. A 7-10 ans, cette tendance à l’indépendance est également retrouvée avec 

une absence de contributeurs exécutifs aux scores de TdE et de CgS.  

Dans le groupe DMD, la MCT et la MDT, la flexibilité cognitive et l’inhibition sont toutes 

significativement et fortement corrélées aux scores de TdE et de CgS. Toutefois, ces 

corrélations ne se retrouvent qu’en groupe entier. A 3-6 ans, aucune mesure exécutive ne corrèle 

avec les scores de CgS alors qu’à 7-10 ans, seule l’inhibition corrèle avec les TdE. L’analyse 

de régression souligne l’influence globale de la sphère exécutive sur les scores de CgS et de 

TdE à 7-10 ans.  

 

4.5.2 Développement atypique des FE et de la CgS chez les ASI 

Chez les ASI, les FE apparaissent nettement plus corrélées entres elles que dans la 

population typique, avec une association très nette entre MCT/MDT, inhibition, flexibilité 

cognitive, CgS et TdE dès 3-6 ans. A 7-10 ans en revanche, CgS et FE apparaissent 

indépendantes, seul l’ICV corrèle positivement avec les performances de CgS et de TdE. Ces 

résultats corroborent l’hypothèse d’un lien particulièrement fort entre FE et CgS pendant la 

période préscolaire. Le schéma de différenciation progressive semble toutefois suivre une 

trajectoire plus classique par la suite, avec un cluster exécutif et un cluster de CgS bien 

distingués à 7-10 ans.  

Dans l’analyse de régression, les FE ne constituent pas un contributeur significatif de la CgS et 

de la TdE. Les relations observées pendant l’enfance entre ces deux domaines dans cette 

population s’expliqueraient alors davantage par une relation d’interdépendance 

(bidirectionnelle) que par une relation purement unidirectionnelle de l’un de ces domaines 
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cognitifs vers l’autre comme évoqué dans la population typique (Carlson & Moses, 2001 ; 

Carlson et al., 2015 ; Perner, 1998). La très forte implication du langage (ICV) dans les 

performances en CgS chez les ASI soutient par ailleurs l’hypothèse d’une relation entre ces 

deux domaines cognitifs (Veneziano, 2015). Cela corroborerait également l’idée que le langage 

occuperait, chez les ASI, le rôle central que jouent les FE dans le développement typique de la 

CgS et des TdE (Jouinot et al., 2008).  

 

Au total, les études exploratoires et transversales que nous avons menées ont mis en 

évidence d’importantes différences au sein des profils cognitifs des DMD, des ASI et des CS.  

L’atteinte cognitive des DMD y apparaît très précoce et étendue aux sphères exécutives et de 

CgS avant de tendre progressivement vers une normalisation des performances. Toutefois, les 

difficultés exécutives en MDT et en attention soutenue semblent se pérenniser jusqu’à 10 ans. 

L’atteinte sociocognitive, plus légère persisterait à un degré moindre au cours de la période 

scolaire. A l’inverse, les ASI présentent un profil cognitif préservé notamment dans le domaine 

du langage, de la CgS et des TdE affectives dont le développement apparaît particulièrement 

précoce. Cette précocité tend toutefois à progressivement se normaliser pendant la période 

scolaire. La prise en compte de l’influence combinée des facteurs génétiques, moteurs, 

environnementaux, maturationnels, corporels ainsi que sociaux apparaît donc cruciale pour 

disposer d’une compréhension fine du développement cognitif et émotionnel des patients DMD 

et ASI
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DISCUSSION GENERALE 
 __________________________________________________________________________  

 

 

L’objectif général de ce travail de thèse est de caractériser les FE et les TdE pendant leur 

période d’émergence et de complexification et la nature de leurs interrelations dans le 

développement typique et atypique. Il vise, d’autre part, à étudier l’influence d’un facteur de 

risque neurogénétique précoce (avec et sans perturbation de l’expression de protéines 

cérébrales) sur ces 2 fonctions de haut niveau et leurs potentiels de plasticité cognitive. Ce 

dernier chapitre discute, à la lumière des modèles contemporains, les données recueillies lors 

de nos différentes études, il aborde des réflexions méthodologiques sur la pertinence et les 

limites des outils utilisés et il envisage des implications cliniques. 

 

1. FE ET TDE DANS LE DEVELOPPEMENT TYPIQUE : UNE 

RELATION COMPLEXE ET UNIDIRECTIONNELLE ? 

Nos 4 expériences menées auprès d’enfants neurotypiques de 3-4 ans ont permis de mettre 

en évidence la complexité de la relation entre FE et TdE lors d’une période charnière. A 

l’inverse du courant dominant dans la littérature (Carlson et al., 2015 ; Carlson & Moses, 2001 ; 

Flynn et al., 2004 ; Marcovitch et al., 2015 ; Sabbagh et al., 2006), nos travaux ne mettent pas 

en évidence de relation unidirectionnelle des FE vers les TdE représentationnelles pendant leur 

émergence. Dans nos études 1 et 2, cette relation a été analysée par le biais d’entrainement des 

capacités exécutives (ciblées sur la flexibilité) ou métacognitives (ciblées sur les croyances) 

afin de déterminer quelle influence directe et indirecte aurait chacune d’entre elles chez l’enfant 

dès 3 ans. Des entraînements Entrelacés basés sur le mécanisme de redescription (Kloo et al., 

2010) ont été construits afin de mettre en exergue la coexistence de plusieurs représentations 

possibles pour un même stimulus via un feedback exécutif (Entraînement DCCS Entrelacé – 

flexibilité cognitive) ; métacognitif (Entraînement Métacognitif Entrelacé) ; ou neutre 

(Entraînement Neutre Entrelacé), tout en permettant à l’enfant d’expérimenter, par lui-même, 

la conjonction ou la disjonction de ces dimensions. 

Outre les effets directs des entraînements DCCS Entrelacé et Métacognitif Entrelacé 

respectivement sur les performances en flexibilité cognitive et en TdE, un transfert inter-

domaine unidirectionnel de l’entraînement métacognitif sur les performances exécutives a 

également été mis en évidence. Ces résultats contrastent avec les théories de l’expression et de 
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l’émergence (Carlson et al., 2015 ; Carlson & Moses, 2001) et suggèrent une relation complexe 

entre TdE et FE pendant l’enfance. Kloo & Perner (2003) avaient déjà observé un transfert 

inter-domaine mais bidirectionnel entre FE et TDE. L’absence, dans nos travaux, de transfert 

exécutif vers les performances métacognitives contraste avec l’idée d’une interdépendance  

FE ⬌ TdE et soutient davantage les hypothèses métareprésentationnelles de Perner (Perner & 

Lang, 1999) dans laquelle les TdE constituent un prérequis au développement des FE. 

Cependant, l’amélioration des performances à la W&L et au DCCS suite à l’entraînement 

Neutre Entrelacé mérite d’être discutée. Le même principe de co-articulation des dimensions 

via la manipulation du matériel dans une position assemblée ou séparée a été utilisé au cours 

de nos trois entraînements. L’action y tient donc une place centrale et rappelle le courant 

constructiviste de Piaget (Lecuyer & Durand, 2012) et le passage du figuratif à l’opératif à 

travers la coordination réversible des actions intériorisées (stade opérations concrètes). La 

manipulation du matériel pourrait également avoir une influence sur les facteurs motivationnels 

de l’enfant et lui permettre d’augmenter la profondeur de traitement de l’information. Les 

feedbacks l’aideraient alors à formuler et formaliser ses nouvelles représentations (hypothèse 

du Retraitement itératif de Zelazo, 2015). L’effet du délai observé entre le post-test immédiat 

et différé traduirait des mécanismes d’assimilation de ces nouveaux concepts (Melot & 

Angeard, 2003 ; Slaughter & Gopnick, 1996). La combinaison des courants conceptuels et 

exécutifs dans cette dernière alternative offre une perspective intéressante pour l’interprétation 

de nos résultats.  

Sur le plan neurologique, un socle commun d’activations entre FE et TdE soutient 

également l’idée d’une relation forte entre ces domaines. Le recrutement conjoint du cortex 

préfrontal ventro-médian et du CCA dorsal dans les épreuves des TdE et de FE (flexibilité 

cognitive et inhibition particulièrement) irait dans ce sens (Adleman et al., 2002 ; Bejanin et al. 

2016 ; Bick et al., 2005 ; Gallagher & Frith, 2003 ; Luna et al., 2015 ; Mier et al., 2010 ; Ordaz 

et al., 2013). Pendant la période préscolaire en particulier, on observerait une superposition 

importante des réseaux avant que ne s’opère une spécialisation progressive . À l’âge adulte, les 

réseaux des TdE et des FE seraient plus distincts (Sabbagh et al., 2009 ; Gweon et al., 2012 ; 

Luna et al., 2015 ; Ordaz et al., 2013 ; Saxe et al., 2009). 

L’effet du sexe systématiquement retrouvé dans nos expériences pourrait trouver une 

explication dans les légers dimorphismes cérébraux entre les garçons et les filles. Lenroot et al. 

(2007) documentent cet effet du sexe entre 7 et 19 ans sur les trajectoires de maturation 

cérébrale en rapportant une précocité (en termes de pic de substance grise) de 1 à 2 ans chez les 

filles. Récemment, Delalande et al., (2020) mettent en lien ces résultats anatomiques avec les 
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effets de plasticité cognitive et cérébrale suite à un protocole d’entrainement intensif et 

prolongé du contrôle inhibiteur (versus un groupe contrôle) à 9-10 ans. Seuls les garçons 

présentaient des effets de cet entraînement à la fois sur le plan cognitif et sur le plan anatomique 

avec une augmentation de l’épaisseur et de la surface corticale des régions orbitales du cortex 

préfrontal entre le pré- et le post-test (Delalande et al., 2020). En s’appuyant sur ces données 

de la littérature, une interprétation possible de l’émergence plus précoce de la flexibilité 

cognitive chez les filles observées dans nos études 1 et 2 pourrait résider dans les différences 

de maturation cérébrale (Delalande et al., 2020 ; Lenroot et al., 2007).  

Plusieurs critiques méthodologiques peuvent être néanmoins relevées et limitent la 

généralisation de nos résultats. En premier lieu la taille réduite de nos cohortes (malgré un 

échantillon initial important) a constitué un frein pour l’analyse des effets d’entraînement. Par 

ailleurs, un effet d’habituation au matériel a pu être induit dans nos expériences 1 et 2.1.    

 

Ces résultats nous offrent un éclairage sur la complexité de la relation développementale 

entre FE et TdE dans le cadre du développement typique. Les parties suivantes offriront une 

analyse de cette relation dans deux modèles de développement atypiques.   

 

2. LE FACTEUR DE RISQUE NEUROLOGIQUE PRECOCE : LE 

MODELE DE LA DMD 

Dans la DMD, nos objectifs étaient de caractériser le profil cognitif, exécutif et 

sociocognitif de cette pathologie neurodéveloppementale musculaire et génétique pendant 

l’enfance. En particulier, nous avons étudié la relation entre FE et TdE ainsi que leur évolution 

en comparant leurs périodes d’émergence (3-6 ans) et de complexification (7-10 ans) en lien 

avec les facteurs de vulnérabilité évoqués dans la DMD. Les points faibles et forts sont illustrés 

dans la figure 36.  

Figure 36 : Profil cognitif, exécutif et sociocognitif des enfants atteints de DMD : gradient de difficultés du plus important (rouge) au 
moins important (vert) 
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Les capacités cognitives globales des enfants atteints de DMD sont généralement 

décrites comme inférieures à la moyenne tout en restant dans la norme (Moizard et al., 1998) 

avec de meilleures performances dans le domaine visuo-perceptif que dans le domaine verbal 

(Billard et al., 1992 ; Donders & Taneja, 2009 ; Lorusso et al, 2013 ; Moizard et al, 1998; 

Perumal et al., 2014). Dans nos travaux, le QIT des enfants DMD est comparable à celui du 

groupe contrôle et la dissociation verbale (ICV) - visuo-perceptive (IRF) n’est pas mise en 

évidence. En revanche, l’ICV passe de « limite » (ICV=85) dans le groupe 3-6 ans à « normal » 

dans celui des 7-10 ans tandis que l’IRF passe de « normal » chez les 3-6 ans à « limite » chez 

les 7-10 ans. Cet effet de l’âge suggère (1) un retard de langage à 3-6 ans compensé dès l’âge 

scolaire, ce qui a déjà été documenté dans la littérature (Bresolin et al., 1994) en lien avec la 

vulnérabilité neurologique précoce de cette pathologie (Anderson et al., 2011) ; et (2) une 

stagnation des performances de raisonnement visuo-perceptif (Dennis et al., 2014). Pour ce 

second point, l’augmentation progressive de la demande exécutive et attentionnelle dans ces 

épreuves, en particulier lors de la transition entre la WPPSI-IV et le WISC-V à 6-7 ans pourrait 

expliquer ces résultats.  

Plusieurs études ont mis en évidence des fragilités voire des déficits dans le domaine 

exécutif chez les enfants atteints de DMD (Donders & Taneja, 2009 ; Battini et al., 2017 ; 

Lorusso et al., 2013). Nos travaux retrouvent des résultats similaires avec une atteinte 

importante de la MDT et de la flexibilité cognitive et une atteinte plus modérée de l’inhibition 

et de l’attention (en particulier l’attention soutenue, mais également l’attention sélective).  

L’observation de ces difficultés communes à l’ensemble des FE ainsi que les 

corrélations modérées à fortes retrouvées entre la MDT, l’inhibition et la flexibilité cognitive 

pourraient trouver un cadre explicatif dans le modèle hiérarchisé et intégratif de Diamond 

(2013) selon lequel le développement des FE plus complexes repose sur le recrutement de FE 

élémentaires. Cependant, le modèle neuropsychologique développemental d’Anderson (2002 ; 

figure 37) propose, selon nous, une lecture plus optimale de nos résultats. En effet, l’intégration 

de la MDT au sein du module de Flexibilité Cognitive souligne l’interdépendance de ces deux 

fonctions et expliquerait la comorbidité de déficits observés dans notre échantillon. Sur le plan 

méthodologique, l’utilisation d’épreuves de flexibilité cognitive dans lesquelles la charge en 

MDT varie permettrait d’explorer cette hypothèse. Les fragilités de la composante du Contrôle 

attentionnel (regroupant attention sélective et inhibition) seraient à l’origine des difficultés 

retrouvées dans les autres domaines exécutifs et se surajouteraient à une atteinte sélective de la 

composante de flexibilité cognitive. 
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Figure 37: modèle de développement des FE d'Anderson (2002) 

 

Un effet de l’âge se retrouve à travers nos résultats. Dès 3-6 ans, l’ensemble des 

composantes des FE (sauf la planification) sont fragilisées tandis que seules la MDT et la 

planification sont inférieures aux normes ou à celles des sujets contrôles dans le groupe des 7-

10 ans. Cet effet soutient l’idée d’une vulnérabilité neurologique précoce des régions 

préfrontales (impliquées dans les FE), dont une réduction du volume des substances grise et 

blanche dans la DMD a été rapportée (Doorenweerd, 2020; Doorenweerd et al., 2014, 2017). 

Ces atypicités cérébrales pourraient être à l’origine de ce dysfonctionnement exécutif précoce. 

Cependant, la normalisation progressive des performances avec l’âge va à l’encontre du 

« Growing into a Deficit » de Dennis et al., (2014) et soutient plutôt l’idée d’un développement 

des acquisitions décalé dans le temps (Anderson, 2011 ; Dennis et al, 2014 ; figure 38).  
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Cet effet de l’âge se retrouve également dans les performances au Stroop Animaux dans 

lequel l’enfant doit dénommer le corps des animaux (Wright et al., 2004). L’inhibition y est 

mesurée en comparant les temps de réponses à la planche Incongruente (tête et corps d’animaux 

différents) vs Contrôle (visage de cartoons / corps d’animal). La réussite à cette épreuve 

nécessite de court-circuiter l’heuristique de dénomination préférentielle sur la base de la tête 

afin de dénommer le corps de l’animal. Dans cette épreuve, les performances des DMD vont à 

l’opposé de celles du groupe contrôle. À 3-6 ans, la sensibilité à l’interférence du groupe 

contrôle se traduit par un allongement des temps de réponse à la planche incongruente. Dans le 

groupe DMD, cet effet d’interférence n’est pas retrouvé et les temps de réponses sont identiques 

pour les planches contrôle et Incongruente. L’amélioration des capacités d’inhibition à 7-10 ans 

se traduit, pour les contrôles, par une diminution du temps de réponse à la planche où tête et 

corps de l’animal sont en conflit. A l’inverse, les DMD de cet âge présentent des difficultés 

importantes et des performances comparables à celles recueillies dans le groupe contrôle des 3-

6 ans. Ce décalage pourrait suggérer un retard dans la mise en place de stratégies routinières 

concernant le traitement des visages observables à 7-10 ans). Cette particularité met en exergue 

l’insensibilité de cette épreuve pour évaluer les capacités d’inhibition cognitive des enfants 

DMD les plus jeunes.  

Dans le domaine de la CgS, certaines études ont mis en évidence des fragilités dans le 

traitement des visages (Ueda et al., 2017 ; Wicksell et al., 2004), des émotions (Hinton et al., 

2007), et des visages émotionnels (Hinton et al., 2007). Nos travaux retrouvent ces difficultés 

dans une tâche d’appariement de visages émotionnels (Reconnaissance d’affect – NEPSY-II) 

entre 7 et 10 ans. L’évaluation des TdE souligne, d’autre part, des performances préservées, 
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Figure 38 : Schéma de l'évolution des performances des DMD en fonction de l'âge 
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tant dans la composante cognitive qu’émotionnelle. Aucune difficulté n’ayant été mise en 

évidence dans l’échelle de compréhension des émotions (TEC), y compris pour les composantes 

les plus complexes (émotions réflexives), les difficultés dans la tâche de reconnaissance d’affect 

suggèrent plutôt un déficit des processus élémentaires. En rapprochant ces résultats des 

stratégies observées au Stroop Animaux (absence d’identification de l’animal sur la base 

préférentielle du visage avant 7 ans), l’hypothèse d’une atteinte spécifique du traitement des 

visages semble se dégager. Ces particularités de traitement perceptif des visages ne sont pas 

sans rappeler les stratégies d’exploration visuelle atypiques mises en évidence dans les 

populations TSA (Jiang et al., 2019). Étant donné la comorbidité de TSA dans la population 

DMD (Banihani et al., 2015b), une étude d’Eye-Tracking dans la DMD serait particulièrement 

intéressante.  

Par ailleurs, plusieurs modèles neuropsychologiques pédiatriques (traumatismes 

crâniens, TSA, épilepsie, cardiopathies congénitales ; Dystrophie Myotonique de type 1) ont 

mis en évidence des dissociations entre FE et TdE (Angeard, 2019 ; Apperly et al., 2009 ; 

Calderon et al., 2014 ; Kimhi et al., 2014). Cependant, très peu d’études ont montré une 

dissociation allant dans le sens d’une préservation des TdE et d’une atteinte globale et sélective 

des FE. Ce résultat fait le lien avec nos travaux sur le développement typique et interroge les 

théories de l’émergence et de l’expression (Carlson et al., 2015 ; Carlson & Moses, 2001) et 

plus largement le rôle central des FE dans le développement des TdE (Apperly et al., 2009). 

Cela suggère une relation d’interdépendance bidirectionnelle, complexe et dynamique. L’effet 

de vulnérabilité neurologique précoce a, en parallèle, été analysé par l’étude du lien entre la 

cognition et la mutation de la Dp140 dont l’expression cérébrale est précoce dans les régions 

frontales, hippocampiques et cérébelleuses (Anand et al., 2015 ; Anderson, 2011 ; 

Doorenweerd et al., 2014 ; 2020 ; Karmiloff-Smith, 1998). Notre échantillon réduit s’est révélé 

insuffisant pour dégager des éléments en faveur d’une atteinte cognitive plus importante 

associée à une mutation de la Dp140. Cependant, la prise en compte de cette variable génétique 

reste cruciale étant donné la relation étroite observée entre la Dp140 et le développement 

cérébral prénatal (Anand et al., 2015 ; Doorenweerd et al., 2020 ; 2014).  

 

Les données recueillies tout au long de cette recherche nous amènent à proposer 

plusieurs recommandations. Sur le plan clinique, nos travaux soulignent la nécessité de réaliser 

une évaluation complète et précoce des FE et de la CgS afin de pouvoir initier des prises en 

charge adaptées au profil cognitif de chaque patient. L’évolution favorable du profil exécutif 

de ces enfants entre 3-6 ans et 7-10 ans suggère que des mécanismes de plasticité sont majeurs 
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pendant la période préscolaire. Cependant, certains outils habituels pourraient se révéler moins 

sensibles chez cette population compte tenu des styles cognitifs particuliers mis en évidence. 

L’utilisation de matériels informatisés permettant de mesurer l’impulsivité et les stratégies 

d’exploration visuelle semble plus pertinente que les épreuves classiques d’inhibition 

notamment. Des protocoles de remédiation cognitive centrés sur la MDT, la flexibilité cognitive 

et l’attention (CogMed ? Klingberg, 2012) semblent prometteurs.   

 

3. NEUROCONSTRUCTIVISME : LE MODELE ASI 

Nos travaux sur les ASI avaient pour objectifs de proposer une première évaluation du 

fonctionnement cognitif, exécutif et sociocognitif dans cette pathologie pendant les périodes 

préscolaire et scolaire. Bien qu’elles aient souvent été étudiées en comparaison de la DMD en 

raison des similarités d’atteinte fonctionnelle entre ces deux pathologies, les ASI n’ont que très 

rarement fait l’objet de recherches neuropsychologiques (Polido et al., 2019). Le profil cognitif 

de ces enfants est illustré dans la figure 39. 

 

 

Les performances des ASI sont généralement caractérisées de « normales » à 

« supérieures » notamment dans le domaine du langage (Benony & Benony, 2005 ; Polido et 

al. 2019). Nos travaux s’inscrivent dans la continuité des données de la littérature, le QIT et 

l’IRF des enfants de notre cohorte se situant dans la norme et l’ICV étant supérieur à la 

moyenne. La limitation motrice pourrait contraindre ces enfants à développer précocément le 

langage comme un outil d’interaction avec l’environnement physique par le biais d’autrui 

Figure 39 : Profil cognitif, exécutif et sociocognitif des enfants atteints d’ASI : gradient de difficultés du plus important (rouge) au moins 
important (vert) 
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(Lecuyer & Durand, 2012). La réduction de la motricité pourrait également être à l’origine 

d’une réorganisation et d’une réattribution des aires cérébrales pré-dédiées aux apprentissages 

moteurs vers d’autres fonctions cognitives telles que le langage (Sieratski et Woll, 2002). 

L’intrication de ces deux hypothèses expliquerait l’adaptation comportementale de ces enfants 

en lien avec les contraintes locomotrices et sensorimotrices précoces, le caractère 

neurodéveloppemental génétique de cette pathologie et les mécanismes de maturation et de 

spécialisation cérébrale (Dennis et al., 2014; Karmiloff-Smith, 1998, 2009; Karmiloff-Smith & 

Birkbeck, 2015; Westermann et al., 2007). 

Dans le domaine exécutif, les ASI ne présentent pas de difficultés particulières. Cependant, 

un pattern atypique est illustré dans l’épreuve du H&F. Dans cette épreuve d’inhibition, l’enfant 

doit détecter une cible et y associer une réponse motrice le plus rapidement possible d’abord du 

côté ipsi-latéral (condition contrôle), puis du côté controlatéral (condition inhibition). Un 

important ralentissement, spécifique à cette épreuve, est retrouvé chez les ASI. Rivière & 

Lecuyer (2003) avaient déjà mis en évidence, dans l’épreuve C-non-B, un allongement du délai 

avant la recherche de l’objet spécifiquement dans le groupe des ASI. Cet effet apparaissait 

toutefois spécifique au premier essai de chaque épreuve, suggérant l’utilisation d’une stratégie 

réflexive en amont de l’action (Rivière et Lecuyer, 2003). Dans le même sens, dans la condition 

mixte du H&F (réponse contro ou ipsi-latérale en fonction de la cible), les ASI réduisent leur 

temps de réponse, mais augmentent leur nombre d’erreurs. La contrainte temporelle du H&F 

serait donc inadaptée pour l’utilisation de cette stratégie réflexive. Bien qu’une atteinte 

spécifique de la flexibilité cognitive ne soit pas exclue, les faibles performances des ASI à cette 

épreuve pourraient traduire le passage d’une stratégie réflexive, privilégiant l’exactitude, à une 

stratégie privilégiant la vitesse (Lecuyer & Rivière, 2003). 

 

Nos travaux sont les premiers à évaluer le domaine de la CgS dans les ASI. Ils mettent 

en évidence des performances dans la norme pour le traitement des visages émotionnels et des 

TdE épistémiques (W&L), mais un développement particulièrement précoce des TdE 

émotionnelles. Tout comme pour le langage, les TdE pourraient constituer un outil nécessaire 

afin de faciliter les interactions avec autrui (Jouinot et al., 2009). Cette avance se normalise 

cependant à 7-10 ans avec des performances devenant comparables à celles du groupe contrôle 

(figure 40). Ces particularités pourraient être directement mises en lien avec les caractéristiques 

neurodéveloppementales et motrices de la pathologie et illustrer les processus de plasticité 

(Anderson, 2011 ; Dennis et al., 2014 ; Karmiloff-Smith, 2015). Par ailleurs, le lien entre 

langage et TdE a été décrit dans la littérature (Veneziano et al., 2015). L’utilisation d’un lexique 
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psychologique serait liée à la compréhension du concept d’état mental tandis que la 

pragmatique du langage faciliterait l’adaptation et l’apprentissage des situations sociales, 

forgeant les TdE (Veneziano et al., 2015). Cette influence du langage serait également à mettre 

en lien avec le type d’interactions précoce parents-enfants : celles-ci pourraient être davantage 

centrées sur le langage et la métacognition que sur des interactions sensori-motrices. 

Le décalage entre le niveau des TdE affectives, précocément développées, et des TdE 

épistémiques, dans la norme, irait dans le sens d’une distinction entre ces deux composantes 

(Abu-Akel & Shamay-Tsoory, 2011 ; Shamay-Tsoory et al., 2003) et suggère que les processus 

sous-jacents ne sont pas totalement semblables. Les FE ne seraient ainsi pas nécessaires pour 

le développement des TdE affectives, ces dernières étant principalement liées au langage. En 

ce qui concerne les TdE Cognitives, elles seraient davantage liées aux FE (Abu-Akel & 

Shamay-Tsoory, 2011 ; Shamay-Tsoory et al., 2003 ; Veneziano, 2015). La nature du lien entre 

FE et TdE serait donc dépendante de la composante des TdE, ajoutant un facteur de complexité 

supplémentaire à cette relation. Cette distinction en fonction du type de TdE n’a pas été menée 

dans nos travaux mais constitue une perspective de recherche particulièrement intéressante. 

Cette distinction entre TdE affectives & cognitives interroge également sur les mécanismes de 

traitements sous-jacents et les notions d’empathie qui n’ont pas été explorés dans nos travaux. 

Les ASI pourraient présenter des différentes de performances entre l’empathie affective 

(résonner avec) et l’empathie cognitive (raisonner sur) (Bensalah et al., 2016 ; Dvash & 

Shamay-Tsoory, 2014). 

 

 
Figure 40 : Schéma de la trajectoire de développement cognitif des ASI en fonction de l’âge 
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L’ensemble de ces éléments nous amène à suggérer plusieurs recommandations. Sur le 

plan clinique, nos travaux mettent en exergue l’atypicité du profil cognitif dans les ASI et la 

nécessité d’adapter les outils d’évaluations aux caractéristiques de cette population. En 

particulier, l’utilisation des temps de réponses et des épreuves chronométrées ne semble pas 

pertinent compte tenu des styles cognitifs mis en évidence. L’utilisation des scores d’exactitude 

semble plus indiquée afin de mesurer les performances exécutives de ces enfants. Lorsque ces 

options ne sont pas envisageables, la mise en place de phases d’entraînement afin de limiter le 

retentissement de ces stratégies pourrait constituer une alternative satisfaisante. L’utilisation du 

langage et du théâtre, dans lesquels l’enfant projette un sentiment, pourrait constituer un 

médium d’interaction particulièrement intéressant pour ces enfants. 

 

Plusieurs limites doivent être néanmoins soulignées dans nos travaux. En premier lieu, 

nos petits échantillonnages n’ont pas permis d’obtenir une puissance statistique optimale. Une 

évaluation beaucoup plus fine du langage aurait par ailleurs été nécessaire, particulièrement 

pour le groupe ASI, afin d’analyser les relations avec les autres fonctions cognitives. Pour la 

DMD, l’impact de la dystrophinopathie dans les régions hippocampiques suggère une 

potentielle atteinte mnésique qui n’a pas été évaluée dans cette étude. Cependant, des effets de 

vulnérabilité précoce sur la mémoire ont déjà été largement documentés dans des populations 

épileptiques (Jambaqué et al., 2006 ; 2009). 

 

4. CONCLUSION & PERSPECTIVES 

Au total, nos travaux ont permis d’offrir un cadre original et innovant d’exploration des FE 

et TdE pendant l’émergence et la complexification de ces fonctions auprès d’une population 

typique et de deux populations cliniques. Nos résultats mettent en évidence le caractère 

complexe et dynamique de leur relation et soulignent la vulnérabilité précoce des FE, de la CgS 

et plus spécifiquement des TdE chez les enfants atteints de DMD, mais également un important 

potentiel de plasticité cognitive chez les enfants atteints d’ASI. L’atteinte motrice et la 

limitation fonctionnelle ne constitueraient donc pas un facteur de risque univoque d’altérations 

neurodéveloppementales mais pourraient être envisagées comme un modulateur des trajectoires 

et des stratégies cognitives ou émotionnelles utilisées. 
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