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Résumé

Le syndrome de Williams est un syndrome polymalformatif faisant partie des maladies rares. Il
est associ¢ dans la majorité des cas a une déficience intellectuelle. Les troubles anxieux chez
les patients porteurs de ce syndrome sont particulierement fréquents, et les solutions

thérapeutiques qui sont proposées pour prendre en charge cette anxiété restent trés limitées.

Notre travail de theése avait pour objectif de développer et d’évaluer I’efficacité d’un programme
de thérapie cognitive et comportementale de I’anxiété chez des patients adultes présentant un
syndrome de Williams. Le syndrome de Williams étant une maladie rare, notre travail
d’évaluation du protocole de thérapie s’est basé sur une méthodologie de cas uniques a

multiples baselines, qui est adaptée aux petits échantillons.

Dans le cadre de ce travail, une application Smartphone (WillCope) a été développée et validée,
afin d’offrir un support en langage facile a lire et a comprendre permettant a des adultes ayant
une déficience intellectuelle de réaliser des auto-évaluations de leur anxiété. Cet outil est le
premier outil d’auto-évaluation de I’anxiété développé en langage facile a lire et a comprendre,
et validé en francais auprés d’une population présentant une déficience intellectuelle. Notre
travail a également permis de mettre en avant certaines caractéristiques importantes pour le
développement de tels outils en langage facile a lire et a comprendre. Enfin, ce travail de thése
a permis le développement d’un programme de thérapie cognitive et comportementale de
I’anxiété pour des adultes porteurs du Syndrome de Williams. Ce protocole de thérapie, basé
sur une approche transdiagnostique, s’est révélé efficace aupres des participants de notre

recherche.
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Abstract

Williams syndrome is a polymalformative syndrome that is a rare disease. It is associated in the
majority of cases with an intellectual disability. Anxiety disorders in patients with this
syndrome are particularly frequent, and the therapeutic solutions that are proposed to manage

this anxiety remain very limited.

The objective of our thesis was to develop and evaluate the effectiveness of a cognitive and
behavioral therapy program for anxiety in adult patients with Williams syndrome. Because
Williams syndrome is a rare condition, our work to evaluate the therapy protocol was based on

a single-case, multiple-baseline methodology that is suitable for small samples.

As part of this work, a smartphone application (WillCope) was developed and validated to
provide an easy-to-read and understand language support for adults with intellectual disabilities
to complete anxiety self-reports. This tool is the first self-assessment tool for anxiety developed
in easy-to-read and understand language and validated in French for a population with an
intellectual disability. Our work has also allowed us to highlight some important characteristics
for the development of such tools in easy-to-read and understand language. Finally, this thesis
work allowed the development of a cognitive and behavioral therapy program for anxiety in
adults with Williams Syndrome. This therapy protocol, based on a transdiagnostic approach,

proved to be effective with the participants of our research.
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Préambule

Le travail présenté dans ce manuscrit a été conjointement encadré par Raphaél TROUILLET,
enseignant chercheur au sein du laboratoire Epsylon (EA4556) de I’Université Paul Valery
Montpellier 3, et par le Pr David GENEVIEVE, Professeur en génétique médicale dans le
service de génétique médicale du CHU de Montpellier, ainsi que chercheur a I’INSERM

(U1183).

Cette these a été financée par:

- I’association Autour des Williams

- La fondation Jérdme Lejeune

- Un contrat doctoral de 2019 a 2023

Notre travail s’est intéressé a la thérapie de 1’anxiété chez les personnes porteuses du syndrome
de Williams. Le Syndrome de Williams est une maladie génétique caractérisée (numéro
Orphanet: 904, numéro OMIM : 194050) par l'association de plusieurs symptomes. Parmi ces
symptdmes, sont retrouvés une déficience intellectuelle, ainsi que des troubles anxieux. De
facon générale, lorsque des troubles psychiatriques sont associés a une déficience intellectuelle,
on peut parler de double diagnostic, et ce dernier peut entrainer une limitation dans la prise en
charge des troubles anxieux. En effet, la présence d’une déficience intellectuelle est souvent
associée a la croyance que les approches psychothérapeutiques classiques ne peuvent
s’appliquer, en raison de difficultés de compréhensions, et les personnes formées a la prise en
charge psychothérapeutique des personnes avec déficience intellectuelle sont rares. La prise en
charge de I’anxiété la plus fréquente est alors le traitement médicamenteux, qui dans le cadre
du syndrome de Williams est associ¢ a des effets secondaires plus importants que dans la

population générale. L’objectif de notre travail est de développer et proposer un protocole de
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thérapie de I’anxiété adapté pour les patients porteurs du syndrome de Williams, et d’en évaluer
I’efficacité. Dans le cadre de ce travail, une application Smartphone a été développée :
I’application WillCope. Cette derniere sert a la fois de support a la thérapie, et d’outil permettant
une auto-évaluation répétée. Le syndrome de Williams étant une maladie rare, nous avons basé
notre protocole de recherche pour évaluer I’efficacité de la thérapie sur une méthodologie de
cas uniques a multiple baselines. Cette méthodologie est particulicrement indiquée pour de

faibles échantillons, et présente une bonne validité scientifique.

Dans le présent manuscrit, seront présentés les différents travaux réalisés au cours de ce travail
de these sur la thérapie de Danxiét¢é dans le syndrome de Williams.
La premicre partie de ce manuscrit sera principalement théorique, avec trois axes. Tout d’abord,
un ¢état des connaissances actuelles sur le syndrome de Williams sera détaillé, précisant les
principales caractéristiques cliniques présentées par les personnes avec SW. Un accent
particulier sera mis sur les caractéristiques susceptibles d’€étre impactées par 1’anxiété ou encore
par les traitements de I’anxiété. Sera ensuite détaillée la présentation des troubles anxieux dans
le syndrome de Williams, ainsi que les moyens d’évaluer ces troubles. Seront également
décrites quelques causes possibles de ces troubles, pour enfin présenter les propositions
thérapeutiques existantes, ces dernieres restant limitées en ce qui concerne la thérapie de
I’anxiété. C’est pourquoi, dans un troisieme temps, le protocole de thérapie développé au cours
de cette these sera présenté, avec les raisons qui nous ont pouss€s a choisir certains outils de

prises en charge en particulier.

La deuxiéme partie de ce manuscrit détaillera les études expérimentales réalisées dans le cadre
de ce travail de thése. Une premiere étude visait au développement d’un outil d’auto-évaluation
de l’anxiété, dans le but de permettre aux patients participant au protocole de thérapie de
s’évaluer quotidiennement. Afin que cet outil soit le plus approprié possible pour une
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population présentant une DI, un groupe de travail, puis une enquéte aupres d’un peu moins de
372 personnes ont été réalisés, et ont permis de déterminer les principales caractéristiques de
cette application, nommée WillCope. Une fois 1’échelle d’auto-évaluation développée, ses
qualités psychométriques ont été évaluées aupres d’un échantillon de 86 adultes présentant une

déficience intellectuelle 1égere a modérée.

Enfin, la deuxieme étude présentée est celle qui a motivé ce travail de these. Elle concerne
I’évaluation de I’efficacité du protocole de thérapie précédemment développé. Le syndrome de
Williams étant une maladie rare, la méthodologie utilisée fut une méthodologie de cas unique
a multiple baseline, dont la validité scientifique est établie des 3 patients. Cette méthodologie
nécessite des évaluations répétées permettant a chaque patient d’étre son propre témoin. Nous

avons recruté, dans le cadre de cette étude, 5 patients.

Chaque ¢étude sera discutée en termes de bénéfices, et de limites, au cours de chacune de ces
parties.

Ce manuscrit s’acheévera sur une discussion globale de notre travail de these.
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-ACT - Acceptance and Commitment Therapy
(Thérapie d’ Acceptation et d’Engagement)
-DI - Déficience Intellectuelle
- DSM+4 - Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders-4e édition
- DSM-5 - Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders-5
-ECG - Electrocardiogramme
- EMA - Ecological Momentary Assessment
- FALC - Facile a lire et a comprendre
- FISH - Fluorescent In Situ Hybridation
-PU - Protocole Unifié de traitement
-SW - Syndrome de Williams
-TD - Transdiagnostic
- TOC - Troubles Obsessionnels Compulsifs
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1. PARTIE 1 : CADRE THEORIQUE

1.1 Le syndrome de Williams

Le syndrome de Williams (SW), ou syndrome de Williams-Beuren, fait partie des maladies
rares, dont 1’origine est génétique. Il est dii a la délétion accidentelle ou de novo de 26 a 28
genes sur le bras long du chromosome 7 (7q11.23) (Ewart et al., 1993; Hillier et al., 2003;
Pober, 2010). Il est diagnostiqué dans 95% des cas par la méthode Fluorescent In Situ
Hybridation ou FISH (Scherer & Osborne, 2007; Stromme et al., 2002). Ses formes typiques
concernent une naissance sur 20000, soit environ 3000 personnes en France (Orpha 904 ;

OMIM 194050).

1.1.1 Symptomes cliniques et leur prise en charge

Le SW est un syndrome polymalformatif dont I’expression est trés hétérogéne selon les
individus. Toutefois, certaines caractéristiques cliniques sont couramment observées. Parmi ces
caractéristiques, des anomalies cardiovasculaires sont trés fréquentes, et incluent une sténose
supra valvulaire aortique et/ou sténose des artéres pulmonaires, des anomalies septales, une
hypertension, des anomalies de I’ECG (Collins, 2013). On retrouve des anomalies osseuses :
ostéopénies, ostéoporose, ainsi qu'une hypercalcémie (Sindhar et al., 2016). Des variations
morphologiques cranio-faciales sont a I’origine d’une apparence particuliere du visage rendant
le diagnostic possible cliniquement (Morris, 1993; Pober, 2010). Des problémes de croissances

sont rapportés chez les individus avec le SW dont la taille est inférieure a leur taille cible
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parentale (de Sousa Lima Strafacci et al., 2020). Plusieurs travaux ont souligné une
correspondance entre la séquence télomérique de certains génes, et des manifestations cliniques
dans ce syndrome (Howald et al., 2006; Metcalfe et al., 2000). Ainsi, le géne codant de 1’¢lastine

est associé a un certain nombre de symptomes présents dans le SW.

Des spécificités perceptives et sensorielles sont aussi présentes. Elles incluent

I’hyperactivation des capacités auditives (perception des ultrasons et hyperacousie), des
particularités visuelles (vision scotopique, strabisme, altération de 1’acuité visuelle), olfactives
ou encore haptiques sont identifiées (Pober, 2010). Ces particularités sont associées a des profils
comportementaux ou cognitifs atypiques. Par exemple, bien que présentant un fort intérét pour
la musique, avec dans certains cas une oreille absolue, la majorité des personnes avec SW sont

trés sensibles aux bruits forts.

La diversité et ’importance des symptdmes cliniques associés au SW requierent une prise en
charge avec un suivi rapproché (Kozel et al., 2021; Pober, 2010; Pober & Morris, 2007). Les
malformations cardiaques peuvent nécessiter une intervention chirurgicale qui est associée a
une mortalité plus ¢levée que dans la population générale. Des traitements pharmacologiques
sont actuellement a 1’é¢tude afin d’améliorer les vasculopathies. Un traitement médicamenteux
peut étre mis en place pour I’hypertension mais il fait I’objet d’une vigilance particuliére en
raison des nombreuses malformations associées au SW (Kozel et al., 2021; Walton et al., 2017).
Ainsi, le SW est associé a plusieurs caractéristiques médicales, nécessitant des prises en charges
diverses, mais le risque d’effet indésirable de ces prises en charges (par exemple une chirurgie

nécessitant une anesthésie générale) s’avere plus important que dans la population générale.

En plus de ces caractéristiques cliniques, le SW est ¢galement associé a des caractéristiques en

termes de fonctionnement intellectuel, cognitif, social et psychologique.
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1.1.2 Symptomes intellectuels, cognitifs et psychologiques

Les personnes avec le SW sont des personnes qui ont généralement une personnalité
empathique, et attachante, mais avec un caractére hypersocial pouvant porter préjudice en
termes d’adaptation selon les contextes (O. T. Leyfer et al., 2006; Pober, 2010). Au niveau de
I’imagerie cérébrale, une altération des circuits limbiques, des anomalies amygdaliennes, et une
réduction de 10 a 15% du volume cérébral ont été identifiés, et mis en lien avec ces particularités
au niveau de la cognition sociale (Meyer-Lindenberg et al., 2006; Miezah et al., 2020; Porter et
al., 2022). Des corrélations génotype-phénotype sont mises en évidence dans le fonctionnement
intellectuel des individus avec SW : certaines études ont souligné le lien entre la séquence
télomérique de certains génes, et des manifestations cognitives chez les personnes avec SW
(Ferrero et al., 2010). Le SW est ainsi associ¢ a des troubles cognitifs et a un retard de
développement chez la majorité des jeunes enfants. Une déficience intellectuelle (DI) est
observée chez 75% des enfants et des adultes atteints par le SW (QI < 70) (Morris et al., 2020).
Si cette DI est en général 1égeére a modérée, elle peut étre variable et un QI normal peut étre
rapporté chez certains patients alors que d’autres présentent une DI sévere. Le QI est en général
compris entre 50 et 70 (Mervis & John, 2010). La plupart des individus avec ce syndrome
présentent un profil neuropsychologique hétérogeéne (Bellugi et al., 2000; Mervis et al., 2005).
Les troubles cognitifs incluent un déficit des capacités visuospatiales (Farran & Jarrold, 2003),
ainsi que de la motricité fine, alors que de meilleures performances sont obtenues au niveau du
langage, du raisonnement non verbal, et de la mémoire auditivo-verbale a court terme (Mervis
& John, 2010; Mervis & Velleman, 2011). Les fonctions exécutives sont affectées dans le SW

, en particulier I’inhibition, (Carney et al., 2013; Greer et al., 2013) ainsi que les capacités
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attentionnelles (Elison et al., 2010; Rhodes et al., 2011) pouvant s’inscrire dans un trouble
déficitaire de I’attention avec hyperactivité (O. T. Leyfer et al., 2006; Morris et al., 2020). Un
suivi kinésithérapeutique et orthophonique est recommandé pour prendre en charge les
difficultés d’apprentissage et retards de développement des enfants avec un SW (Copes et al.,
2016; Morris et al., 2020) mais un grand nombre d’enfants ne bénéficient pas de cette prise en

charge (Van Herwegen et al., 2018).

Les troubles psychopathologiques et du comportement sont particulierement fréquents
dans le SW. Une étude menée chez des patients 4gés de 4 a 16 ans a montré que 80,7% des
patients présentent au moins un des diagnostics du Diagnostic and Statistical Manual of Mental
Disorders- 4° edition (DSM 4) (O. T. Leyfer et al., 2006). Parmi les troubles présentés par ces
patients, les troubles anxieux sont au premier plan, avec notamment 53.8% des individus
présentant au moins une phobie simple, et 12% un trouble anxieux généralisé. D’autres troubles
peuvent étre identifiés, tels que des troubles obsessionnels compulsifs, ou encore des traits
autistiques. En effet, malgré leur caractére tres sociable (Gillooly et al., 2021; Lough & Fisher,
2016) et leur personnalité extravertie, des traits autistiques sont présents, notamment une
hypersensibilité, des intéréts et des comportements restreints et répétitifs, et des éléments de
communication sociale atypique (Glod et al., 2019; Klein-Tasman et al., 2007). Les personnes

avec SW ont généralement des difficultés a se faire ou a garder des amis (Gillooly et al., 2021).

Ainsi, un certain nombre de troubles psychopathologiques sont retrouvés chez les
individus avec SW, cependant, les plus fréquemment observés demeurent les troubles anxieux.
Nous allons, dans la suite de ce manuscrit, approfondir la question des troubles anxieux et du
syndrome de williams, tant en termes de caractéristiques cliniques, que de pistes étiologiques,

ou encore de pistes thérapeutiques.
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1.2 Anxiété et Syndrome de Williams

1.2.1 Les troubles anxieux dans le SW

L’anxiété peut étre conceptualisée comme un terme générique qui inclut les symptdmes
d'anxiété, les troubles anxieux cliniques et les peurs anticipées (Eley & Gregory, 2004). Les
troubles anxieux, tels qu'ils sont définis dans le Manuel diagnostique et statistique des troubles
mentaux, cinquieme édition (DSM-5) (American Psychiatric Association, 2013) incluent des
troubles qui partagent les caractéristiques d'une peur et d'une anxiété excessives et les
perturbations comportementales qui en découlent. La peur est la réponse émotionnelle a une
menace réelle et imminente, tandis que 'anxiété est I'anticipation d'une menace future. Ainsi,
les symptomes d'anxiété résultent de l'expérience affective de I'anxiété, définie comme une
émotion orientée vers l'avenir, caractérisée par des perceptions d'incontrolabilité et
d’imprévisibilité sur des événements potentiellement aversifs, et un déplacement rapide de
I’attention vers des événements dangereux ou sa propre réponse affective a ces événements.
Les symptomes d’anxiété sont a différencier d’une peur situationnelle, se caractérisant par une
réaction automatique et innée du systéme nerveux face a un danger présent (D. Barlow, 2002).
Lorsque les symptomes d'anxiété deviennent chroniques, et provoquent une détresse constante
et interférent avec les activités quotidiennes, un diagnostic clinique de trouble anxieux peut étre
posé. Les conséquences des troubles anxieux dans la population générale peuvent étre
multiples, avec notamment des troubles cardiaques (Hamer et al., 2012), un impact sur le
systéme immunitaire (Segerstrom et al., 1999), des troubles du sommeil (Weise et al., 2013), et
les conséquences allant méme jusqu’a une augmentation de la mortalité, toutes causes
confondues (Phillips et al., 2009). Les caractéristiques cliniques associ¢es au SW, telles que des
malformations cardiaques sont susceptibles de les rendre encore plus vulnérables a ces

conséquences des troubles anxieux.
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Chez les individus avec SW, les troubles anxieux sont au premier plan. Dans son
ensemble, la prévalence de I’anxiété varie de fagon importante selon les études, allant de 16%
a 82% (Royston et al., 2021) et une méta-analyse évalue cette prévalence a 48% (Royston et
al., 2016). Ce taux est huit fois plus important que celui retrouvé dans la population générale,
et quatre fois plus important que pour les individus ayant une déficience intellectuelle (Royston

etal., 2016).

Les troubles anxieux rapportés dans le SW sont multiples avec une prédominance des
troubles phobiques et du trouble anxieux généralisé (Dykens, 2003; O. T. Leyfer et al., 2006).
En 2009, la prévalence des troubles anxieux du DSM-IV chez les patients avec WS selon les
troubles a été estimée ainsi (O. Leyfer et al., 2009): phobie simple: 56.1%. Anxiété
généralisée : 7.6% ; anxiété de séparation : 6.1% ; trouble obsessionnel compulsif: 1.5%. (il est
a noter que dans la nouvelle classification du DSM-V, les troubles obsessionnels compulsifs ne
sont plus catégorisés parmi les troubles anxieux) ; phobie sociale : 2.3% et trouble de stress post
traumatique : 1.5 %. Si on compare ces chiffres a ceux retrouvés chez des enfants au
développement typique (DT) (Shaffer et al., 1996; Zohar, 1999), ou aux enfants présentant une
DI toutes causes confondues (Dekker & Koot, 2003), nous retrouvons les pourcentages
suivants : phobie simple : 1.3% (DT) et 6.8 % (DI) ; anxiété généralisée : 3.1 % (DT) et 0%
(D)) ; anxiété de séparation : 2.3% (DT) et 1.9% (DI) ; trouble obsessionnel compulsif : 2-4%
(DT), et 1,5% (DI); et phobie sociale: 4,5% (DT) et 1,9 % (DI). Les phobies les plus
fréquemment observées sont les bruits forts, les injections, les blessures et les orages (Dodd &

Porter, 2009; Greer et al., 2013; O. T. Leyfer et al., 2006).

Les comorbidités anxieuses sont fréquentes car parmi les patients présentant au moins
un trouble anxieux, 72.2 % vont développer un autre trouble anxieux au cours du temps
(Woodruff-Borden et al., 2010). L’évolution dans le temps de cette anxiété ne semble pas
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favorable, car une anxiété chronique et persistante au cours des cinq années suivant le
diagnostic initial a été constatée chez 62.2% des personnes SW ayant recu un diagnostic
d’anxiété. Ainsi I’anxiété persiste dans le temps, augmente avec 1’age, et se manifeste a tout
age dans le SW (Dodd & Porter, 2009; Einfeld et al., 2001; Royston et al., 2021). De plus,
I’anxiété semble sous-estimée chez les personnes avec SW ; une étude longitudinale sur 5 ans
a montré que 82.2% des individus avec SW recevaient un diagnostic d’anxiété au cours de
I’étude. La sous-estimation des troubles anxieux chez les personnes avec SW peut étre mise en

relation avec les limites des outils utilisés pour diagnostiquer cette anxiété.

1.2.2 Evaluation de I’anxiété et SW

Le manuel de référence pour le diagnostic des troubles anxieux dans la population générale est
actuellement le DSM-5 (Diagnostic and statistical manual of mental disorders) (American
Psychiatric Association, 2013). Ce manuel est également utilisé pour poser des diagnostics chez
des personnes présentant une DI, sans pour autant étre congu pour cela. Les critéres des troubles
anxieux dans ce manuel se basent sur les dimensions cognitives (anticipation, détresse,
préoccupations) ; somatiques (palpitations cardiaques, hyperventilation, sueurs...) et
comportementales (par exemple I’évitement), et reposent principalement sur des informations
auto-rapportées. Cependant, I’identification de ces critéres nécessite une capacité du patient a
rapporter des éléments cognitifs (identification de I’irritabilité, de la souffrance...). C’est aussi
le cas dans la Classification Internationale des maladies (CIM), qui est la classification médicale
proposée et recommandée par I’OMS. Elle permet de classer les maladies, mais également les
signes, symptomes. La version la plus récente étant la CIM 11 (World Health Organization,

2018). Le processus diagnostique des troubles anxieux peut-étre rendu plus compliqué en raison
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de certaines caractéristiques associées a la DI, c’est le cas notamment des difficultés de

communication et d’abstraction (Cooray, 2005; Davis et al., 2008).

Toutefois, un travail d'adaptation a été fait pour utiliser des équivalents comportementaux, en
favorisant une observation directe, surtout chez les personnes avec une DI profonde ou sévére.
11 a ainsi été proposé des modifications aux criteéres diagnostiques du DSM-IV-TR ayant conduit
au DM-ID2 (R. J. Fletcher et al., 2016; R. M. Fletcher et al., 2007); ou encore une adaptation a
la CIM-10: DC-LD (Szymanski, 2002). Ces adaptations visent a faciliter le processus
diagnostique (Davis et al., 2008). Malheureusement, ces adaptations ne sont pas disponibles en
version frangaise. D’autre part, ces outils permettent de poser un diagnostic, mais pas d’évaluer

I’intensité du trouble.

La majorité des études réalisées pour évaluer I’anxiété aupres des patients avec le SW se base
sur des évaluations et des critéres de classification développés pour la population générale
(Royston et al., 2016). Ces mesures sont rarement validées pour les personnes atteintes de
troubles du développement ou de maladies génétiques, et la symptomatologie anxieuse peut se
présenter de manicre atypique dans ces groupes. Les écarts par rapport aux comportements ou
aux symptomes considérés comme des caractéristiques typiques de 1'anxiété peuvent également
empéecher les individus d'atteindre les seuils indicatifs d'un probléme. Par conséquent, méme si
I'anxiété est présente, l'utilisation d'évaluations standardisées peut ne pas rendre pleinement
compte de la symptomatologie, de 1'é¢tendue ou de la gravité des problémes (Royston et al.,
2016). De plus, le processus diagnostique des troubles anxieux peut-étre rendu plus compliqué
en raison de certaines caractéristiques associées a la DI, c’est le cas notamment des difficultés

de communication et d’abstraction (Cooray, 2005; Davis et al., 2008).
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Ainsi, les connaissances reposant sur des données probantes dans le domaine de I’évaluation et
du diagnostic des troubles anxieux chez les personnes ayant une DI sont limitées (Cooray &

Bakala, 2005).

Dans la mesure ou la validité des outils utilisés pour évaluer I’anxiété¢ chez les individus
présentant une DI est questionnée, Royston et al. ont réalisé une étude en 2021 visant a explorer
I’anxiété chez les individus avec SW en se basant sur une approche de formulation des
symptdmes et d’analyse fonctionnelle. Cette approche permet de considérer les événements, les
relations sociales, les croyances, perceptions et interprétation des patients. Cette approche,
largement utilisée en pratique clinique différe des évaluations classiques, en prenant en compte
les cognitions, ainsi que les différents éléments pouvant impacter 1’individu, et pouvant aider
lors de la prise en charge (Johnstone, 2018). Cette étude a interrogé 13 parents d’individus avec
le SW, qui ont tous décrit I’anxiété comme étant 1’émotion la plus négative ressentie par leur
enfant. Cette étude a pu mettre en ¢évidence un certain nombre de facteurs, entretenant ou
précipitant les troubles anxieux, tels que les changements de routine, ou les phobies. Des
comportements réactionnels a 1’anxiété ont pu é&tre rapportés, tels que des pleurs, des
comportements de réassurance, ou encore des stratégies d’évitement. Ces comportements
permettant de contrdler a court terme 1’anxiété, mais 1’entretenant a moyen ou a long terme
(Rector et al., 2011). Une telle évaluation permet d’identifier un certain nombre de facteurs
pouvant constituer des cibles lors d’une approche psychothérapeutique de 1’anxiété. En effet,
la compréhension des mécanismes en jeu dans les troubles anxieux, ainsi que les causes
possibles de 1’anxiété chez les patients avec SW, est primordiale pour pouvoir développer des

approches thérapeutiques adaptées.
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1.2.3. Causes possibles de I’anxiété chez les patients avec SW

Bien que l'existence de problémes d'anxiété chez les personnes atteintes du SW soit bien
documentée, les causes de cette anxiété demeurent mal connues. Plusieurs éléments peuvent

étre en lien avec cette anxiété (Willfors et al., 2021).

1.2.3.1 Cause génétique et neurologique

Un facteur génétique est probablement en relation avec I’'importante prévalence des troubles
anxieux chez les personnes avec SW. La délétion d’un géne chez les individus avec SW pourrait
prédisposer aux troubles anxieux (O. Leyfer et al., 2009). En effet, cette délétion a été associée
a une altération du fonctionnement de plusieurs systémes neuronaux (Avery et al., 2012;
Martens et al., 2008). En particulier, il a ét¢ démontré que la délétion neuronale du géne du
facteur général de transcription II-I (GTF2I) entraine chez la souris des déficits de
my¢linisation, qui ont ét¢ associés a des comportements atypiques tels que des déficits moteurs,
une sociabilité accrue et de I'anxiété (Barak et al., 2019; Schneider et al., 2012). Chez les
humains atteints du SW, des altérations structurelles et fonctionnelles du cerveau ont été
identifiées, et une activité accrue de 1'amygdale a été associée au traitement anormal de la peur
et a des niveaux élevés d’anxiété (Avery et al., 2012; Meyer-Lindenberg et al., 2005; Reiss et

al., 2004).

1.2.3.2 Traitement sensoriel atypique

Un autre mécanisme qui a été proposé¢ pour étayer I'anxiété est le traitement sensoriel atypique.
Le traitement sensoriel atypique est courant dans le syndrome WS, en particulier I'hyperacousie
qui est signalée chez plus de 80 % des enfants atteints du syndrome WS (Gothelf et al., 2006;
Riby et al., 2014). Une hypersensibilit¢ aux stimulations sensorielles, peut contribuer aux

troubles anxieux, avec un pourcentage significatif de patients présentant des phobies

27



spécifiques par rapport aux bruits forts (Dykens, 2003; Mervis & John, 2010; Tomc et al.,

1990).

1.2.3.3 Fonctionnement cognitif et intellectuel

Le fonctionnement cognitif et intellectuel des personnes avec SW peut étre également un

facteur impliqué dans le fonctionnement des troubles anxieux.

En effet, les individus présentant une DI souffrent plus fréquemment de troubles anxieux que
les personnes au développement typique (Royston et al., 2016). Plusieurs mécanismes peuvent
expliquer le fait que la présence d’une DI aggrave ’anxiété. Il est en effet possible de retrouver
chez les personnes avec une DI, une difficult¢ a comprendre les situations stressantes, et a y
faire face de manicre appropriée (Janssen et al., 2002). La DI peut également entrainer une
difficulté a identifier les émotions, et les cognitions impliquées dans les troubles anxieux. Une
faible estime de soi peut €tre associée a la DI, et augmenter 1’anxiété dans des situations
sociales. Le manque d’autonomie peut ¢galement augmenter I’anxiété lorsque la personne se
retrouve seule ou si elle doit faire face a une situation difficile sans aide. Il est postulé que les
conditions de vie des personnes avec une DI les rendraient plus vulnérables face aux
évenements de vie stressants et favoriseraient une majoration de 1’anxiété (Hastings et al.,
2004). Cependant, dans le cadre du SW, il n’est pas clair que 1’anxiété soit corrélée au QI.
Certaines ¢études ont mis en évidence une augmentation des troubles anxieux lorsque le QI était
plus bas (Willfors et al., 2021), alors que d’autres n’ont pas observé de lien entre le QI et

I’anxiété (O. T. Leyfer et al., 2006; Riby et al., 2014; Woodruff-Borden et al., 2010).

Concernant le fonctionnement exécutif, la présence d'un diagnostic d'anxiété est associée a une
difficulté accrue a contrdler 1'inhibition des affects et du comportement (Woodruff-Borden et
al., 2010). Il a également été observé une association entre une faible flexibilité cognitive et un

niveau ¢€levé d’anxiété. Ce lien pourrait €tre a 1’origine de 1’association entre 1'anxiété et le
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fonctionnement social (Ng-Cordell et al., 2018). Dans la population générale, des difficultés au
niveau de [Dattention soutenue et de I'inhibition sont associées a des problémes
comportementaux et émotionnels (Shalev et al., 2016). Des recherches menées sur des adultes
souffrant du SW ont fait état de déficits d'inhibition et de difficultés a réengager les processus
de controle de l'attention aprés avoir commis une erreur, ainsi que de déficits attentionnels

généralisés (Greer et al., 2013).

1.2.3.4 Aspect psycho-comportemental

Sur le plan comportemental, plusieurs mécanismes potentiels ont été proposés pour expliquer
la susceptibilité accrue a I'anxiété dans le SW (Royston et al., 2019). Il a ét¢é montré que la
probabilité de recevoir un diagnostic de phobie spécifique grandit avec l'augmentation des

difficultés de régulation du comportement (Pitts et al., 2016).

Les relations entre 'anxiété, I'hypersensibilité et 1'intolérance a I'incertitude ont été examinées
dans un échantillon d'enfants avec SW. Les deux facteurs se sont révélés étre des prédicteurs
indépendants de I'anxiété, mais l'intolérance a l'incertitude a joué le role le plus important
(Uljarevi¢ et al., 2018). Ces résultats ont été reproduits dans une étude récente, suggérant que
la relation entre les profils sociaux et I'anxiété est enticrement médiatisée par l'intolérance a

l'incertitude (South et al., 2021).

Au niveau social, la pauvreté des relations sociales, malgré la forte volonté de tisser des liens
peut étre source d’anxiété pour les personnes avec SW (Gillooly et al., 2021; Lough & Fisher,

2016).

Les études précédemment décrites ont joué un role important dans I’identification de
mécanismes potentiels sous-jacents a 1’anxiété dans le SW mais les relations de causalité dans
les ¢léments identifiés ne sont pas toujours claires (Royston et al., 2019). La compréhension

fine des mécanismes susceptibles d’entrainer des troubles anxieux chez les patients avec SW
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est particulierement importante pour pouvoir espérer proposer une prise en charge adaptée a

I’anxiété aupres de cette population.

1.2.4 Traitements de I’anxiété dans le SW

1.2.4.1 Prise en charge médicamenteuse de ’anxiété chez les patients avec SW

Dans la pratique clinique, la prise en charge des troubles anxieux dans le SW est essentiellement
médicamenteuse. Or, il existe trés peu d’études évaluant 1’efficacité de ces médicaments dans
cette population. Une enquéte réalisée aupres des parents de 513 patients a révélé que 36%
d’entre eux prenaient un traitement pour 1’anxiété ou la dépression similaire a ceux donnés en
population générale (Martens et al., 2012). Cependant, ces traitements ont également des effets
secondaires plus importants dans le SW que dans la population générale. Certains traitements
anxiolytiques peuvent entrainer un effet sédatif, et ils sont susceptibles d’étre associés a une
plus grande prévalence de démence (e.g., benzodiazepines) (Schatzberg, A & DeBattista, C,
2015). Cet effet secondaire est particulieérement problématique chez des patients avec SW qui
présentent déja des troubles cognitifs. Certains traitements psychotropes ont également des
conséquences au niveau métabolique, ce qui pose un probléme majeur dans le SW ou les
patients peuvent présenter une intolérance au glucose - voir un diabéte - et 50% présentent de
I’hypertension (Pober, 2010). De plus, certains psychotropes peuvent avoir des conséquences
sur le fonctionnement cardiaque, avec la prolongation de I’intervalle QTc, augmentant le risque
de présenter une arythmie ventriculaire entralnant un risque vital (Beach et al., 2018). Or un
allongement de I’intervalle QTc sur 1’¢électrocardiogramme est plus fréquent chez les patients
avec SW, et les complications cardiaques sont a 1’origine d’un grand nombre de déces des
patients avec SW (Pober, 2010). En 2019, une étude a été réalisée sur 3 patients, afin d’évaluer
I’impact d’un traitement a base de Buspirone pour les patients avec SW et souffrant de trouble
anxieux généralisé. Le Buspirone est un agoniste du récepteur sérotoninergique et antagoniste
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d’un récepteur dopaminergique. Cette étude révele que le Buspirone semble ne pas avoir d’effet
sédatif ou métabolique ni d’impact sur I’intervalle QTc. Ce traitement est donc bien toléré et
améliore les symptomes anxieux des patients SW, mais les résultats de cette étude sont limités
par le nombre trés faible de patients inclus et 1’absence d’un groupe controle (Thom et al.,

2020).

La prescription des traitements anxiolytiques aux personnes avec SW présentant des troubles
anxieux nécessite donc une attention particulieére car leurs effets positifs attendus doivent étre
¢valués au regard des nombreux effets secondaires rapportés dans cette population clinique.
Cette attention particuliere dans 1’usage d’anxiolytiques dans le SW repose également sur le
manque d’études approfondies sur les bénéfices et risques associés a leur consommation par

des patients avec SW.

1.2.4.2 Traitements psychothérapeutiques chez les patients avec SW

Les études portant sur les psychothérapies dans le syndrome de Williams sont trés rares. On
retrouve une étude portant sur I’efficacité d’une thérapie cognitive et comportementale (TCC)
d’un enfant avec trouble alimentaire (O’Reilly & Lancioni, 2001) ainsi qu’une autre sur une
TCC avec un adolescent souffrant d’un trouble obsessionnel compulsif (Klein-Tasman et al.,

2007).

Concernant le traitement de 1’anxiété, une étude pilote portant sur I’application d’un protocole
de Mindfulness (pleine conscience) chez les patients avec SW a été réalisée en 2013 (Miodrag
et al., 2013). Cette recherche s’est déroulée auprés de 24 individus avec SW, durant un camp
de vacances de 5 jours, avec une séance de mindfulness en groupe tous les jours. Les résultats
ont montré une diminution de 1’anxiété auto-rapportée, ainsi qu’une diminution du taux de
cortisol, un marqueur biologique de I’anxiété. Toutefois, les effets a long terme de ce traitement

n’ont pas été évalués dans cette étude, et la faisabilité du protocole, dans une prise en charge
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ambulatoire des patients reste questionnable. De plus, la maniére dont les patients ont pu
s’approprier les outils en vie quotidienne n’a pas pu étre observée. Une étude portant sur 4
adultes avec SW a été publiée en 2022. Les participants y ont bénéfici¢ d’une intervention de
TCC virtuelle en groupe (Thom et al., 2022). Les participants et les soignants de cette étude ont
fait état d'un niveau élevé de satisfaction et d'une réduction de leur anxiété. Cette étude soutient
l'acceptabilité et la faisabilité d'un traitement TCC de groupe pour I'anxiété chez les personnes
souffrant d'une DI. Cependant, dans cette étude, 1'échantillon est de petite taille, et la
méthodologie utilisée n’est pas spécifiquement adaptée aux petits échantillons, les auteurs

regrettent un manque de puissance des analyses statistiques.

En définitive, bien que les troubles anxieux soient au premier plan chez les personnes avec SW,
les études portant sur des traitements psychothérapeutiques de 1’anxiété dans cette population
restent trés limitées. Un des facteurs pouvant expliquer cela est la rareté¢ de la maladie. Pour
cette raison, nous avons décidé d’élargir notre revue de la littérature en ¢largissant nos
recherches a celles portant sur la psychothérapie de I’anxiété chez les personnes présentant une

DI, toutes causes confondues.

1.2.4.3 Psychothérapie de ’anxiété et DI

- Au niveau de la littérature, nous avons pu retrouver des études soulignant le fait que les
traitements  psychothérapeutiques constituent une alternative non-médicamenteuse
particuliérement intéressante pour les patients avec une DI, mais qu’ils sont encore trop peu
utilisés dans la prise en charge clinique de cette population. En effet, 1’association d’un trouble
psychiatrique avec une déficience intellectuelle constitue un double diagnostic. Il y a souvent
un cloisonnement des prises en charge et des formations spécialisées pour chacun de ces
diagnostics (Constantino et al., 2020). Ce constat s’expliquerait, d’une part, par le manque de
formation des professionnels de santé aux troubles psychologiques associé¢s a la DI (Royal
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College of Psychiatrists, 2004). D’autre part, les troubles cognitifs associés a la DI nourrissent
la croyance que ces patients n’auraient pas les capacités cognitives requises pour s’engager dans
un traitement psychothérapeutique (Adams & Boyd, 2010). Depuis quelques années, il y a de
plus en plus de projets visant a pallier cette limite. Par exemple, un manuel de diagnostic
permettant de catégoriser les troubles psychiatriques chez des personnes avec une déficience
intellectuelle a ét¢ développé. Sa dernicre version date de 2016 : Le DM-ID-2 (R. M. Fletcher
et al., 2007). Cependant, il n’a pas été traduit en francgais, ce qui montre le manque de moyens
déployés pour les personnes présentant une déficience intellectuelle. Depuis 2018, Le Missouri
Department of Mental Health a réalisé¢ un travail considérable autour de la question du double
diagnostic (« dual diagnosis »), un terme utilisé pour caractériser I’association d’une déficience
intellectuelle et d’une maladie mentale. Ce travail a permis de réunir un groupe d’experts de
différentes disciplines pour proposer des directives pour la prise en charge de troubles
psychiatriques fréquemment retrouvés chez les personnes avec une DI ; les troubles concernés
¢taient dans un premier temps 1’agressivité, la dépression et les addictions. Il est a noter que les
troubles anxieux ne faisaient initialement pas 1’objet d’un tel travail, ce n’est que récemment
que ales troubles anxieux ont été rajoutés dans les axes de travail (Missouri Alliance for Dual
Diagnosis, 2022). Un manuel de bonne pratique a ainsi été créé pour prendre en charge ces
doubles diagnostics, mais d’une part, ce manuel n’existe pas en francgais, d’autre part, il se base

principalement sur des troubles associés a des traits autistiques et non a des DI isolées.

Concernant les prises en charge, 1’efficacité¢ des psychothérapies chez des patients souffrant
d’une DI est documentée par un certain nombre d’études rapportant une amélioration des
troubles anxieux chez des patients avec une DI et ayant bénéfici¢ d’une TCC (Lindsay, 1999;
Marwood & Hewitt, 2013). Plusieurs méta-analyses confirment la faisabilité et I’efficacité des

TCC dans le traitement des troubles psychopathologiques dans la DI. Vereenooghe et al., (2013)
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ont montr¢ que les TCC ont une efficacité supérieure aux autres formes de psychothérapie dans
le traitement de plusieurs troubles psychologiques chez les patients avec une DI (Vereenooghe
& Langdon, 2013). Cette méta-analyse indique également que la taille d’effet associée aux
thérapies individuelles est supérieure a celle associée aux thérapies de groupe. Les TCC
permettent une réduction significative des symptomes dépressifs chez des patients avec DI
(Unwin et al., 2016). Les données actuellement disponibles dans la littérature montrent donc
I’intérét des TCC dans le traitement de 1’anxiété des patients avec une DI (Bandelow et al.,
2015) et ils sont congruents avec les recommandations de la Haute Autorité de Santé (HAS,

2007) concernant la thérapie des troubles anxieux.

Si les résultats publiés montrent que les TCC sont une solution thérapeutique intéressante pour
traiter I’anxiété dans la DI, ils sont toutefois rapportés par des €tudes présentant certaines
limites. En effet, beaucoup d’articles se basent sur une ¢tude de cas unique (Fodstad et al.,
2021; Millar & Greenhill, 2022; Shadan et al., 2021) ou sur de faibles échantillons sans groupe
controle, ni méthodologie adaptée a de faibles échantillons. Dans une méta-analyse réalisée par
Unwin et visant a évaluer I’efficacité des programmes de TCC pour traiter la dépression ou
I’anxiété chez des adultes avec une déficience intellectuelle, seulement 3 articles évaluant
spécifiquement 1’impact des TCC sur I’anxiété ont été retrouvés (Unwin et al., 2016). Ces 3
¢tudes concernent toutes des petits échantillons de patients (7 a 15 personnes), mais sans
méthodologie adaptée a de petits échantillons (pas de groupe contrdle, ni de mesures répétées
ou de manipulation du traitement délivré. Cela pose la question de la généralisation des

résultats (Douglass et al., 2007; Lindsay, 1999; Marwood & Hewitt, 2013).

En résumé, les données de la littérature actuelle montrent que les TCC pourraient étre une
solution thérapeutique de 1’anxiété dans la DI alternative aux traitements médicamenteux,
fréquemment administrés a ces patients. Toutefois, ['utilisation de ces techniques
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psychothérapeutiques dans la DI est limitée, d’une part, par des croyances concernant
I’adéquation des capacités cognitives des patients avec les exigences d’une TCC et, d’autre part,
par le manque d’é¢tude méthodologiquement solides démontrant I’acceptabilité et I’efficacité

des TCC dans cette population.

Concernant plus spécifiquement le SW, I’anxiété est un ¢lément majeur du tableau clinique et
les médicaments prescrits pour la traiter sont particulierement problématiques pour cette
population. Nous pourrions alors nous attendre a ce que la recherche sur les traitements non-
médicamenteux de 1’anxiété — tels que les TCC — soit plus particuliérement développée dans le
SW. Or la carence de données scientifiques portant sur I’utilisation des TCC pour traiter
I’anxiété y est encore plus importante que pour la DI en général. Dans la suite de ce manuscrit,
nous nous baserons sur la littérature existante pour présenter des éléments de psychothérapies

susceptibles d’aider des adultes avec le SW a gérer leur anxiété.

1.2.4.4 Un protocole de traitement transdiagnostic pour traiter 1’anxiété chez les patients avec

SW

Nous avons vu précédemment qu’il n’existe pas de recommandation ni de protocole
validé dans la prise en charge de 1’anxiété chez les patients avec SW. Dans la population
générale, la thérapie cognitive et comportementale est particulierement indiquée pour la prise
en charge des troubles anxio-dépressifs (Carpenter et al., 2018). La faisabilité, ainsi que
I’efficacité¢ des TCC chez les personnes avec DI ont ét¢ démontrées. Ainsi, un protocole de
TCC serait probablement particuliérement indiqué pour prendre en charge les patients avec SW,

présentant le double diagnostic d’une déficience intellectuelle et d’un trouble anxieux.
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1.2.4.4.1 La thérapie cognitive et comportementale : plusieurs vagues

La TCC appartient a une catégorie d’interventions thérapeutiques scientifiquement
validée qui vise & modifier des maniéres de penser dysfonctionnelles, ainsi que des schémas
comportementaux, de fagon a réduire la souffrance psychologique (Hofmann et al., 2013). Il
existe un grand nombre de protocoles de TCC. Au cours du temps, les approches comprises
sous le terme de TCC ont évolué, il est possible de parler de plusieurs « générations », ou

« vagues » de TCC.

- La premicre vague de cette thérapie est purement comportementale ; elle s’est basée
sur les paradigmes du conditionnement classique et opérant, et s’intéresse particulicrement a
I’aspect comportemental, avec des « récompenses » ou des « punitions », pour renforcer
certains comportements, ou provoquer I’extinction d’autres comportements. L’analyse
fonctionnelle est au cceur de cette thérapie comportementale ; il s’agit d’un processus visant a
comprendre et a tester empiriquement la fonction d’un comportement problématique, et la
manicre dont il est li¢ aux événements de I’environnement de 1’individu (antécédents et
conséquences). Cette thérapie comportementale a démontré son efficacité chez les personnes

avec DI (Campbell et al., 2014). Elle cible en général un trouble particulier.

- La deuxiéme vague des TCC inteégre la dimension cognitive. Les cognitions y sont
alors considérées comme la cause des problémes émotionnels et comportementaux, en associant
des « défauts » cognitifs a des troubles spécifiques. Ici encore, de nombreuses études ont
souligné I’'impact des TCC chez les personnes avec DI, notamment en ce qui concerne les
troubles anxieux (Roberts & Kwan, 2018; Vereenooghe & Langdon, 2013). Etant donné que
les thérapies cognitives reposent sur des compétences verbales, et sur la capacité de la personne
a faire état de ses émotions et de ses sentiments, il est nécessaire de réaliser certaines adaptations

pour qu’elles puissent étre bénéficier aux personnes atteintes d’une DI.
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- La troisieme vague des TCC s’¢écarte du systéme de diagnostic statistique constitué par
le DSM, pour considérer des dimensions transdiagnostiques plutét que des catégories
nosologiques (par exemple, un défaut d’inhibition pouvant étre commun a différents troubles
anxieux). Dans ce courant de TCC, ce sont des principes thérapeutiques (par exemple
I’acceptation), plutot que des traitements spécifiques qui sont préconisés. Les problémes sont
ici expliqués en termes interactifs, fonctionnels et contextuels, prenant en compte I’individu et
le contexte dans lequel il se développe. L’efficacité de ces thérapies est mesurée par les
réalisations personnelles dans différents domaines de la vie de I’individu, et non par la réduction
d’une liste de symptomes. Cela est particulieérement pertinent pour les personnes présentant une
DI. Une revue sur les TCC de 3° génération avec des adultes atteints de DI a été¢ conduite
récemment (Patterson et al., 2019). Bien que présentant toutes d’importantes limites (une seule
¢tude randomisée, les autres étaient des études de cas unique, ou de groupe unique avec
¢valuation avant-apres), ces ¢tudes ont montré des résultats intéressants. Une grande partie des
¢tudes incluses utilisaient la pleine conscience (45%) ; les autres études pouvaient utiliser la
thérapie comportementale et dialectique, la thérapie centrée sur la compassion, ou encore la
thérapie d’acceptation et d’engagement. Les adaptations de ces thérapies comprenaient la
modification du langage avec une simplification de certains termes, et la concrétisation de
concepts abstraits. Les informations devaient étre découpées, et leur compréhension par les
participants devait étre vérifiée. Plus le contenu de la thérapie est concret, plus il peut étre
appréhend¢ par des personnes présentant une DI, ainsi 1’utilisation d’outils visuels, 1’octroi de
temps supplémentaire pour traiter les informations, 1’utilisation de jeux de rdle et d’exercices
expérientiels étaient des ¢léments permettant de favoriser I’implication des participants. De
plus, la durée des séances devait pouvoir étre adaptée en fonction des participants.

L’implication de I’entourage apparaissait comme quelque chose d’important. Les interventions

37



ont compris en moyenne huit séances, et duraient de 30 a 120 minutes. Ces thérapies de
troisieme vague ont amélioré certains symptomes des troubles psychiatriques chez les
participants, et ont aussi €té efficaces pour réduire leurs comportements problématiques

(Patterson et al., 2019).

1.2.4.4.2 intéréts d’une approche transdiagnostique

Ainsi, les interventions de type TCC de I’anxiété partagent le fait de se focaliser sur le
changement de croyances dysfonctionnelles et de 1’anticipation anxieuse, en utilisant
différentes techniques a la fois cognitives, comportementales et émotionnelles (Hofmann &
Smits, 2008) (exposition, restructuration cognitive...). Depuis quelques années, des
interventions de thérapies cognitives et comportementales transdiagnostiques (TD) se sont
développées, et ont montré leur efficacité dans la population générale (Farchione et al., 2012;
McEvoy et al.,, 2009). Ces approches ciblent les processus sous-jacents aux troubles
émotionnels quels qu’ils soient, au lieu de cibler un trouble trés spécifique. Ces approches se
basent sur des données scientifiques selon lesquelles les désordres €motionnels peuvent
présenter des caractéristiques communes, telles qu’une hyper excitabilité¢ du systéme limbique,
ou des dysfonctionnements dans le controle de I’inhibition par les structures corticales (Etkin
& Wager, 2007; Holmes et al., 2012; Shin & Liberzon, 2010). Ce dernier point peut s’intégrer
dans le modele métacognitif de I’anxiété de Mathews et Mackintosh (Mathews & Mackintosh,
1998), qui postule I’importance des processus d’inhibition dans 1’anxiété. En effet, pour ces
auteurs, 1’anxiété résulte de I’interaction entre deux traitements de I’information : 1’un affectif,
1i¢ a I’évaluation de la menace, et I’autre cognitif (orienter I’attention vers d’autres actions que
ce qui a déclenché la menace). Ce sont des processus d’inhibition respectifs de ces deux modes
de traitement de I’information qui seront ensuite en jeu pour entrainer une régulation de

I’anxiété. En 2001, Fox, Russo, Bowles et Dutton ont postulé que les personnes anxieuses
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pourraient souffrir d’une incapacité a désengager leurs ressources attentionnelles une fois ces
derniéres allouées a une stimulation menagante (Fox et al., 2001; Georgiou et al., 2005). Cela
pourrait étre 1i¢ a un déficit général des processus d’inhibition (Wood et al., 2001). Les
processus d’inhibition étant atteints dans le SW (Carney et al., 2013), ce mod¢ele semble

particuliérement intéressant pour la prise en charge de I’anxiété dans ce syndrome.

Plusieurs études tendent a montrer une efficacité d’une approche TD pour la prise en charge
des troubles anxieux, au moins équivalente a celle de protocoles ciblant des diagnostics
spécifiques (D. H. Barlow et al., 2017; Carlucci et al., 2021). Un protocole TD présente
plusieurs avantages (Carlucci et al., 2021). Il permet de prendre en charge des patients ne
présentant pas forcément spécifiquement les critéres diagnostiques des classifications
diagnostiques officielles (tel que le DSM 5 par exemple). Cela est particuliérement intéressant
pour les patients présentant une DI, pour qui il est parfois difficile de diagnostiquer certains
troubles psychiatriques (Royston et al., 2021), d’autant plus qu’il n’existe pas de manuel
diagnostique pour les troubles psychiatriques des patients avec DI traduits en Francais. De plus,
il peut potentiellement améliorer la prise en charge en ciblant des mécanismes communs a
plusieurs troubles (par exemple une association de troubles anxieux et de troubles dépressifs).
Les thérapeutes peuvent étre formés a un seul protocole pouvant s’appliquer a une large
population. Dans le cas du SW, la manifestation des troubles anxieux peut €tre trés variable.
Un protocole unique pourrait ainsi s’appliquer a I’ensemble des patients avec SW présentant un
trouble anxieux. Il existe plusieurs protocoles TD, I’un des plus étudiés est le protocole unifi¢
de traitement (PU). Bien que ce protocole n’ait pas été spécifiquement €laboré pour une
population d’adultes présentant une DI, ce protocole a ét¢ adapté pour un public d’enfants, et

son efficacité aupres de cette population a été montré par plusieurs études (Fujisato et al., 2021;
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Mohammadi et al., 2019). Ce protocole a également été étudié¢ aupres de populations présentant

diverses conditions médicales en démontrant son efficacité (Osma et al., 2021).

Dans les approches transdiagnostiques ainsi évaluées, plusieurs outils thérapeutiques sont
utilisés.

1.2.4.4.3 La pleine conscience

Parmi les outils thérapeutiques utilisés dans les approches transdiagnostiques, le plus répandu
est celui de la pleine conscience. La pleine conscience, également connue sous le nom de
"mindfulness" en anglais, est une pratique de méditation qui conduit a un état mental caractérisé
par une prise de conscience sans jugement de I’expérience du moment présent, y compris les
sensations, les pensées, les états corporels, la conscience et 1’environnement, tout en
encourageant 1’ouverture, la curiosité et 1’acceptation (Kabat-Zinn, 1994). Le principe qui
sous-tend les pratiques de pleine conscience est que le fait de vivre le moment présent sans
jugement et de maniere ouverte permet de contrer efficacement les effets des facteurs de stress,
car une orientation excessive vers le passé ou l'avenir lorsqu'on fait face a des facteurs de stress
peut étre liée a des sentiments de dépression et d'anxiété. Compte tenu de leur inquiétude
généralisée persistante et de leur anxiété anticipatoire a 1’égard de I’avenir (Dykens, 2003), les
personnes avec le SW pourraient tirer un franc bénéfice de cette pratique. De nombreuses études
scientifiques ont examiné les effets de la pleine conscience sur les troubles anxieux, et ont
montré des résultats trés intéressants. Selon une revue systématique de 39 études publiées en
2010, la pleine conscience est associée a une réduction significative des symptomes de l'anxiété

chez les patients atteints de troubles anxieux (Hofmann et al., 2010).

- Le protocole de pleine conscience le plus utilisé pour le traitement des troubles anxieux est le
programme Mindfulness-Based Stress Reduction (MBSR). Ce programme a largement montré

son efficacité aupres de personnes souffrant de maladies chroniques, et permet de favoriser leur
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santé, leur bien-€tre, il peut également permettre une atténuation de la douleur et de la
souffrance. Des ¢tudes ont ét¢ menées autour d’individus présentant des pathologies aussi
diverses que la schizophrénie, le VIH, le cancer, le psoriasis, la fibromyalgie (Carlson et al.,
2007; Duncan et al., 2012; Grossman et al., 2007). Ainsi les champs d’application de la pleine

conscience sont tres larges.

- Des ¢tudes longitudinales controlées mettent ¢galement en évidence des changements
physiologiques significatifs dans les mécanismes neuronaux a la suite de la pratique de la pleine
conscience. Ces changements peuvent étre observés par imagerie cérébrale, et comprennent une
augmentation de la concentration de matiere grise dans I'hippocampe gauche et une
augmentation du cortex cingulaire postérieur, de la jonction temporo-pariétale et du cervelet
(Holzel et al., 2011). Ces régions sont essentielles a 'apprentissage et a la mémoire, a la
régulation des émotions, au traitement autoréférentiel et a la prise de recul. Une diminution de
la densité de maticre grise de I'amygdale basolatérale droite a également été signalée (Holzel et

al. 2011).

- Méme avec des séances d'entrainement trés courtes, la méditation de pleine conscience peut
modifier les régions du cerveau associ€es a la santé mentale. Dans une étude, des participants
formés a la pleine conscience qui ont pratiqué quotidiennement la méditation de I'attention
(entre 5 et 16 minutes en moyenne par s€ance) pendant 5 semaines ont montré une asymeétrie
¢lectroencéphalographique frontale significativement plus importante vers les émotions
positives orientées vers l'approche que les participants qui étaient dans un groupe controle

(Moyer et al., 2011).

- Les effets de la pleine conscience ont ¢galement I’avantage de durer longtemps : une étude a
permis de constater que les symptomes d’anxiété étaient réduits jusqu’a trois ans apres la

pratique de la pleine conscience (Miller et al., 1995).
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- Il est a souligner que les effets positifs d’une pratique de pleine conscience sont observables
¢galement lorsque cette dernicre est proposée a 1’aide d’un support Smartphone (Wu et al.,

2021).

- Les personnes souffrant du syndrome WS sont sujettes a 1'anxiété généralisée, a 1'inquiétude
et a l'inattention, et la pratique de la pleine conscience réduit efficacement ces problémes dans
diverses populations cliniques. Une étude a d’ailleurs souligné les bénéfices de la pratique
quotidienne de la pleine conscience chez des personnes avec SW, durant un séjour en pension
compléte. Cette pratique a entrainé la diminution du cortisol salivaire, un marqueur du stress

(Miodrag et al., 2013).

1.2.4.4.4 La cohérence cardiaque

La cohérence cardiaque est une technique de respiration consciente qui consiste a synchroniser
sa respiration avec les battements de son cceur, afin de réduire le stress et I’anxiété, d’améliorer
la santé¢ cardiovasculaire, et de favoriser une meilleure régulation émotionnelle. En termes
scientifiques, la cohérence cardiaque se réfere a la variabilité de la fréquence cardiaque (VFC),
qui mesure les variations dans le temps entre les battements de notre cceur. Des études ont
montré que la cohérence cardiaque peut augmenter la variabilité de la fréquence cardiaque et
améliorer la fonction cardiaque, ce qui peut avoir des effets bénéfiques sur notre santé physique
et mentale. Cette technique s’inscrit dans la lignée des exercices de pleines conscience (Lehrer
& Gevirtz, 2014), et peut permettre d’améliorer les capacités d’auto-régulation des émotions
(Vago & David, 2012). Une méta-analyse a souligné les importants bénéfices liés a la pratique
de la cohérence cardiaque en termes de réduction du stress et de I’anxiété (Goessl et al., 2017).
Nous n’avons pas trouvé d’étude portant spécifiquement sur 1’utilisation de la cohérence

cardiaque avec des sujets ayant une déficience intellectuelle, mais I’application de cette
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cohérence cardiaque se fait par des exercices de respiration trés simples, et pourrait étre

particuliérement aidant pour une population présentant des difficultés de compréhension.

1.2.4.4.5 Thérapie ACT

La thérapie d’acceptation et d’engagement est une approche qui se base sur des techniques de
pleine conscience pour aider les personnes a accepter certains symptomes négatifs, tels que
I’anxiété, et a s’engager dans des actions qui ont du sens pour elles (Eifert & Forsyth, 2005).
Ainsi, le premier objectif de la thérapie ACT n’est pas de supprimer les symptomes, mais plutdt
d’améliorer la capacité de la personne a entrer en contact avec le moment présent, et a s’engager
dans une action fondée sur ce qui est important pour elle (Eifert & Forsyth, 2005; Hayes et al.,
2013). La réduction des symptomes d’anxiété n’est pas 1’objectif premier de la thérapie ACT,
mais cette approche a tout de méme montré qu’elle peut réduire de maniére significative les
symptomes d’anxiété (Bluett et al., 2014; Swain et al., 2013). Plusieurs éléments rentrent en
compte dans cette thérapie, et parmi ces derniers, les questions d’acceptation, de contact avec
le moment présent ainsi que 1’engagement dans 1’action semblent particuliérement adaptées
pour une approche thérapeutique de 1’anxiété auprés d’un public présentant une déficience
intellectuelle. En effet, ces éléments mettent I’accent sur 1’acceptation, la pleine conscience, et
les exercices comportementaux guidés par les valeurs, plutdt que sur le contrdle, 1’analyse

logique et les exercices cognitifs (Hayes, 2016).
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PROBLEMATIQUE ET OBJECTIFS

Nous avons ainsi pu approfondir, dans la premiére partie de ce manuscrit, les principales
caractéristiques des patients porteurs du SW. En effet, ce syndrome est un syndrome
polymalformatif associ¢ a une déficience intellectuelle, ainsi qu’a d’autres caractéristiques
cliniques, cognitives, et psychopathologiques. En particulier, les troubles anxieux sont au
premier plan chez ces patients, et la prise en charge la plus répandue de ces troubles se base sur
une approche médicamenteuse, associée a d’importants effets secondaires. Concernant les
approches psychothérapeutiques existantes, les études sont extrémement pauvres avec, a notre
connaissance, seulement 2 études publiées : I'une portant sur un petit €chantillon de patients,
mais sans méthodologie de recherche adaptée a un faible échantillon (Thom et al., 2022), et

I’autre réalisée sur un temps court dans un contexte d’institutionnalisation (Miodrag et al.,

2013).

Nous nous sommes ainsi interrogés sur les approches psychothérapeutiques existantes pouvant
étre adaptées pour une population présentant un SW. Des études réalisées chez des patients
présentant une DI soulignent I’intérét des TCC pour prendre en charge les troubles
psychopathologiques présentés par ces patients, en particulier, certains outils thérapeutiques
faisant partie des troisiemes vagues de TCC, avec une approche transdiagnostique. Cependant,
les recherches scientifiques concernant ces approches restent limitées (Vereenooghe &
Langdon, 2013) , et a I’heure actuelle, il n’existe pas de protocole de TCC validé pour prendre
en charge les troubles anxieux chez les patients avec SW. L’objectif principal de cette thése est
donc de développer un traitement de 1’anxiété basé sur les TCC qui soit adapté aux personnes

porteuses du SW et a une prise en charge ambulatoire. Le SW est une maladie rare et ne permet
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donc pas le recrutement d’un nombre suffisant de patients pour tester 1’efficacité du traitement
en utilisant une méthode expérimentale (avec la création d’un bras “traitement” contre un bras
“controle”). Pour cette raison, nous utiliserons un design a cas unique, a multiples baselines,

qui est une méthodologie adaptée aux petits effectifs et donc aux maladies rares.

L’originalité de cette recherche réside dans le développement et I’évaluation d’une thérapie
basée sur les TCC pour des patients vivant a domicile et présentant une déficience intellectuelle.
L’intérét de cette approche réside dans le développement d’une solution thérapeutique
¢cologique qui est adaptée aux conditions de vie réelle des patients ; alors que les précédentes
¢tudes ont développé des programmes thérapeutiques adaptés a des conditions de vie
particuliéres telle que durant une semaine de stage (Miodrag et al., 2013). Notre second objectif
est donc de développer un outil permettant 1) d’aider les patients dans le suivi de la thérapie et
des exercices devant étre réalisés, a domicile et entre les séances se déroulant a I'hopital ; 2) aux
patients de s’auto-évaluer quotidiennement afin d’obtenir des séries de mesures répétées des
critéres de jugement de I’intervention. Ces mesures répétées sont en effet nécessaires a la

réalisation des protocoles a cas-uniques utilisés dans cette these.

Ces deux principaux objectifs ont été réalisés a travers deux études. La premiere étude avait
pour objectif le développement de ’outil d’auto-évaluation, puis 1’évaluation des qualités
psychométriques de cet outil. La seconde ¢tude avait pour objectif 1’évaluation de I’efficacité
d’un protocole de thérapie cognitive et comportemental de I’anxiété chez des patients porteurs

du syndrome de Williams.

Ainsi, I’étude 1 a dans un premier temps consisté¢ en une étude exploratoire permettant le
développement de 1’application WillCope. Nous avons formulé dans cette premiere partie

d’¢étude I’hypothése que les réponses a une enquéte permettraient d’identifier des formulations
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et des pictogrammes permettant de caractériser les domaines choisis pour évaluer I’anxiété chez
des patients présentant une DI. Nous avons également formulé I’hypothése que ces réponses
seraient différentes en fonction des catégories de personnes répondant au questionnaire, ce qui
nous permettrait d’identifier des ¢éléments propres aux patients, importants a faire figurer dans
des documents en langage FALC. Dans la deuxieéme partie de cette étude, nous avons cherché

a évaluer les qualités psychométriques de cette application.

L’¢étude 2 détaillée dans la suite du manuscrit décrit les étapes de validation du protocole de
TCC de I’anxiété, en se basant sur une méthodologie de recherche a cas uniques et a multiples
baselines. Nous avons formulé ici plusieurs hypotheses. Notre hypothése principale est que
I’anxiété des participants a cette recherche diminuerait avec le protocole de thérapie. Nous
avons ¢également postulé le fait que la qualit¢ de vie de patients serait améliorée apres le

protocole de thérapie.
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2. PARTIE 2 : ETUDES EXPERIMENTALES

2.1 Etude 1: Développement d’un outil d’auto-évaluation de

I’anxiété pour les personnes présentant une déficience intellectuelle

2.1.1 Introduction étude 1

L’objectif principal de notre travail de these est de développer et d’évaluer ’efficacité d’un
protocole de thérapie cognitive et comportementale de 1’anxiété chez des adultes porteurs du
syndrome de Williams. Cette maladie étant une maladie rare, il est nécessaire d’utiliser un
protocole adapté a de petits échantillons, tel le protocole d’évaluation de cas uniques a multiples
baselines. Cette méthodologie nécessite la présence de mesures répétées, pour pallier le manque
de participants évalués. Afin de permettre la présence de ces mesures répétées, la méthode
d’évaluation la plus adaptée est I’auto-évaluation par le participant, cela permettant une
¢valuation quotidienne. En ce qui concerne les auto-évaluations de 1’anxiété, il existe des
échelles d’auto-évaluations de 1’anxiété, telles que I’inventaire de Spielberger (Spielberger,
1983) ou encore 1’échelle HAD (Zigmond & Snaith, 1983), mais ces échelles ne sont pas
validées auprés d’une population présentant une déficience intellectuelle. Les termes et les
formulations de ces échelles ne sont pas adaptés pour une population présentant une DI, les
concepts qui y sont détaillés peuvent nécessiter des capacités d’abstraction, et des compétences
langagiéres trop importantes pour des personnes présentant une DI. Les auto-évaluations
répétées peuvent également se faire a I’aide de questionnaire papier crayon, ou le participant
peut par exemple évaluer son anxiété quotidiennement en lui attribuant une note, et en gardant
ces informations dans un carnet. Mais un certain nombre de personnes présentant une DI n’ont
pas acces a la lecture ni a 1’écriture. A notre connaissance, il n’existe pas d’outil adapté pour

permettre a des adultes présentant une déficience intellectuelle d’auto-évaluer leur anxiété
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(Reardon et al., 2015). Le langage FALC fait a I’heure actuelle 1’objet de plus en plus de
publication scientifique (Farcasiu et al., 2023). Il a été montré que les bénéfices d’un matériel
rédigé en langage FALC sont plus importants que ceux qui ne le sont pas (Sun et al., 2021), le
langage FALC permet par exemple lors d’atelier d’éducation thérapeutique d’améliorer la
connaissance de la maladie, ainsi que 1’adhérence au traitement (Reiser et al., 2021). Nous
avons ainsi décidé de construire un outil d’auto-évaluation de I’anxiété en langage FALC, donc
adapté a un public présentant une déficience intellectuelle, et facile a prendre en main au
quotidien, utilisable sans nécessiter une aide externe pour nos participants. Nous avons
¢galement souhaité développer un outil permettant une évaluation « écologique et dans
I’instant » : ecological momentary assessment (EMA). Les EMA sont des évaluations mettant
I’accent sur la collecte de données dans la vie quotidienne, en temps réel, et dans
I’environnement naturel des sujets (Shiffman et al., 2008). Ce terme d’EMA a ét¢ introduit en
1994 (Stone & Shiffman, 1994) et est depuis largement utilisé pour examiner les processus
sociaux, psychologiques et physiologiques (Bolger et al., 2003; Shiffman et al., 2008). Ce type
d’évaluation, qui a I’avantage de pouvoir étre utilisé par le patient dans son environnement
habituel, permet d’évaluer son état a I’instant méme de son évaluation. Cela est particulierement
utile pour une population présentant des difficultés cognitives, et pour qui la mémorisation et
la restitution des états émotionnels passés peut-étre difficile. Ainsi, les EMA permettent de

minimiser les biais rétrospectifs (Bos et al., 2015; Shiffman et al., 2008).

Il a ét¢ montré que des applications de type EMA visant a auto-évaluer un état émotionnel
permettent de mieux détecter des changements émotionnels présents chez des patients, par
rapport aux  évaluations classiques papier-crayon (Moore et al., 2016).

Les EMA sont particuliecrement intéressants pour étudier les troubles anxieux, car les
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symptomes fluctuent généralement dans le temps (Helbig-Lang et al., 2012; Schoevers et al.,

2021) et sont souvent dépendant du contexte (Walz et al., 2014).

Compte tenu des ¢éléments décrits précédemment, nous avons décidé de développer un outil

d’auto-¢évaluation de I’anxiété en langage FALC, permettant des EMA.

Deux grandes étapes seront nécessaires au développement de cet outil. Tout d’abord, nous
réaliserons une €tude exploratoire afin d’identifier les questions mesurant 1’anxiété, en accord
avec les théories actuelles, et adaptées aux patients présentant une DI. Cette étude exploratoire
aura pour objectif de caractériser les éléments de I’outil d’auto-évaluation de 1’anxiété, en se
basant sur les modeles théoriques et les outils déja existant, ainsi que sur I’expérience d’experts,
et de personnes concernées par la DI. Elle aura également pour objectif de mieux caractériser
certains ¢léments propres aux patients présentant une DI, et important a prendre en compte dans

les documents rédigés en langage FALC.

Dans un second temps, nous évalueront les qualités psychométriques de 1’outil développé a
I’issue de I’étude exploratoire, en testant sa dimensionnalité, la validité des critéres choisis,
ainsi que la corrélation entre le score obtenu a I’échelle développé et le score obtenu a d’autres

échelles en lien avec ’anxiété.
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2.1.2 Etude 1A : développement d’une application d’auto-évaluation de

I’anxiété

2.1.2.1 Méthodologie

2.1.2.1.1 Procédure pour le développement de [’échelle d’évaluation

Afin de déterminer le contenu de 1’échelle d’auto-évaluation de I’anxiété, nous avons réalisé
différentes étapes, illustrées dans la Figure 1 : principales étapes réalisées pour développer

I’outil d’auto-évaluation de I’anxiété.
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Comité de pilotage

3 personnes: 1 professeur en génétique; 1 enseignant _ Vision ,d'ense'mbl(\e du projet, c.aractérisati.on'des
en psychologie cognitive; 1 psychologue spécialisée en etapes necessaires a lf" constitution de I’OUUI_ d'auto-
neuropsychologie évaluation puis au développement de l'application.

NS

Groupe de travail

1.0 personnes: 3 médecins, 2 psychologues, 2 Choix des domaines a évaluer, pré-sélection des
puéricultrices, 2 proches, 1 patient items, et des pictogrammes.
Enquéte
3 72 personnes: professionnels de santé, proches et Réponse a une enquéte en ligne

patients présenant une DI d'origine variée.

NS

Comité d'expert:

décision finale du contenu de I'outil

programmation développement application

Figure 1 : principales étapes réalisées pour développer 1’outil d’auto-évaluation de 1’anxiété

- Comité de pilotage

Dans un premier temps, un comité de pilotage s’est constitué, afin de réfléchir a I’organisation
du projet pour développer un outil adapté a 1’auto-évaluation répétée de 1’anxiété en langage
FALC. Ce comité était constitué de 3 personnes: 1 professeur en génétique médical, 1
enseignant en psychologie cognitive, et 1 psychologue spécialisée en neuropsychologie. Ce

comité de pilotage a décidé de créer un groupe de travail, afin d’identifier des éléments
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importants a la réalisation d’un outil d’auto-évaluation de 1’anxiété adapté a des personnes
présentant une DI. Ce comité a par la suite mené une réflexion sur I’utilisation des données
obtenues par le groupe de travail, et décidé la réalisation d’une enquéte aupres d’un panel de

population plus important, afin de préciser les €léments a intégrer dans 1’outil d’auto-évaluation.

- Groupe de travail

Par la suite, un groupe de travail a été constitué, afin d’identifier les principales caractéristiques
a retrouver dans 1’outil d’auto-évaluation de I’anxiété. Ce groupe de travail était constitué de
psychologues, de médecins, d’infirmiéres, et de familles de patients présentant une déficience

intellectuelle.

Il a été souligné I’'importance d’une formulation en langage Facile A Lire et a Comprendre
(langage FALC). Ce langage FALC est une transcription d’un langage classique en langage

compréhensible par tous, il répond a certaines regles, dont les principales sont les suivantes :

- Les mots utilisés doivent étre des mots d’usage courant.

- Les phrases doivent étre courtes.

- Un pictogramme doit toujours tre associé au texte.

- La mise en page doit étre claire et facile a suivre avec des typographies simples.

- II faut aller au message essentiel.

- I faut tester auprés de publics concernés.

Concernant le choix des items a évaluer a travers 1’échelle, il a été choisi d’observer plusieurs
dimensions en lien avec 1’anxiété. La principale question de cette application étant un item
¢valuant directement 1’anxiété. En effet, il a été montré que des évaluations a un seul item

s’averent aussi fiables que des évaluations utilisant de plus longues échelles (Littman et al.,
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2006). La validité scientifique d’une échelle a un seul item a été également démontrée pour

I’évaluation de I’anxiété¢ (Williams et al., 2010).

L’anxiété étant un phénomeéne multidimensionnel, il a été choisi d’évaluer plusieurs dimensions
pouvant étre lies a 1’anxiété a I’aide de cette échelle. Le choix des dimensions a évaluer a été
réalisé par les psychologues du groupe de travail, en se basant d’une part sur des échelles
préexistantes : 1’échelle d’Hamilton, qui ne fait pas 1’objet d’une validation dans la déficience
intellectuelle (Hamilton, 1959; Maier et al., 1988), et I’échelle Glasgow Anxiety Scale for
people with an Intellectual Disability (GAS-ID) (Mindham & Espie, 2003) développée pour
des personnes ayant une déficience intellectuelle, mais pour laquelle il n’existe pas de version
francaise. La dimension somatique est ressortic a travers ces deux échelles comme une
dimension importante a évaluer pour caractériser 1’anxiété chez les personnes avec DI. Ainsi,
nous avons choisi d’interroger 1’évolution de la dimension douloureuse au cours de notre
protocole de thérapie. De méme, le sommeil étant directement impacté par 1’anxiété, nous avons
souhaité en observer I’évolution au cours du protocole. L’agitation motrice est également
apparue comme une dimension importante en tant que marqueur de 1’anxiété. Les troubles du
comportement auraient pu €tre inclus, mais cette dimension nous a semblé étre plus pertinente
pour une échelle d’hétéro-évaluation que dans une auto-évaluation, nous I’avons donc écartée.
Il nous est également apparu comme important d’évaluer les dimensions de bien-étre et de
motivation, car ces deux dimensions sont susceptibles d’étre directement impactées par
I’anxiété. Le protocole de thérapie s’inscrivant dans les 3° vagues de thérapies cognitives et
comportementales, 1’objectif de ce protocole n’est pas uniquement de diminuer I’intensité de

I’anxiété, mais aussi, et avant tout d’améliorer la qualité de vie des participants.
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Une fois le choix des dimensions évaluées par 1’application posé€, le groupe de travail a
présélectionné une série de pictogramme et de formulations pour évaluer ces domaines en

langage facile a lire et a comprendre.

- Enquéte

Une fois la pré-sélection d’items et de formulations de phrases faites, il a ét¢ décidé de
soumettre le choix définitif des pictogrammes et des phrases a une enquéte. Cette enquéte a été
adressée a des professionnels travaillant auprés d’une population présentant une DI, dont la
cause pouvait étre variable, a des familles de personnes avec une DI, ainsi qu’a des personnes
ayant une DI. Cette enquéte a été réalisée a I’aide d’un questionnaire sur Google Form. La
formulation de I’enquéte était en langage FALC afin de permettre aux personnes présentant une

DI de répondre.

Cette enquéte visait donc a déterminer la formulation et le pictogramme le plus adapté pour
illustrer chacun des 6 domaines a ¢valuer avec I’application.
Ainsi, pour chacun de ces domaines, étaient présentées une série de pictogrammes a choisir (4
pictogrammes par domaine), ainsi qu’une série de formulations (de 2 a 5 selon les domaines).
Pour chaque domaine, le répondant a I’enquéte pouvait cocher une case autre, et ajouter alors
une proposition de formulation s’il le souhaitait.
A la fin du questionnaire le statut du répondant était demandé. Les réponses proposées €taient :
patient, membre de la famille/ proche, médecin, membre d’une association de patient,
psychologue, éducateur, autre avec possibilité de préciser. Dans cette étape il était possible de

s¢lectionner plusieurs réponses.

Pour les personnes se déclarant comme patient, était demandé si le diagnostic d’'une maladie
génétique était connu, avec la possibilité de préciser cette maladie génétique. La date de

naissance ¢tait également demandée.
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Le formulaire de I’enquéte est disponible en annexe 1.

L’enquéte a ét¢ diffusée grace a plusieurs plateformes. Elle a été diffusée aupres: de
professionnels travaillant au CHU ; via le réseau de santé maladies rares ; via les associations
de patients de plusieurs syndromes (Syndrome Kabuki, Syndrome de Williams, Trisomie 21,

Syndrome 22Q11).

- Choix du développement de I’application

Les réflexions menées par le comité de pilotage, et le groupe d’expert ont amené a une décision
de présentation de 1’outil d’auto-évaluation sous forme d’application Smartphone. En effet, une
application Smartphone permet de présenter des questions a la fois avec une lecture audio, et
une dimension visuelle : pictogrammes, échelle interactive. Il est possible de programmer un
rappel sur une application, et les données d’évaluations peuvent étre stockées dans le téléphone,
et facilement partagées. La prise en main de ce support est globalement maitrisée par les
personnes présentant des difficultés cognitives et intellectuelles. Ce dernier est accessible pour
des personnes ne pouvant pas écrire, que ce soit pour des raisons praxiques, ou encore
intellectuelles. Les données telles que la date et I’heure peuvent étre automatiquement
enregistrées, et cet outil nécessite ainsi moins de capacités d’organisation et de compréhension

qu’un support papier, qui nécessiterait de conserver et d’organiser les documents par date.

2.1.2.1.2 Analyse des données de ['enquéte

Une analyse descriptive des données obtenues lors de I’enquéte a ¢été réalisée. La variable
quantitative (I’age) a été décrite par son effectif, moyenne, écart-type. Les variables qualitatives

(réponses et images) ont été décrites par leur fréquence et leur pourcentage.
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L’association entre les variables qualitatives et sous-groupes (selon le répondant et selon le
syndrome) a été étudiée par le test de Chi2 ou le test de Fisher si les effectifs théoriques des
réponses €taient inférieurs a 5. Les associations significatives trouvées en comparant 3 groupes
(en fonction du répondant) ont été évaluées en comparant des paires de sous-groupes deux par
deux avec la correction pour test multiples de Benjamini-Hochberg (FDR : false discovery rate).

Les données manquantes n’ont pas été prises en compte dans les calculs.

Tous les tests statistiques ont été bilatéraux avec une erreur de Type I de 0,05.

Les analyses ont ¢té réalisées avec le logiciel SAS® Version 7.12 HF4.

2.1.2.2 Résultats de ’enquéte

2.1.2.2.1 Statistiques descriptives de I’échantillon

Le

Tableau 1. décrit la population ayant répondu a ’enquéte en termes d’age et de catégorie de
répondant.

Tableau 1. Tableau descriptif des répondants et de leurs ages.

Population Proches Patients Professionnels
Totale

N total 372 225 67 80

Age 34,67 (£15,21) 35,64 (£16,30) 27,43 (£11,17) 45,06 (+11,51)

2.1.2.2.2 statistiques pour le domaine de I'anxiété

Les données statistiques des analyses concernant 1’évaluation de 1’anxiété sont présentées dans

le Tableau 2 et le Tableau 3

La phrase choisie par la majorité des répondant pour caractériser la dimension de I’anxiété est
la phrase «aujourd’hui je suis inquiet». Cependant, les phrases choisies varient

significativement entre les personnes répondant au questionnaire. Les proches ainsi que les
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professionnels choisissent en majorité la phrase « aujourd’hui je suis inquiet », alors que les

patients eux, choisissent en majorité la phrase « aujourd’hui je suis stressé ». Pour les phrases,

on observe une différence significative entre les réponses apportées par les patients, les proches

et les professionnels. Concernant le choix du pictogramme, la majorité des répondants a choisi

I’image 1. Cependant, une différence significative existe entre les répondants. La majorité des

Proches, ainsi que la majorité des Patients choisissent I’image 1, alors que les professionnels

choisissent en majorité I’image 4. On observe une différence significative entre les patients et

les professionnels. La différence n’est pas significative entre les professionnels et les patients,

ni entre les patients et les proches.

Tableau 2. Résultats des analyses concernant le domaine de 1'anxiété

Modalités
Aujourd'hui je suis inquiet.
Aujourd’hui je suis
angoisse.

Aujourd’hui  je suis

anxieux.

Aujourd’hui je suis stressé.
N

Image 1

Image 2

Image 3

Image 4

N

Pop.
totale
n (%col)
143 (41)
60 (17,2)

29 (8.,3)

113 (32)
349
137 (37)
66 (17,7)
57 (15.3)
112 (30)
372

Proches

n (%col)
95 (44,8)
44 (20,8)

16 (7.6)

57 (26,9)
216 (100)
88 (39,1)
42 (18,7)
32 (14,2)
63 (28)
225 (100)

Répondant

Patients Professionnels
n (%col) n (%col)

15 (25) 33 (45,2)
10 (16,7) 6(8,2)
10 (16,7) 3(4,1)
25 (41,7) 31 (42,5)
60 (100) 73 (100)
18 (26,9) 31 (38,8)
15 (22,49) 9(11,3)
17 (25,4) 8 (10)
17 (25,4) 32 (40)
67 (100) 80 (100)

Test p
Chi2 0,001
Chi2 0,024
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Tableau 3. Comparaison entre chaque paire de sous-groupe de répondant avec la correction
pour tests multiples pour le domaine de I’anxiété

Variable Répondant

Variable Modalité Versus FDR

Phrase Proches Professionnels 0.0267
Patients Proches 0.0234
Patients Professionnels 0.0234

Image Proches Professionnels 0.1402
Patients Proches 0.1098
Patients Professionnels 0.0234

2.1.2.2.3 statistiques pour le domaine de la douleur

Les données statistiques des analyses concernant I’évaluation de la douleur sont présentées dans

le Tableau 4 et le Tableau 5.

La phrase choisie par la majorité des répondant est la phrase « aujourd’hui j’ai mal ».
Cependant, les phrases choisies pour caractériser la dimension douloureuse varient
significativement entre les personnes répondant au questionnaire. Les proches ainsi que les
professionnels choisissent en majorité la phrase « aujourd’hui j’ai mal », alors que les patients
eux, choisissent en majorité la phrase « aujourd’hui j’ai mal dans mon corps ». On observe une
différence significative entre les réponses apportées par les patients et les proches, ainsi qu’entre
les patients et les professionnels. En revanche, il n’y a pas de différence significative entre les

réponses apportées par les proches et les professionnels.

Concernant le choix du pictogramme, I’image choisie par 1’ensemble des catégories de
répondant est la méme : I’image 3. On observe toutefois une différence significative dans la

fréquence des réponses données entre la catégorie des patients et celle des professionnels.
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Tableau 4. Résultats des analyses concernant le domaine de la douleur

Modalités
Aujourd’hui je ressens des douleurs.
Aujourd’hui j’ai des douleurs.
Aujourd’hui j’ai mal dans mon
corps.

Aujourd’hui j’ai mal.
N

Image 1

Image 2

Image 3

Image 4

N

Pop.
totale
n (%col)
32 (8,91)
46 (12,8)
95 (26,5)

185 (52)
359
104 (28)
110 (30)
131 (35)
27 (7.3)
372

Proches

n (%col)
18 (8,29)
20 (9,2)
57 (26,3)

122 (56.2)
217 (100)
68 (30,2)
66 (29,3)
76 (33.8)
15 (6,7)
225 (100)

Répondant
Patients

n (%col)
11(17,5)
15 (23,8)
21(33,3)

16 (25.,4)
63 (100)
19 (28,4)
14 (20,9)
23 (34,3)
11 (16,4)
67 (100)

Professionnels

n (%col)
3 (3.85)
11 (14,1)
17 (21,8)

47 (60,3)
79 (100)
17 21,3)
30 (37.5)
32 (40)
1(1,3)
80 (100)

Test
Chi2

Chi2

Tableau 5. Comparaison entre chaque paire de sous-groupe de répondant avec la correction
pour tests multiples pour le domaine de la douleur.

Répondant
Variable Modalité Versus
Phrase Proches Professionnels
Patients Proches
Patients Professionnels
Image Proches Professionnels
Patients Proches
Patients Professionnels

FDR
0.3183
0.0006
0.0006
0.0901
0.0901
0.0042

2.1.2.2.4 statistiques pour le domaine de I'agitation

Les données statistiques des analyses concernant 1’évaluation de I’agitation sont présentées

dans le Tableau 6 et le Tableau 7.

La phrase choisie par la majorité des répondant pour caractériser la dimension de 1’agitation est

la phrase « aujourd’hui j’ai besoin de bouger dans tous les sens ». Cependant, les phrases

choisies varient significativement entre les personnes répondant au questionnaire. Les proches

ainsi que les professionnels choisissent en majorité la phrase « aujourd’hui j’ai besoin de bouger
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dans tous les sens », alors que les patients eux, choisissent en majorité la phrase « aujourd’hui
je suis agité ». On observe une différence significative dans les réponses apportées entre les
patients et les proches, ainsi qu’entre les patients et les professionnels. En revanche, on
n’observe pas de différence significative dans les réponses apportées entre les proches et les

professionnels.

Concernant le choix du pictogramme, I’image choisie par la majorité des catégories de
répondant est I’image 1. Cependant, une différence significative existe entre les répondants.
La majorité des Proches, ainsi que la majorité des professionnels choisissent 1’image 1, alors
que les patients choisissent en majorité I’image 4. On observe une différence significative dans
les réponses apportées entre les patients et les proches, ainsi qu’entre les patients et les
professionnels. En revanche, on n’observe pas de différence significative dans les réponses

apportées entre les proches et les professionnels.

60



Tableau 6. Résultats des analyses concernant le domaine de 1’agitation

Répondant
Pop. Proches Patients  Professionnels
totale
Modalités n (%col) n (%col) n (%col) n (%col) Test p

Aujourd’hui je suis agité. 60 (18) 34 (16,8) 16 (27) 10 (13,9) CHI2 0,01
Aujourd’hui j’ai besoin de 105 68 (33,7) 7 (11,7) 30 (41,7)
bouger dans tous les sens. L4
Aujourd’hui j’ai besoin de 57 (17,1) 28 (13,9) 14 15 (20,8)
remuer. (23,3)

Aujourd’hui  j’ai la 57 (17,1) 36 (17,8) 11 (18) 10 (13,9)
bougeotte.

Aujourd’hui mon corps a 55 (16,5) 36 (17,8) 12 (20) 7(9,7)

besoin de bouger dans tous

les sens.

N 334 202 (100) 60 (100) 72 (100)

Image 1 177 114 (50,7) 21 (31) 42 (52.,5) Fisher — (),00
(47,6) 03

Image 2 26 (7,0) 14 (6,2) 34,5 9(11,3)

Image 3 40 (10,8) 19 (8,4) 18 (27) 3(3,8)

Image 4 129 (35) 78 (34,7) 25 (37) 26 (32,5)

N 372 225 (100) 67 (100) 80 (100)

Tableau 7. Comparaison entre chaque paire de sous-groupe de répondant avec la correction
pour tests multiples pour le domaine de I’agitation.

Répondant
Variable Modalité Versus FDR
Phrase Proches Professionnels 0,4640
Patients Proches 0,0357
Patients Professionnels 0,0116
Image Proches Professionnels 0,2723
Patients Proches 0,0012
Patients Professionnels 0,0012

2.1.2.2.5 statistiques pour le domaine de la motivation

Les données statistiques des analyses concernant 1’évaluation de la motivation sont présentées

dans le Tableau & et le Tableau 9.
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La phrase choisie par la majorité des répondant pour caractériser la dimension de la motivation
est la phrase « aujourd’hui j’ai envie de faire des choses ». Cependant, les phrases choisies
varient significativement entre les personnes répondant au questionnaire. Les proches ainsi que
les professionnels choisissent en grande majorité la phrase « aujourd’hui j’ai envie de faire des
choses, alors que les patients eux, choisissent en majorité la phrase « aujourd’hui je suis motivé
». On observe une différence significative dans les réponses apportées entre les patients et les
proches, ainsi qu’entre les patients et les professionnels, et entre les professionnels et les

proches.

Concernant le choix du pictogramme, I’image choisie par la majorit¢ des catégories de
répondant est I’image 1. C’est également la réponse la plus fréquente pour les proches, ainsi
que les professionnels. En revanche, ici les patients choisissent I’image 3. Cependant on observe
une différence significative dans les réponses apportées entre les patients et les proches. En
revanche, on n’observe pas de différence significative dans les réponses apportées entre les

proches et les professionnels, ni entre les patients et les professionnels.

Tableau 8. Résultats des analyses concernant le domaine de la motivation.

Répondant
Pop. totale Proches Patients Professionnels
Modalités n (%col) n (%col) n (%col) n (%col)
Aujourd’hui je suis motivé. 103 (29,8) 62 (29.5) 32 (50,8) 10 (13,7)

Aujourd’hui j’ai envie de faire des 240 (69,4) 147 (70,0) 31(49,2) 61 (83,56)
choses.

N 346 210(100) 63 (100) 73 (100)
Image 1 117 (31,5) 66(29,33) 21 (31,34) 30 (37.5)
Image 2 81(21,7) 49(21,8) 11 (164) 21 (26,3)
Image 3 91 (24.5)  55(24.4)  24(358) 12 (15,0)
Image 4 83(22,3) 55(244)  11(16,4) 17 (21,3)
N 372 225(100) 67 (100) 80 (100)
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Tableau 9. Comparaison entre chaque paire de sous-groupe de répondant avec la correction
pour tests multiples pour le domaine de la motivation.

Répondant
Variab Modalité Versus FDR
le

Phrase Proches Professionnels 0,0190
Patients Proches 0,0126
Patients Professionnels 0,0006

Image  Proches Professionnels 0,2723
Patients Proches 0,0456
Patients Professionnels 0,2639

2.1.2.2.6 statistiques pour le domaine du bien-étre

Les données statistiques des analyses concernant 1’évaluation de la motivation sont présentées

dans le Tableau 10 et le Tableau 11.

La phrase choisie par la majorité des répondant pour caractériser la dimension du bien-étre est
la phrase «aujourd’hui je suis content ». Cependant, les phrases choisies varient
significativement entre les personnes répondant au questionnaire. Les proches choisissent en
majorité¢ la phrase « aujourd’hui je suis content », alors que les patients, tout comme les
professionnels, eux, choisissent en majorité la phrase « aujourd’hui je me sens bien ». On
observe une différence significative dans les réponses apportées entre les patients et les
professionnels. En revanche, on n’observe pas de différence significative dans les réponses
apportées entre les proches et les professionnels ni entre les patients et les proches. Concernant
le choix du pictogramme, 1’image choisie par la majorité¢ des catégories de répondant est
I’image 2. C’est également la réponse la plus fréquente pour les patients. En revanche, ici les
professionnels et les proches choisissent 1’image 4. De plus, on observe une différence
significative entre les réponses apportées par les patients et les proches, et celles apportées par
les patients et les professionnels. Il n’y a pas de différence significative entre les réponses

apportées entre les proches et les professionnels.
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Tableau 10. Résultats des analyses concernant le domaine du bien-étre

Modalités

Pop.
totale

n (%col)

Aujourd’hui je me sens 144 (40)

bien.

Aujourd’hui je suis content. 153 (43)

Aujourd’hui je

heureux.
N

Image 1

Image 2
Image 3
Image 4
N

suis 58(16,2)

359
81(21,8)

145 (39)
7(1,9)
139 (37)
372

Répondant

Proches Patients

n (%col) n (%col)
81 (37,50) 27 (415)

100 (46,3)  20(30,8)
35(16,2)  18(27,7)

218 (100) 65 (100)
49 (21,8)  20(29,8)

84 (37,3) 35(52,2)
3(1,3) 0(0,0)
89 (39,6) 12 (17,9)
225 (100) 67 (100)

Professionnels

n (%col)
36 (48,5)

33 (44,6)
5(6,8)

76 (100)
12 (15)

26 (32,5)
4 (5,0)
38 (47,5)
80 (100)

Test p
Chi2 0,008
Fisher 0,000

6

Tableau 11. Comparaison entre chaque paire de sous-groupe de répondant avec la correction
pour tests multiples pour le domaine du bonheur.

Variab Modalité

le
Phrase Proches
Patients
Patients
Image  Proches
Patients

Patients

Répondant

Versus

Professionnels
Proches
Professionnels
Professionnels
Proches

Professionnels

FDR

0,0848
0,0573
0,0094
0,1073
0,0094
0,0006

2.1.2.2.7 statistiques pour le domaine du sommeil

Les données statistiques des analyses concernant 1’évaluation de la motivation sont présentées

dans le Tableau 12 et le Tableau 13.

La phrase choisie par la majorité des répondant pour caractériser la dimension du bien-étre est

la phrase « cette nuit j’ai bien dormi ». Cette phrase est celle la plus fréquemment choisie quelle
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que soit la catégorie de répondant. Il existe toutefois une différence significative dans la

fréquence des réponses entre les patients et les proches. La différence entre les réponses

apportées n’est pas significative entre les proches et les professionnels ni entre les patients et

les professionnels.

Concernant le choix du pictogramme, I’image choisie par la majorit¢ des catégories de

répondant est I’image 4. C’est également la réponse la plus fréquemment choisie pour chaque

catégorie de répondant. Il n’existe ici pas de différence significative dans les fréquences de

réponses entre chaque catégorie.

Tableau 12. Résultats des analyses concernant le domaine du sommeil

Modalités
Cette nuit, j’ai bien dormi.
J’ai bien dormi.
La nuit derniére, j’ai bien
dormi.
N
Image 1
Image 2
Image 3
Image 4
N

Pop.
totale
n (%col)
193 (53)
153 (42)
17 (4,7)

365
35 (9,4)
22 (5.91)
9 (2.42)
306 (82)
372

Proches

n (%col)

114 (51,1)

102 (45,7)
7(3,1)

224 (100)
20 (8.9)
14 (6.22)
5(2.22)

186 (82,7)

225 (100)

Répondant
Patients

n (%col)
36 (58,1)
19 (30,6)
7(11,3)

63 (100)
11 (16,4)
5 (7.46)
2 (2.99)
49 (73,1)
67 (100)

Professionnels

n (%col)
43 (55,1)
32 (41)
3(3,9)

78 (100)
4 (5,0)
3 (3.75)
2(2.50)
71 (88.8)
80 (100)

Test
Fisher

Fisher

p
0,052

0.266
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Tableau 13. Comparaison entre chaque paire de sous-groupe de répondant avec la correction
pour tests multiples pour le domaine du sommeil.

Répondant
Variable Modalité Versus FDR
Phrase Proches Professionnels 0,7583
Patients Proches 0,0492
Patients Professionnels 0,3060
Image Proches Professionnels 0,7471
Patients Proches 0,3974
Patients Professionnels 0,1905

2.1.2.3 Discussion étude 1A

Ainsi, plusieurs étapes nous ont permis de déterminer les caractéristiques de I’échelle d’auto-
¢valuation de 1’anxiété que nous souhaitions développer. Apres avoir constitué un comité de
pilotage, puis un groupe de travail, nous avons réalis¢ une enquéte aupres de 372 répondants,
avec une diffusion en ligne a ’aide de plusieurs associations ou réseaux de patients et de

professionnels.

A travers cette enquéte, les répondants étaient amenés a choisir parmi plusieurs propositions
une phrase, ainsi qu’un pictogramme permettant d’illustrer une dimension précise, en lien avec
I’anxiété.

De cette enquéte, il ressort tout d’abord que chaque réponse a été choisie par un certain nombre
de répondants. Ainsi, le travail préalable réalis¢ par le groupe de professionnel a permis de
choisir un certain nombre de pictogrammes et de formulations de phrases qui pouvaient tous

étre jugés comme appropriés pour caractériser certains domaines.

Il a été possible pour chaque domaine, d’identifier une formulation de phrase, ainsi qu’un
pictogramme remportant la majorité des choix. Cependant, une analyse plus poussée permet de
voir qu’en fonction du groupe de personnes répondant au questionnaire, le choix de la phrase
ou du pictogramme s’avere différent. Par exemple, pour la formulation des phrases, sur les 6

domaines évalués, seule la question sur le sommeil a obtenu pour formulation préférentielle une
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réponse similaire chez I’ensemble de groupes de répondants. Les patients ont dans la majorité
des cas préférés une formulation différente de celles choisies par les soignants ou les proches.
Cela est particulierement intéressant, car il est ainsi possible d’identifier les ¢léments dans les
réponses des patients qui différent des éléments de réponses des proches ou des professionnels
de santé, et ainsi de déterminer des caractéristiques propres aux patients, a faire figurer dans
des documents en langage FALC. Chaque réponse pourrait faire 1’objet d’une étude
approfondie d’un point de vue linguistique pour comprendre les raisons de ces différences. Par
exemple dans le cadre de la douleur, les proches comme les professionnels ont estimé en grande
majorité que la formulation la plus adaptée était « aujourd’hui j’ai mal », alors que les patients,
eux, ont choisi la réponse « aujourd’hui, j’ai mal dans mon corps ». Une des explications a ce
constat pourrait étre par exemple un besoin de précision dans la formulation. Une autre
explication pourrait étre un rapport a la douleur, et au corps différent, nécessitant de préciser

I’aspect corporel de la douleur.

Pour la question concernant I’anxiété, les proches comme les professionnels ont choisi comme
formulation la phrase « aujourd’hui, je suis inquiet », alors que les patients, eux, ont choisi la
phrase « aujourd’hui, je suis stressé ». Peut-étre le terme inquiet a pu sembler plus simple que
celui « stressée » pour les proches, et les professionnels, alors que les patients, eux se sont
appropriés plus facilement le terme stressé. De méme pour la question concernant 1’agitation :
les professionnels comme les proches ont choisi pour formulation la phrase « aujourd’hui, j’ai
besoin de bouger dans tous les sens », alors que les patients ont choisi la phrase « aujourd’hui,
je suis agité ». Ici encore, il est possible que les professionnels ainsi que les proches aient jugé
le terme « agité » comme trop compliqué, alors qu’il a été jugé appropri€ par les patients. Dans
ces différentes phrases, il semblerait qu’un besoin de précision dans la formulation soit présent

pour les patients.
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Ces explications ne restent qu’au stade de supposition, et pourraient justifier une étude plus
poussée. En effet, le questionnaire n’était pas accompagné d’un outil permettant de vérifier le
sens donné par les participants aux différentes formulations, ni les raisons pour lesquelles
certaines formulations étaient préférées a d’autres. Ce point constitue une des limites de cette
premicre ¢tude. Un questionnement autour des €¢léments ayant entrainé le choix des différentes
formulations ou pictogrammes, ou encore une veérification du sens mis derriére certaines

formulations pourrait constituer une étude intéressante.

Pour conclure, un des résultats les plus marquants de cette premicre partie d’étude est
cette différence de réponses fournie a I’enquéte en fonction de la personne y répondant. Les
formulations choisies par les soignants, et par les proches sont différentes en effet de celles
choisies par les personnes présentant une déficience intellectuelle. Cette différence dans les
réponses des répondants nous permet d’identifier des €léments de réponses qui semblent
propres aux personnes présentant une DI, en particulier en ce qui concerne le besoin de
précision, qui semble ressortir. Cet ¢lément peut étre un élément important a prendre en compte
dans des travaux ultérieurs nécessitant le développement de supports en FALC. Dans les regles
de développement d’outils FALC, il est souligné I’importance d’un travail avec des personnes
présentant une DI, qui doivent étre impliqués dans la construction méme des outils rédigés en
FALC. Pour cette raison, nous avons donc choisi de développer ’application en nous basant
sur les choix des formulations et des pictogrammes provenant des patients. A I’issue de cette
premicre phase de recherche, 1’outil d’auto-évaluation de 1’anxiété a été développé en se basant

sur les résultats de cette recherche, avec pour support une application Smartphone.

Dans une deuxiéme phase de cette recherche, nous chercherons a évaluer les qualités

psychométriques de I’outil d’auto-évaluation ainsi développé, et nommé WillCope.
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2.1.3 Etude 1 B: Validation de WillCope comme échelle d’auto-évaluation de

I'anxiété

2.1.3.1 Matériel et Méthode

2.1.3.1.1 Participants
Les participants a cette étude étaient des adultes, présentant une déficience intellectuelle 1égere

a modérée, et ne présentant pas de cécité, ni de surdité.

Le recrutement des participants s’est fait au sein de structures accueillant des personnes
présentant une déficience intellectuelle. Les participants de la recherche étaient informés par le
personnel des structures au sein desquels la recherche s’est déroulée, par voie orale, ainsi
qu’avec la présentation d’une note d’information en langage FALC. Les représentants des

patients ¢taient également informés a I’aide d’une note d’information envoyée par courrier.

2.1.3.1.2 Mesures

- échelle WillCope

Suite a la premicre partie de I’étude, décrite précédemment, I’outil d’auto-évaluation de
I’anxiété a été développé sur un support Smartphone : WillCope. Sur cette application, les
participants a la recherche ont répondu a six questions en lien avec I’anxiété, déterminées grace
a I’étude précédemment décrite. Pour chaque question, le participant a rempli une échelle de
Likert, cotée de 1 a 10. Ces six questions permettent d’évaluer les principaux domaines en lien
avec les troubles anxieux, retrouvés chez les personnes présentant une DI. La formulation des
questions est en langage FALC. Les questions concernent 1’anxiété, la douleur, le sommeil,

I’agitation motrice, le bien-étre et la motivation.
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- Concernant I’anxiété, Williams et al., ont démontr¢ la validité scientifique d’une échelle a un
seul item pour évaluer I’anxiété (Williams et al., 2010). La formulation de la question est

ici : « Aujourd’hui, je suis stressé ».

- La douleur est évaluée en raison de I’importance des symptdmes somatiques associés a

I’anxiété : « Aujourd’hui, j’ai mal dans mon corps ».

- Le sommeil est évalué en raison de I’impact de 1I’anxiété sur le sommeil : « cette nuit, j’ai bien

dormi ».

- L’agitation motrice faisant partie des manifestations de 1’anxiété, surtout chez les patients

présentant une DI, elle est évaluée avec la phrase suivante : « aujourd’hui, je suis agité ».

- Le bien-étre, qui peut étre directement affecté par I’anxiété, est évalué par la phrase suivante :

« aujourd’hui, je me sens bien ».

- Et enfin, la motivation, qui peut aussi étre impactée par 1’anxiété, est évaluée par la phrase :

« aujourd’hui, je suis motivé ».

Des hétéro-évaluations ont été réalisées lors de la visite de baseline, de fin de thérapie, et la

visite finale se déroulant 3 mois apres la visite de fin de thérapie.

Des captures d’écran de I’application sont disponibles en annexe 8.

- Echelle d’Hamilton

Une hétéro-évaluation de ’anxiété a été réalisée par un psychologue clinicien a ’aide de
I’échelle d’évaluation de I’anxiété d’Hamilton (HAM-A) (Hamilton, 1959; Maier et al., 1988).
Cette échelle est une des plus fréquemment utilisée pour évaluer I’intensité des symptomes de
I’anxiété. Elle est applicable a tous les adultes, et se compose de 14 questions, dans lesquelles

il est a chaque fois possible d’évaluer la gravité¢ des symptomes. Les éléments évalués dans
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cette €chelle sont les suivant: humeur anxieuse (inquié¢tude, appréhension, irritabilité) ;
sentiment de tension, fatigabilité, incapacité a se détendre, réactions de sursaut, pleurs,
tremblements, peurs, troubles du sommeil, difficultés de concentration et problémes de
mémoire, humeur dépressive, symptomes somatiques, et comportement durant I’entretien. Les
symptdmes sont évalués selon 5 degrés de sévérité, de I’absence a I’intensité invalidante. Le

score global va de 0 a 56.

Plus le score est €levé, plus I'anxiété est sévere. Les scores obtenus permettent de catégoriser
I’anxiété : un score inférieur a 4 est associé a une anxiété dite « normale » ; entre 12 et 20,
I’anxiété est 1égere ; entre 20 et 25, elle est modérée, et si le score est supérieur a 25, I’anxiété
est grave a sévere. Cette échelle est utilisée en complément des mesures d’auto-évaluations
répétées. Elle permet une analyse descriptive de 1’évolution de I’anxiété avant et apres
traitement, et présente plusieurs avantages pour évaluer ’anxiété dans une population
présentant une DI. En effet, elle permet une hétéro-évaluation de I’anxiété par un psychologue.
Elle permet également de prendre en compte la dimension somatique de 1’anxiété, ainsi que le
comportement du patient avec ses manifestations anxieuses. L’échelle d’Hamilton est

disponible en annexe 2.

- Le bien-étre

Le bien-étre a ét¢ évalué a ’aide de I’échelle WEMWRBS. Cette échelle a été développée par
les universités de Warwick et Edinburg (Tennant et al., 2007). La version francaise a été traduite
par Nicolas Franck en 2013, et fait ’objet d’une validation en frangais (Trousselard et al., 2016).
Cette échelle permet d’évaluer le bien-Etre psychologique pour les individus agés de 13 a 74
ans. Elle évalue le bien-étre psychologique dans deux dimensions théoriques. Le bien-Etre

eudémoniste, qui comprend le fonctionnement psychologique positif, les relations satisfaisantes
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avec les autres, la réalisation de soi et I’acceptation. Le bien-étre hédoniste, qui correspond a

un état de bonheur et de satisfaction de vie.

Cette échelle comprend 14 items sur une échelle de Lickert quottée de 1 (jamais) a 5 (toujours).
Plus le score est élevé, plus le bien-étre psychologique de 1’individu est fort. Cette échelle est

disponible en annexe 3.

- La qualité de vie

La qualit¢é de vie a ¢été évaluée a l'aide du questionnaire abrégé de qualité de vie de
'Organisation mondiale de la sant¢ (WHOQOL-BREF) (Baumann et al., 2010). Cette échelle
permet une évaluation globale de la qualité de vie. Il s’agit d’une version courte, et plus récente
(2004) du questionnaire WHOQOL-100. Cet outil peut étre auto-administré, ou hétéro-
administré. I1 est composé de 26 items, chacun notés de 0 a 5. Il contient un item évaluant la
qualit¢ de vie globale auto-évaluée du sujet, et un item évaluant la perception de la santé

générale. Les autres items évaluent les facteurs de qualité de vie décrits ci-apres.

- La santé physique, évaluée a I’aide de 7 items, en lien avec la douleur et la géne, la fatigue et

I’énergie, le sommeil, la mobilité, la présence d’une médication, et les activités-travail.

- La santé mentale, évaluée a I’aide de 6 items, en lien avec les émotions positives et négatives,

I’apprentissage, la mémoire et la concentration, I’estime de soi, I’image corporelle, la pensée.

- Les relations sociales, évalué¢ a I’aide de 3 items: des items interrogeant les relations

personnelles, le soutien social, et les relations sexuelles.

- L’environnement est évalué a I’aide de 8 items, en lien avec la sécurité, les ressources

financieres et médico-sociales, I’acces aux loisirs, le logement, le transport, le domicile.
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La cotation se fait sur des échelles de réponses en cinq points variables selon les questions
posées, et permettant 1’évaluation de la capacité ( « pas du tout — complétement »), de I’intensité
(«pas du tout-extrémement »), de la fréquence («jamais- toujours »), ou encore de la
satisfaction (« satisfait/insatisfait » ; « trés bon/mauvais »). Pour chaque domaine, le calcul du
score se fait a I’aide d’une grille de calcul permettant I’obtention d’un score transformé de 4 a
20. Les scores sont ensuite ramenés a une échelle de mesure standard allant de 0 (le plus
mauvais score), a 100 (Ie meilleur score). L’échelle est ici remplie par le psychologue. Cette

échelle est disponible en annexe 4.

2.1.3.1.3 Procédure

Apres avoir été informé de la recherche par le personnel des structures les accueillant, les
personnes souhaitant participer a la recherche étaient accompagnées jusqu’au bureau de la
structure dans laquelle un psychologue clinicien spécialisé en neuropsychologie, ou encore une
stagiaire en fin d’études de neuropsychologie réalisait les évaluations. Le participant a la
recherche restait ensuite seul avec le psychologue pour la durée de la rencontre, environ 15 a
30 minutes. Tout d’abord, le psychologue réexpliquait la recherche, et recueillait le
consentement du participant. Ensuite, une évaluation de I’anxiété a I’aide de 1’échelle WillCope
était réalisée par le patient, qui répondait directement sur le téléphone. Ensuite, le psychologue
réalisé 1’évaluation de I’anxiété avec 1’échelle d’Hamilton, puis une évaluation de la qualité de

vie avec I’échelle WHOQOL-bref, puis une évaluation du bien-étre avec 1’échelle WEMWBS.

2.1.3.1.4 Analyses des données

Nous avons analysé nos données avec le logiciel R (R. Core Team, 2012) en utilisant les
fonctions alpha et fa du package « psych” (Revelle, 2014). Le test de la sphéricité de Bartlett a
été¢ employé pour tester 1’hypothése que la matrice de corrélation incluant les items de notre

outil différe de la matrice identité. Nous pouvons conclure que les corrélations issues de nos
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données sont adaptées a une analyse factorielle si le test de Bartlett est significatif. Nous avons
utilisé la fonction mvn du package MVN (Korkmaz et al., 2014) pour tester I’hypothése d’une
distribution multivariée Gaussienne avec le test de la normalit¢ de Mardia. Les valeurs p.
doivent étre supérieures a .05 pour des taux d’asymétrie et d’aplatissement correspondant a la
loi normale et nos les résultats obtenus avec nos données révelent des valeurs p.<.05. Nos
données ne se distribuent donc pas normalement. Il a ét€ montré que la méthode des moindres
carrés ordinaires €tait robuste dans le cas de violations a la normalité (Judkins & Porter, 2016),
nous avons réalis¢ des analyses factorielles utilisant cette méthode. Nous avons basé nous
analyses sur le modele en facteurs communs et nous avons réalisé une analyse factorielle
exploratoire en utilisant la méthode de 1’axe principal. Nos patients ayant répondu aux items du
questionnaire sur une €chelle de likert a 10 degrés, nous avons estimé les corrélations entre nos
items avec la formulé de Bravais-Pearson. Puis nous avons réalisé I’analyse factorielle sur cette

matrice.

Nous avons utilisé plusieurs méthodes pour déterminer le nombre de facteurs a retenir: 1)
analyse graphique des valeurs propres (critere de Cattell), 2) sélection des facteurs avec une
valeur propre > 1 (critére de Kaiser), 3) analyse paralléle comparant le graphique des valeurs
propres obtenues avec nos données avec celui des valeurs propres obtenues a partir d’une base
de données générées aléatoirement. La valeur de la consistance interne a €té obtenue avec
I’alpha de Cronbach. Cette valeur doit étre > .70 (Cronbach, 1956) . La validité de critére a été
testée en estimant les valeurs de corrélation entre les mesures obtenues avec notre outil et les
mesures obtenues avec les outils évaluant ’anxiété, le bien-Etre et la qualité de vie. La

significativité est fixée a p <.05.
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2.1.3.2 Résultats

Analyse factorielle

Le test de Bartlett a permis de rejeter 1'hypothese nulle selon laquelle il n'y aurait aucune
corrélation entre les items. La significativité¢ de 1’adéquation entre la matrice de corrélation
identit¢ et la matrice de corrélation obtenue a été estimée a 1’aide du y2 (y2(15) = 144,00 ;
p < 0,001). De plus, la valeur du KMO de 0,80 dénote un bon ajustement des items aux facteurs

latents.

Le critere de Cattell oriente vers le choix d’un seul facteur. L’analyse paralléle met en évidence
une valeur propre empirique supérieures aux valeurs propres simulées et cette valeur est
supérieure a 1 (2,28). Nous avons donc retenu une solution a un facteur expliquant 38% de la
variance. Les résultats de 1’analyse factorielle révelent des saturations >.40 pour tous les items
hormis pour I’item « agitation » (Tableau 14). Cet item sera donc exclu de nos analyses. Le
coefficient de Cronbach a été calculé a partir des données obtenues pour les cinq items retenus
et nous rapportons une bonne consistance interne de nos items (o0 de Cronbach=.79, IC 95%

[.71, .85])

Validité de critéres

Les corrélations entre le score d’anxiété obtenu avec notre outil et les autres mesures sont toutes
significatives. Nous rapportons une corrélation positive et forte avec le score d’anxiété obtenu
avec ’échelle d’Hamilton (r=0,68, p<0,001) et des corrélations négatives modérées a fortes
avec les mesures du bien-étre (r=-0,40, p=0,0001) et des dimensions santé physique (r=-0,63,
p<0,001), sant¢ mentale (r=-0,34, p=0,001), relations sociales (r=-0,34, p=0,001) et

environnement (r=-0,30, p=0,005) de 1’échelle de qualité de vie.
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Statistiques descriptives

Le tableau 14 présente les statistiques descriptives de notre échantillon.

Tableau 14. Statistiques descriptives de 1’échantillon.

Nombre de Pourcentage de  Age : Moyenne Age (ET)
participants femme
N=86 40,7 36,3 10,6

Le tableau 15 présente les statistiques descriptives des items du questionnaire, avec les

saturations factorielles.

Tableau 15. Statistiques descriptives des items du questionnaire, et saturations factorielles.

Items du questionnaire M ET Facteur 1 Communauté
Aujourd’hui, je suis stressé 2,45 2,57 0,67 0,44
Aujourd’hui, j’ai mal dans mon corps 2,51 2,60 0,66 0,44
Aujourd’hui, je suis agité 2,55 2,31 0,28 0,08
Aujourd’hui, je suis motivé 2,32 2,26 0,66 0,44
Aujourd’hui, je me sens bien 2,07 2,14 78 0,60
Cette nuit, j’ai bien dormi 2,62 2,58 0,58 0,28

2.1.3.3. Discussion

L’objectif de cette étude était d’évaluer les qualités psychométriques de 1’échelle d’auto-
évaluation de I’anxiété¢ WillCope, aupres d’une population d’adultes présentant une DI. Les
patients inclus présentaient une déficience intellectuelle d’intensité légere a modérée. Les
résultats décrits précédemment démontrent la pertinence de 1’utilisation de cette échelle pour

évaluer I’anxiété chez des adultes présentant une DI.

- Analyse factorielle et cohérence interne.

La validité du construit de 1’échelle a été étudiées grace a une analyse factorielle, permettant
d’attester 1’existence d’un seul facteur, permettant d’expliquer 38 % de la variance.

76



Parmi les 6 items composant I’échelle, seuls 5 items ont ét¢ retenus comme étant pertinents
dans le calcul d’un score d’anxiété. En effet, I’item concernant 1’agitation motrice n’a pas
montré de saturation supérieure a 0,40, il est donc recommandé de ne pas I’intégrer dans un
calcul d’un score d’anxiété global. Ainsi, la dimension de 1’agitation motrice devra-t-elle étre

exclue du calcul d’un score d’anxiété global.

- Cohérence interne

La cohérence interne des items gardés dans le calcul du score d’anxiété globale, calculée a

I’aide du coefficient de Cronbach est bonne.

-Validité du construit

L’¢tude de validité concomitante a permis d’évaluer 1’association entre le score obtenu a
1I’échelle WillCope, et les scores obtenus a d’autres échelles. En effet, une forte corrélation est
observée entre le score obtenu a I’échelle d’Hamilton, et celui obtenu a 1’échelle de WillCope.
Cela souligne le fait que 1’échelle WillCope est un bon outil d’évaluation de 1’anxiété. Les
corré¢lation entre les échelles de bien-Etre et de qualité de vie et 1’échelle de WillCope sont
¢galement retrouvées, bien que moins forte, ce qui est normal compte tenu du fait que ce sont
des dimensions différentes qui sont évaluées, mais qui sont impactées également impactées par

I’anxiété (Al-Gamal, 2014; Lattie et al., 2019; McMahon et al., 2017).

- Perspectives

En définitive, I’échelle WillCope constitue un outil d’auto-évaluation de 1’anxiété valide pour
une population d’adultes présentant une déficience intellectuelle 1égeére a modérée. En effet,
nous avons pu montrer que cette échelle mesure une seule dimension commune a tous les items.
La cohérence interne des items choisis est bonne. Le score obtenu a 1’échelle corréle de facon

forte avec le score obtenu a 1’échelle d’anxiété d’Hamilton, ce qui atteste du fait que notre
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échelle évalue bien I’anxiété. D’autre part, il est observé des corrélations négatives, moins
fortes, avec la qualité¢ de vie et le bien-Etre, qui sont des dimensions impactées par I’anxiété.
Tous ces €léments permettent de valider les qualités psychométriques de 1’échelle d’auto-
¢valuation développée. C’est le premier outil de ce type développé, et faisant I’objet d’une
validation. Il peut étre utilis¢é de fagon autonome par des adultes présentant une déficience
intellectuelle, et la durée de passation est tres rapide. Cet outil permet une évaluation écologique
et dans I’instant de 1’anxiété, ce qui ouvre des perspectives tant sur le plan de la recherche, que

de la clinique.

Afin de pouvoir exploiter pleinement le potentiel de I’échelle WillCope, il serait intéressant
d’en étudier les propriétés psychométriques auprés d’autres population présentant des
difficultés de compréhension, par exemple une population d’adultes cérébrolésés, ou de
personnes agées présentant des démences. Il serait également intéressant d’en évaluer

’efficacité aupres d’une population psychiatrique.

- Limites

La principale limite que nous avons identifi¢ dans notre étude est le fait que la validation n’ait
pu se faire qu’aupres d’adultes présentant une DI 1égere a modérée. Une évaluation des qualités
psychométriques de I’échelle auprés d’adultes présentant une déficience intellectuelle sévere
serait intéressante, mais présente des difficultés. En effet, les autres échelles utilisées dans le
cadre de la présente validation ne sont pas adaptées a une population présentant une déficience
intellectuelle sévére. Les échelles d’Hamilton, de WHOQOL, ou encore de WEMWRBS
interrogent sur des points nécessitant des capacités d’abstractions, et pour lesquels les personnes

présentant de trop grandes difficultés de compréhension ne seront pas en mesure de répondre.
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2.2 Etude 2 : Validation du protocole de TCC de I'anxiété chez des

adultes avec le SW

2.2.1 Introduction

L’étude 2 constitue I’étude centrale de notre travail : évaluer 1’efficacité d’un protocole de TCC
de I’anxiété aupres d’une population d’adultes porteurs du SW. Le SW étant une maladie rare,
les possibilités de recrutement de patients étaient limitées. Afin d’obtenir des résultats
statistiquement intéressants, malgré un faible nombre de participants, nous avons décidé
d’utiliser une méthodologie de recherche de cas unique a multiples baselines. Cette
méthodologie nécessite la répétition d’évaluation afin d’augmenter le nombre de mesures.
Ainsi, les participants a la recherche ont réalisé des auto-évaluations quotidiennes a 1’aide de
I’application WillCope précédemment développée. Dans le cadre de la présente étude, nous
avons choisi d’évaluer 1’efficacité de la thérapie en nous basant sur chaque dimension évaluée
par P’application, de facon indépendante. Notre hypothése principale est ici que le score
d’anxiété obtenu a 1’aide des auto-évaluations répétées diminuera avec 1’introduction du
protocole de thérapie. Nous nous attendons a ce que cette diminution puisse se poursuivre apres
I’arrét du traitement, dans la phase post-thérapie. Comme hypothéses secondaires, nous nous
attendons a observer ¢galement des modifications d’autres dimensions associées a 1’anxiété et
¢valuées a 1’aide de I’application WillCope. Nous nous attendons €galement a observer une
diminution des scores d’hétéro-évaluation de I’anxiété, ainsi qu’une amélioration des scores de

la qualité de vie entre les différentes étapes de la thérapie.
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2.2.2 Méthode

2.2.2.1 Design de I’étude

Pour évaluer I’efficacité de I’intervention, nous avons utilisé sur I’ensemble des participants,
un protocole expérimental de type AB a cas unique et a multiples baselines. Cette méthode
permet de manipuler I’intervention d’une maniére controlée expérimentalement, et de tester les
relations causales entre les variables d’intérét dans un petit groupe de participants. La
méthodologie a multiple baselines est bien adaptée aux interventions qui sont irréversibles en
raison des effets d'apprentissage et elle permet de tester si 'amélioration de la santé mentale est
due a la thérapie ou a des facteurs aléatoires changeant avec le temps (Gast & Ledford, 2009;
Kratochwill & Levin, 2010). A cette fin, nous avons utilisé un modéle de multiples baselines
incluant plusieurs sujets et plusieurs comportements, dans lequel les participants ont rempli une

auto-évaluation quotidienne de six éléments liés a leurs émotions.

Nous n'avons recruté que cinq patients adultes car le SW est une maladie rare et un minimum
de trois réplications de l'effet est recommandé¢ pour augmenter la fiabilité des résultats
(Kratochwill & Levin, 2010). Les patients ont été affectés a quatre durées différentes de
baseline, afin de garantir au moins trois réplications de I'effet du traitement (Tate et al., 2016).
La durée possible de la phase de référence allait de 7 a 28 jours avant le début du traitement (7,
14, 21 et 28). Un minimum de 5 points de mesure est requis dans la phase de baseline (Lanovaz
& Primiani, 2022). Ces mesures répétées pendant la baseline servent de conditions de controle

pour évaluer les changements auxquels on peut s'attendre sans le traitement (Kazdin, 2019).

Comme un grand nombre de mesures pendant le traitement manquaient pour le participant
affecté¢ a la durée de référence de 14 jours, les données obtenues pour ce participant ont été
retirées de nos analyses répétées. Les participants n'ont pas commencé 1'évaluation de baseline

le méme jour en raison de leurs contraintes personnelles et médicales. La durée de la période
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entre la baseline (A), et le début du traitement (B) a été attribuée au hasard par
I'expérimentateur. Des mesures d’auto-évaluations répétées ont ainsi été obtenues pendant la
phase A, puis pendant la phase de traitement de 9 semaines (B) et enfin, pendant une phase de
suivi de 3 mois afin de nous assurer que nos mesures ne revenaient pas au niveau de base apres
l'arrét du traitement (figure 1). Cette derniere phase est appelée phase post-thérapie, ou follow-
up. Les patients ont également rempli une série de mesures de résultats nomothétiques a trois
moments : 1) visite de baseline, 2) visite post intervention et 3) visite finale (3 mois apres

I’intervention).

Les principales étapes du protocole de recherche avec cas unique et multiples baselines sont

1lustrées dans la

Figure 2.
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Visite d’inclusion

- Verification des critéeres d’inclusion et d’exclusion.
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Figure 2. Diagramme protocole cas unique a multiple baseline.
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2.2.2.2 Participants

Le recrutement s’est fait grace a plusieurs moyens : les associations de patients William France,
et Autour des Williams, ainsi que le service de génétique médicale du CHU de Montpellier.
Cingq participants ont été recrutés. Les critéres d'inclusion étaient un age > 18 ans, un diagnostic
moléculaire du syndrome de Williams, un niveau de langage suffisant évalué¢ par un score > 7
au test Clinical Evaluation of Language Fundamentals 4 (CELF4) (Semel et al., 2003), et une
plainte d'anxiété. La plainte concernant 1’anxiété peut étre exprimée par le participant ou par
son représentant. Dans le cadre de cette étude, nous avons choisi d’évaluer cette plainte avec
I’échelle de Likert suivante : Cette semaine, j'ai ét€¢ anxieux " ou " Cette semaine, 1'individu a
¢été anxieux ". Cette échelle étant cotée de 0 a 9. Pour étre inclus dans le protocole, le participant
devait obtenir un score d’au moins 1 sur cette échelle de Likert. Nous avons choisi d’inclure
des personnes pouvant présenter un faible niveau d’anxiété, car I’anxiété est généralement sous-
estimée dans le SW, cela a ét¢ mis en évidence notamment dans 1’étude longitudinale
de Woodbruf dans laquelle il a ét¢ montrée une co-occurrence de 1’anxiété chez environ 82%

des patients avec SW (Woodruff-Borden et al., 2010).

Les critéres d'exclusion étaient la présence d’un trouble visuel non corrigés ou la présence d’une

surdité non corrigée.

En raison de leur DI, les individus avec SW étaient accompagnés d'un soignant lors des visites
nécessitant un consentement signé ou une évaluation par un proche.
2.2.2.3 Mesures

2.2.2.3.1 Mesures d’auto-évaluations répétées

Dans la mesure ou a notre connaissance, il n’existe pas d’outil validé pour évaluer de fagon

répétée 1’anxiété dans notre population (Reardon et al., 2015), nous avons utilisé pour ces
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¢valuations I’application WillCope développée dans le cadre de ce travail de these, et décrite
précédemment dans notre manuscrit. Cette application utilise un seul item pour mesurer chaque
comportement cible, car cela peut-Etre plus facilement inclue dans un protocole expérimental
dans lequel les participants ont besoin de réaliser une évaluation quotidienne durant plusieurs
mois. De plus, des études ont pu démontrer que des évaluations a un seul item s’averent aussi

fiable que des évaluations utilisant de plus longues échelles (Littman et al., 2006).

Ainsi, avec D’application WillCope comme support, six questions seront présentées
quotidiennement aux 5 participants de la recherche. Pour chaque question, le participant
remplira une échelle de Likert, cotée de 1 a 10. Ces six questions permettent d’évaluer les
principaux domaines en lien avec les troubles anxieux, retrouvés chez les personnes présentant
une DI. Elles permettent de prendre en compte la dimension somatique de I’anxiété. La
formulation des questions est en langage FALC. Les questions concernent 1’anxiété, la douleur,

le sommeil, 1’agitation motrice, le bien-&tre et la motivation.

Concernant I’anxiété, Williams et al., ont démontré la validité scientifique d’une échelle a un
seul item pour évaluer I’anxiété (Williams et al., 2010). La formulation de la question est

ici : « Aujourd’hui, je suis stressé ».

La douleur est évaluée en raison de I’importance des symptomes somatiques associés a

I’anxiété : « Aujourd’hui, j’ai mal dans mon corps ».

Le sommeil est évalué en raison de I’impact de I’anxiété sur le sommeil : « cette nuit, j’ai bien

dormi ».

L’agitation motrice faisant partie des manifestations de I’anxiété, surtout chez les patients

présentant une DI, elle est évaluée avec la phrase suivante : « aujourd’hui, je suis agité ».
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Le bien-étre, qui peut étre directement affecté par I’anxiété, est évalué par la phrase suivante :

« aujourd’hui, je me sens bien ».

Et enfin, la motivation, qui peut aussi étre impactée par I’anxiété, est évaluée par la phrase :

« aujourd’hui, je suis motivé ».

Lors de la premiere évaluation, le neuropsychologue présent lors de la séance a vérifié¢ la bonne
compréhension des items, ainsi que du fonctionnement de 1’application. I1 était aussi possible
pour les participants de se faire accompagner par une personne de confiance lors de leur auto-
¢valuation, cette derni¢re pouvant vérifier la bonne utilisation de 1’application, mais sans

intervenir dans I’évaluation elle-méme.

Le critére de jugement principal de notre étude est le score obtenu a la question « aujourd’hui,

je suis stressé ».

L’application WillCope a permis une évaluation écologique de 1’anxiété (c’est-a-dire dans
I’environnement quotidien du patient), et en temps réel. Les patients présentant une DI peuvent
rencontrer des difficultés dans 1’utilisation d’échelles d’auto-évaluations classiques de TCC.
Certains n’ont pas acces a la lecture, et ne peuvent donc pas remplir tout seuls les
questionnaires. La motricité fine peut également étre problématique, les questionnaires papier-
crayons ne pouvant alors pas étre utilisés. Enfin les formulations employées sont parfois
incompréhensibles pour des personnes avec DI, de méme pour les réponses attendues (exemple
chiffrer un degré d’anxiété). Le fait que I’application soit développée en FALC, avec une lecture
audio, une représentation graphique avec pictogramme pour chaque question permet une auto-
¢évaluation beaucoup plus facile. De plus, I’application comprenait une alarme permettant un

rappel pour que le participant s’auto-évalue.
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Les données des évaluations quotidiennes, sont stockées au fur et a mesure des évaluations sur
le téléphone, mais de facon cryptée. Elles peuvent étre envoyées par mail, et nécessitent un

logiciel de décryptage pour étre consultées.

2.2.2.3.2 Mesures quantitatives nomothétiques
Des hétéro-évaluations ont été réalisées lors de la visite de baseline, de fin de thérapie, et la

visite finale se déroulant 3 mois apres la visite de fin de thérapie.

- Une hétéro-évaluation de I’anxiété a été réalisée par un psychologue clinicien a 1’aide de
I’échelle d’évaluation de I’anxiété d’Hamilton (HAM-A) (Hamilton, 1959; Maier et al., 1988).
Cette échelle est une des plus fréquemment utilisée pour évaluer I’intensité des symptomes de
I’anxiété. Elle est applicable a tous les adultes, et se compose de 14 questions, dans lesquelles
il est a chaque fois possible d’évaluer la gravité des symptomes. Les éléments évalués dans
cette €chelle sont les suivant: humeur anxieuse (inquié¢tude, appréhension, irritabilité) ;
sentiment de tension, fatigabilité, incapacité a se détendre, réactions de sursaut, pleurs,
tremblements, peurs, troubles du sommeil, difficultés de concentration et problémes de
mémoire, humeur dépressive, symptomes somatiques, et comportement durant I’entretien. Les
symptdmes sont évalués selon 5 degrés de sévérité, de I’absence a I’intensité invalidante. Le

score global va de 0 a 56.

Plus le score est ¢levé, plus 1’anxiété est sévere. Les scores obtenus permettent de catégoriser
I’anxiété : un score inférieur a 4 est associé a une anxiété dite « normale » ; entre 12 et 20,
I’anxiété est 1égere ; entre 20 et 25, elle est modérée, et si le score est supérieur a 25, I’anxiété
est grave a sévere. Cette échelle est utilisée en complément des mesures d’auto-évaluations
répétées. Elle permet une analyse descriptive de 1’évolution de I’anxiété¢ avant et apres
traitement, et présente plusieurs avantages pour évaluer 1’anxiété dans une population

présentant une DI. En effet, elle permet une hétéro-¢évaluation de 1’anxiété par un psychologue.
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Elle permet également de prendre en compte la dimension somatique de 1’anxiété, ainsi que le

comportement du patient avec ses manifestations anxieuses.

- La qualité¢ de vie a été évaluée a l'aide du questionnaire abrégé de qualité de vie de
'Organisation mondiale de la sant¢ (WHOQOL-BREF) (Baumann et al., 2010). Cette échelle
permet une évaluation globale de la qualité de vie. Il s’agit d’une version courte, et plus récente
(2004) du questionnaire WHOQOL-100. Cet outil peut étre auto-administré, ou hétéro-
administré. Il est composé de 26 items, chacun notés de 0 a 5. Il contient un item évaluant la
qualité de vie globale auto-évaluée du sujet, et un item évaluant la perception de la santé

générale. Les autres items évaluent les facteurs de qualité de vie décrits ci-apres.

- La santé physique, évaluée a I’aide de 7 items, en lien avec la douleur et la géne, la fatigue et

I’énergie, le sommeil, la mobilité, la présence d’une médication, et les activités-travail.

- La santé mentale, évaluée a 1’aide de 6 items, en lien avec les émotions positives et négatives,

I’apprentissage, la mémoire et la concentration, I’estime de soi, I’image corporelle, la pensée.

- Les relations sociales, évalu¢ a I’aide de 3 items: des items interrogeant les relations

personnelles, le soutien social, et les relations sexuelles.

- L’environnement est évalué a I’aide de 8 items, en lien avec la sécurité, les ressources

financieres et médico-sociales, I’acces aux loisirs, le logement, le transport, le domicile.

La cotation se fait sur des échelles de réponses en cinq points variables selon les questions
posées, et permettant 1’évaluation de la capacité ( « pas du tout — complétement »), de I’intensité
(«pas du tout-extrémement »), de la fréquence («jamais- toujours »), ou encore de la
satisfaction (« satisfait/insatisfait » ; « trés bon/mauvais »). Pour chaque domaine, le calcul du

score se fait a I’aide d’une grille de calcul permettant I’obtention d’un score transformé de 4 a
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20. Les scores sont ensuite ramenés a une échelle de mesure standard allant de 0 (le plus

mauvais score), a 100 (le meilleur score).

L'échelle est remplie par le représentant, ainsi que par la personne atteinte du SW, assistée par

un psychologue clinicien, qui peut expliquer les items qui seraient difficiles a comprendre.

2.2.2.3.3 Mesures qualitatives idéographiques

A chaque séance, les individus ont été soumis a un entretien semi-dirigé avec un psychologue
afin d'identifier tout événement significatif dans la vie du patient. Cet entretien pouvait durer
de 5 minutes a 30 minutes. L'objectif était d'observer la présence de facteurs qui ne pouvaient
étre mesurés par des analyses quantitatives. Les principaux thémes abordés étaient les suivants
: la survenue d'un événement marquant dans la vie du participant ; les activités quotidiennes ;
les relations et la situation sociale ; I'autonomie. Nous avons également observé la perception
de I'impact de la thérapie sur la vie quotidienne, et les éléments de la vie quotidienne modifiés
grace a la thérapie. Les entretiens semi-structurés ont été transcrits mot a mot. Nous avons

déterminé la présence ou l'absence des facteurs susmentionnés.

- En outre, un questionnaire a ét¢ rempli par le patient a la fin de la thérapie et lors de la visite
de 3 mois post thérapie pour évaluer le bénéfice ressenti ainsi que la satisfaction de la thérapie.
Ce questionnaire comprenait les questions suivantes : étes-vous content d’avoir participé a cette
recherche ? Etes-vous moins stressé ? Est-ce que cette recherche vous a aidé dans votre vie ?
Quelle note donneriez-vous a la thérapie (de 0 a 10) ? Avez-vous des remarques ?
Un questionnaire similaire, mais formul¢ a la troisiéme personne était fourni au représentant du

patient.
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2.2.2.4 Procédure

La procédure de cette recherche a été approuvée par un Comité de Protection des Personnes

(N° ID-RCB:2018-A02764-51-CPP 1-18-86/ SI:1752).

2.2.2.4.1 Recrutement

Les participants a la recherche ont été informés de la recherche par des associations de patients
atteints du syndrome de Williams, ou par un médecin du service de génétique médicale. Les
personnes souhaitant participer ont d'abord ét¢ informées de la recherche par courrier, puis lors
d'une rencontre avec un médecin du service de génétique médicale du CHU de Montpellier. En
raison de la rareté de la maladie, les personnes recrutées pouvaient habiter loin de I'hopital ou
se déroule 1'¢tude. Une aide financiére pour les frais de déplacement a été proposée a chaque
personne participant a cette étude. Les personnes atteintes de SW qui souhaitaient participer et
un représentant légal ont signé un consentement éclairé écrit, puis la personne a été
présélectionnée en fonction des criteres d'inclusion et d'exclusion. Si le patient répondait aux

critéres d'inclusion, il était alors convoqué pour la visite d’inclusion.

2.2.2.4.2 Evaluation pré-thérapie

Une premicre visite d'évaluation a eu lieu a 1'hdpital. Lors de cette visite, le patient était
nécessairement accompagné d'un proche (famille ou aidant professionnel). Le participant a la
recherche participait alors a un entretien semi-dirigé avec une psychologue clinicienne. Puis
une évaluation de l'anxiété (échelle de Hamilton) et de la qualité de vie (WHOQOL) était
réalisée par la méme psychologue avec le patient. Dans le méme temps, dans une autre salle,
le représentant du patient remplissait un questionnaire d'évaluation de la qualité de vie
concernant le patient (WHOQOL). A l'issue de cette premiere visite d'évaluation, I’application
WillCope était installée sur le smartphone du patient. Pour les patients ne disposant pas d'un

smartphone, un smartphone leur a été prété pour la durée de la recherche. Par la suite, et jusqu'a
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la fin de la recherche, le patient devait évaluer quotidiennement son anxiété a l'aide de cette
application. A l'issue de cette premiere visite d'évaluation, le programme du reste de la
recherche a été établi, avec une ligne de base allant de 1 a 4 semaines, la durée de la ligne de

base étant attribuée aléatoirement.

2.2.2.4.3 Intervention

Aprés la période de baseline, chaque individu a bénéficié d’une intervention
psychothérapeutique de 1’anxiété. Cette intervention s'est étendue sur neuf séances, espacées de
1 a 2 semaines selon la disponibilité de I'individu. Chaque séance a duré de 45 a 90 min et a été
réalisée avec le méme psychologue clinicien. Elles se composaient principalement des étapes
suivantes : une rétrospective de la séance précédente, un temps de pleine conscience, un module
thérapeutique. Ces étapes sont détaillées ci-dessous. Les personnes poursuivaient leur auto-

¢valuation quotidienne pendant cette période d'intervention.

2.2.2.4.5 Evaluations post-thérapeutiques et finales.
A la fin des 9 semaines de thérapie, le participant et son proche ont rempli une autre évaluation,
comprenant les mémes ¢léments que 1'évaluation pré-thérapeutique, avec en plus un

questionnaire de satisfaction.

La méme évaluation a été réalisée 3 mois apres cette évaluation post-thérapeutique.

Il était demandé au participant de continuer a évaluer quotidiennement son anxiété sur

l'application jusqu'a 1'évaluation finale.

Ce processus est décrit dans la Figure 3
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2.2.2.5. Intervention

Dans cette étude, l'intervention a consisté en un programme de TCC basé sur une approche
processuelle, ciblant les processus sous-jacents aux troubles émotionnels (Farchione et al.,
2012). Ce protocole a l'avantage de cibler les processus cognitifs communs aux différentes
formes de troubles anxieux. En effet, les troubles anxieux peuvent avoir des manifestations
différentes chez le SW, et la rareté¢ de cette maladie ne nous permettait pas de recruter un
nombre suffisant de patients présentant le méme tableau clinique. Ainsi, ce protocole était
particulicrement adapté pour cibler les processus cognitifs anxieux communs a tous nos
patients, malgré leurs différences d'expression. Nous nous sommes appuyés sur le protocole
unifié congu pour les enfants développé pour la premiére fois en 2011 (D. H. Barlow et al.,
2017). Ce protocole a été adapté pour le SW, sur la base de la littérature existante. Il a été
constaté que les personnes présentant une DI sont plus performantes lorsqu'elles relient
directement les situations aux émotions que lorsqu'elles tentent de relier la triade pensée,
émotion, et situation (Dagnan et al., 2000). Il a été démontré que l'identification des
comportements et des sentiments est associée aux capacités verbales, et que l'identification des
pensées est liée au QI (Sams et al., 2006). Les capacités linguistiques sont trés développées
chez les personnes atteintes du syndrome de Williams, mais leur capacit¢ a comprendre
certaines situations abstraites est plus limitée. Il a été démontré que les éléments
comportementaux sont plus régulierement efficaces que les éléments cognitifs, et que les
¢léments comportementaux se prétent mieux a une thérapie bréve (Hassiotis et al., 2012), ce
qui est le cas dans notre étude. Pour ces raisons, nous avons décidé de ne pas mettre I'accent sur
la restructuration cognitive dans notre protocole, mais de nous concentrer sur l'identification

des émotions, 1'exposition et les actions significatives.
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Pendant toute la durée du protocole, le psychologue parlait lentement en répétant les
informations, une attention particuliere étant donnée au fait de s’adapter au rythme du
participant. Il ne soulignait que les points essentiels, et donnait des exemples concrets. Le
contenu de chaque module était simplifié et adapté dans un langage facile a lire et a comprendre,
de manic¢re a responsabiliser les personnes atteintes du SW. L'accent était mis sur la

communication non verbale.

Les personnes présentant une déficience intellectuelle ont souvent une mauvaise image d'elles-
mémes, aussi les points suivants, qui sont importants dans tout travail de psychothérapie, le sont
particuliérement avec cette population. L'alliance thérapeutique est trés importante. Le patient
doit étre impliqué dans le choix des exercices a faire a domicile. Les objectifs doivent étre
simples et réalisables. Tout au long du travail, le renforcement positif et l'appréciation du

participant étaient essentiels.

Un psychologue clinicien spécialis¢ en TCC a réalisé l'intervention pendant le protocole
thérapeutique de 9 séances. Chaque séance durait environ 1,5 heure et était organisée comme

décrit dans le Tableau 16.
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Tableau 16. Description du protocole de TCC

RETROSPECTIVE:

Chaque session a commencé par une rétrospective sur le temps écoulé depuis la séance
précédente, interrogeant les événements marquants ayant pu survenir, ainsi qu’un retour sur
les exercices effectués. C’est durant cette étape que sont abordés les points correspondant
aux mesures idéographiques qualitatives. Lors de cette étape sont abordées les activités
quotidiennes ; les activités quotidiennes ; les relations et la situation sociale ; l'autonomie.
Nous interrogeons également la perception de l'impact de la thérapie sur la vie quotidienne.

PLEINE CONSCIENCE ET RELAXATION :

Lors de chaque séance, les participants seront accompagnés dans le fait de ressentir leur
corps, leurs pensées et leurs émotions de manicre objective, dans le moment présent, sans
jugement. Les personnes atteintes du SW déclarent souvent que leurs émotions échappent a
leur controle et les envahissent soudainement de maniére déroutante et perturbante. Dans la
pleine conscience, les émotions ou ressentis difficiles sont amenés a étre acceptés par
I’individu, sans que ce dernier ne cherche a les controler ou a les supprimer.

- Ainsi, chaque séance comprendra un temps de 10 a 20 mn (ce temps peut varier selon les
séances), durant lequel le participant est guidé par le thérapeute dans un exercice de pleine
conscience. Chaque exercice a pour objectif de recentrer le participant sur ses sensations
corporelles, en axant selon les séances sur des sensations différentes.

- Chaque exercice de pleine conscience commence par des ¢léments « d’ancrage » simples :
prendre conscience des points de contact avec 1’extérieur : pieds dans le sol, contact avec la
chaise ; ressentir sa respiration. Ces exercices d’apparence faciles, utilisés quotidiennement,
permettent au patient de revenir dans l’instant lors de situations ou les émotions sont
envahissantes et peuvent déclencher de trés fortes angoisses.

- La suite des exercices de pleine conscience portera sur différents thémes : pleine conscience
en mouvement: a travers des mouvements lents, le participant est amené a prendre
conscience de son corps ; pleine conscience des bruits ; pleine conscience du corps dans son
ensemble (scan corporel) ; pleine conscience d’odeurs, pleine conscience dans la perception
d’un objet (vue, toucher).

- Au-dela de ces exercices « formels » de pleine conscience, au fur et 8 mesure des séances,
le thérapeute peut accompagner le participant dans des exercices de pleine conscience en
fonction de ce qui se présente. Par exemple si une émotion particuliére se manifeste, on
accompagnera le patient dans I’identification de ce qui se passe durant cette émotion :
ressentir sa respiration, les battements de son cceur, « le ventre qui se serre », ou toute autre
sensation présente. Le thérapeute peut ainsi aider le patient a accueillir son émotion. Cela
permet au thérapeute d’aider a identifier des réactions primaires, ou les réponses
émotionnelles précoces a une situation ou a un souvenir, ainsi que les réactions a ces émotions
primaires, qui ont tendance a étre négatives et non centrées sur le moment présent. Ce module
peut aider les personnes a identifier I’articulation entre les émotions, les pensées et les
comportements pendant I'expérience émotionnelle.

AXE 1: ANALYSE AXE 2: PSYCHO- AXE 3: EXPOSITION ET
FONCTIONNELLE EDUCATION ENGAGEMENT DANS DES
(3 sessions) (3 sessions) ACTIONS QUI ONT DU
SENS.
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Identification du
probléme :

quels sont les ¢léments
déclencheurs, dans

quel contexte, quels
sont les
comportements et les
pensées associés.
Intensité des émotions.
Durée des émotions.

Identification des
éléments
motivationnels.
Quelles  sont les

valeurs de I’individu,
quelles sont les choses
qui le rendent heureux,
que veut-il développer
dans sa vie, qu’est-ce
qui est important pour
lui.

Réalisation avec le
participant d’un
schéma illustrant les
points précédents.

Cet axe consistera en une
psychoéducation sur les
émotions en général et l'anxiété
en particulier. Les émotions telles
que la colére, la tristesse et la
peur sont décrites. Au cours de ce
module, le thérapeute explique
les composantes cognitives,
physiologiques et
comportementales des émotions
et leurs interactions.

Les individus doivent alors
commencer a comprendre que
leurs émotions ont un rdle
adaptatif et fonctionnel, en
fournissant des informations sur
'environnement et en motivant
certaines actions.

Le thérapeute peut décrire
comment ['évitement pendant
I'événement émotionnel
(conséquence de [’émotion)
conduit au maintien de l'anxiété
et de la détresse associées a
'expérience émotionnelle.

Des schémas sont construits pour
illustrer les composantes des
différentes émotions de
I'individu, sur la Dbase de
l'expérience de la vie
quotidienne.

(3 sessions)

Les sessions précédentes ont
permis a l'individu de se
familiariser avec les sensations
liées aux émotions. Une des
difficultés de l'anxiété est lice
au fait qu’elle entraine une
limitation des activités et de
I'autonomie de l'individu en
raison de  comportements
d’évitements. C'est pourquoi les
derniéres séances de la thérapie
sont consacrées a la mise en
place d'expositions et d'actions
qui permettent a l'individu de
maintenir son autonomie et de
s'engager dans des actions qui

comptent, méme si  des
émotions désagréables sont
présentes.

Dans chaque séance, des

exemples sont appliqués a la vie
quotidienne de l'individu.

Des outils sont fournis pour
faire face a certaines émotions
difficiles. Par exemple, presser
un citron gelé dans les mains
peut détourner l'attention de
l'anxiété ou de la colere et
différer une réponse impulsive.

Accompagnant:

La présence d’un accompagnant (ou représentant) n’était pas obligatoire, mais pour ceux qui
¢taient présents, a la fin de chaque session, les principaux points abordés dans la thérapie
ainsi que les outils délivrés leur étaient expliqués.

Au domicile:

Des exercices en lien avec le module vu lors de la séance précédente étaient a réaliser par le
patient quotidiennement, entre les sé€ances, sur son lieu de vie. Le support WillCope
permettait la réalisation d’un certain nombre de ces exercices. De plus, les patients avec SW
devaient continuer de réaliser des auto-évaluations quotidiennes.
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2.2.2.6. Analyse des données

Nous avons analysé et représenté graphiquement les données pour chaque participant et chaque
comportement cible. Nous avons d'abord inspecté visuellement les analyses conformément aux
directives pour l'analyse visuelle dans les études de cas uniques (Lane & Gast, 2013). L'analyse
intra-conditionnelle (phases de baseline, d’intervention et follow-up ou suivi) comprenait
I'évaluation de la stabilité¢ du niveau des données par condition en calculant les moyennes, les
médianes, les fourchettes et les enveloppes de stabilité. Le niveau absolu de changement a été
¢valué en calculant la différence entre la premiére et la derniere valeur dans chaque condition.
L'analyse des données entre les conditions permet de comparer les données entre les phases de
I'étude. Le changement de direction de la tendance entre les phases A et B a été évalué en
identifiant la tendance comme étant en accélération, en décélération ou en accélération nulle.
La direction thérapeutique ou contre-thérapeutique a également été signalée. Le niveau de

changement entre les conditions a été évalué en calculant le niveau médian de changement.

Nous avons utilisé le Tau-U pour examiner la tendance au sein de la phase et la différence entre
les phases pour estimer l'effet du traitement au sein de la phase et entre les phases. Nous avons
préféré l'indice Tau-U a d'autres statistiques (c'est-a-dire la proportion de données non
chevauchantes - PND) car il fournit une estimation corrigée des tendances dans les phases de
traitement et de suivi en combinant le non-chevauchement entre les phases et la tendance au
sein des phases. Trois indices de Tau-U ont été calculés : 1) Tau-U A-to-A compare un score
de phase A avec un autre score de phase A, 2) Tau-U B-to-B compare un score de phase B avec
un autre score de phase B, et 3) Tau-U A-to-B compare un score de phase A avec un score de
phase B. Le Tau-U A-to-B est similaire au test U de Mann-Whitney pour I'indépendance des
groupes, et une valeur p est produite en plus d'une estimation de la taille de I'effet. Ces indices

de Tau-U estiment l'effet du traitement a la fois sur les tendances a l'intérieur de la phase et sur

96



les différences entre les phases. Nous avons utilisé deux formes d'indices de Tau-U : le Tau-U
non corrigé et le Tau-U corrigé. Le Tau-U corrigé estime le degré de tendance de la ligne de
base et ajuste les observations de la ligne de base et de la phase de traitement pour ¢liminer
l'effet de la tendance de la ligne de base. Nous avons utilisé le Tau-U corrigé pour estimer une
taille d'effet a partir des données corrigées lorsque le Tau-U A-a-A est significatif (Brossart et
al., 2018) (Brossart, Laird, et Armstrong 2018). Nous avons utilisé¢ I'application web du

calculateur Tau-U (Vannest et al., 2016).

Nous avons estimé la fiabilit¢ du changement pour nos résultats nomothétiques en utilisant
l'indice de changement fiable RCI (Jacobson & Truax, 1991). Le RCI mesure dans quelle
direction un individu a changg et estime si ce changement est fiable et cliniquement significatif.
Pour le HAM-A, un indice de fidélité¢ a été calculé a partir des réponses fournies par un
¢chantillon de 20 patients recrutés dans I’étude 1B. Cela a permis de calculer le RCI pour le
HAM-A. Nous avons calculé la statistique RCI pour les trois dimensions du WHOQOL-BREF
francais (santé physique, santé psychologique et relations sociales) pour lesquelles des
coefficients de fiabilité sont disponibles (Baumann et al., 2010). Pour chacune de ces trois
dimensions du WHOQOL, nous avons calculé la valeur de la norme en utilisant les scores de
nos patients au départ. Un changement fiable dans le traitement et le suivi par rapport aux

mesures de départ a ét¢ atteint pour des valeurs > 1,96.
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2.2.3. Résultats

- Les principales caractéristiques des participants recrutés sont présentés dans le Tableau 17.

Tableau 17. Description de 1'échantillon

Initiales  Sexe Age Baseline Accompagnant Présence
accompagnant
L.M. F 20 7 Mere Visites
d’évaluation
M.D. F 22 21 Mere Systématique
E.H. F 24 28 Meére Systématique
M.G. H 46 28 Pere Systématique
L.C. H 52 14 Mere Visites
d’évaluation

- Les principales variables qualitatives idéographiques relevées lors des entretiens sont

résumées sous la forme de vignettes cliniques.

- Les résultats des tendances au sein de chaque phase, et entre les phases (Tau-U) sont affichés

Tableau 18 au Tableau 21.

- Des statistiques descriptives pour chacun des patients et chacune des mesures sont disponibles

du Tableau 22 au Tableau 27.
- Les résultats des variables nomothétiques sont rapportés dans le Tableau 28.

2.2.3.1 Participante LM

2.2.3.1.1. Vignette clinique LM
LM est une jeune femme agée de 20 ans. Elle habite avec sa mére, qui travaille beaucoup.
Sa meére a été en mesure de I’accompagner uniquement lors des 3 visites d’évaluation. Durant

les autres visites, LM est venue en taxi (1h de trajet aller, 1h retour). Elle était totalement
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autonome pour la réalisation des exercices a domicile, ainsi que pour son auto-évaluation

quotidienne.

Durant la semaine, elle passe ses journées dans une structure d’accueil pour personnes avec
déficience intellectuelle. LM était initialement prévue dans un groupe de baseline de 14 jours,
mais durant la premiére semaine, LM n’a réalisé aucune évaluation. Nous lui avons donc
proposé¢ de décaler la premicre séance de thérapie afin qu’elle puisse réaliser ses auto-
¢valuations, cela étant indispensable avant d’obtenir une ligne de base pré-thérapie. Lors de
chaque séance, il fut trés important de remobiliser LM sur le plan motivationnel, afin qu’elle

applique les exercices a domicile et réalise ses auto-évaluations.

Lors de la premiére visite de thérapie, LM rapporte comme difficult¢ majeure des crises de
colére lorsqu’elle est anxieuse. Elle rapporte également des ruminations, et des conflits
relationnels notamment avec son pére. Elle fait part de ses difficultés pour exprimer ce qu’elle
ressent a ses proches. Lors de la thérapie, trés vite, LM rapporte €tre beaucoup aidée par les
séances de thérapie, et particulicrement les exercices de respiration ; « ¢a fait un bien fou ».
Elle arriverait alors un peu mieux a parler de ce qu’elle ressent.
Lors de la visite post thérapie, la maman de Luna a rapporté I’avoir trouvé impliquée dans la
recherche. D’apres elle, le début de la recherche fut compliqué pour elle, puis elle s’est « prétée
au jeu ». « Nous sommes fiers d’elle ». Elle a pu observer des périodes ou Luna était plus calme,

sans pour autant que cela dure trés longtemps.

Durant les 3 mois suivant la thérapie, LM s’est trés peu évalué, et rapporte n’avoir réalisé les
exercices vus en thérapie qu’occasionnellement. Pour cette raison, les données des évaluations
répétées n’ont pas pu étre traitées statistiquement lors de cette étape de la recherche.

LM rapporte spontanément son souhait de poursuivre un travail en étant accompagnée. A la
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fin du protocole de thérapie, elle a déclaré vouloir continuer le protocole en venant a 1’hopital.

Lors de la visite finale, elle a déclaré vouloir voir plus de professionnels.

Durant I’ensemble du protocole, LM ¢tait entierement autonome dans 1’application de ce qui
¢tait vu en séance. Lors des visites espacées d’une a deux semaines, 1’application était un
support efficace pour s’approprier ce qui était vu en séance de thérapie. En revanche, une longue

période sans suivi a €té associée a un arrét des auto-évaluations et des exercices.

Evaluation de la thérapie :

LM s’est déclarée satistaite de la thérapie, que ce soit lors de la visite post thérapie, ou lors de
la visite finale. Elle a rapporté a chacune de ses visites avoir observé moins d’anxiété, et estimait
que la thérapie 1’avait aidée. Lors de la visite post thérapie, LM a formulé la remarque suivante
en commentaire du formulaire d’évaluation du protocole : « je voudrais continuer, je suis
vraiment contente d’avoir fait ¢a, moi qui n’avais pas beaucoup envie de le faire au début ».
Elle attribue ici la note de 10/10 a la recherche. Lors de la visite d’évaluation finale, elle a
rapporté « vouloir voir plus de professionnels ». Les 3 mois sans suivi ont été plus difficiles

pour elle. Elle attribue alors la note de 7/10 a la recherche.

Concernant la maman de LM, qui I’a accompagnée aux visites d’évaluations, cette dernicre a
rapporté comme sa fille étre satisfaite de la thérapie, observer moins d’anxiété chez sa fille, et
estimer que le protocole était aidant pour sa fille, que ce soit a la visite post-thérapie, ou a la
visite finale. Elle a attribué la note de 7/10 a la thérapie a chaque visite, en soulignant en

commentaire un regret par rapport au fait que les trajets soient trop longs pour venir sur le CHU.

2.2.3.1.2. Mesures répétées LM
Les principales caractéristiques concernant LM sont précisées dans le Tableau 17. Les analyses

statistiques des mesures répétées sont présentées dans le Tableau 18.
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- Pour les mesures d’anxiété, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 22.
On observe une diminution du niveau de changement absolu au cours de la baseline, et une
augmentation de ce dernier au cours du traitement. On constate une stabilit¢ des données au
sein de chaque phase. On observe ¢galement une diminution de la moyenne entre la baseline et
le traitement. Les résultats du Tau U nous indiquent I’absence de changement significatif durant
la baseline, et un changement significatif durant I’intervention. En revanche, le changement

entre la baseline et I’intervention n’est pas significatif.

- Pour les mesures de la douleur, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau
23. On observe une diminution du niveau de changement absolu au cours de la baseline, et une
augmentation de ce dernier au cours du traitement. On constate que les données ne sont pas
stables durant la baseline, mais elles sont stables durant la phase de traitement. On observe
¢galement une diminution de la moyenne entre la baseline et le traitement. Les résultats du Tau
U nous indiquent que les changements ne sont pas significatifs durant la baseline, I’intervention,

ni entre ces deux phases.

- Pour les mesures de 1’agitation, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau
24. On observe une diminution du niveau de changement absolu au cours de la baseline, et une
stabilité de ce dernier au cours du traitement. On constate une stabilité des données au sein de
chaque phase. On observe également une diminution de la moyenne entre la baseline et le
traitement. Les résultats du Tau U nous indiquent un changement non significatif durant la
baseline, et une diminution significative durant I’intervention. En revanche, la diminution entre

la baseline et I’intervention n’est pas significative.

- Pour les mesures de la motivation les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau
25. On observe une stabilité du niveau de changement absolu au cours de la baseline, et une

diminution de ce dernier au cours du traitement. On constate une stabilité des données au sein
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de chaque phase. On observe ¢galement une augmentation de la moyenne entre la baseline et
le traitement. Les résultats du Tau U nous indiquent que les changements ne sont pas
significatifs au cours de la baseline, ni au cours de I’intervention. En revanche, I’augmentation

de la motivation entre la baseline et I’intervention est significative.

- Pour les mesures de la joie, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 26.
On observe une diminution du niveau de changement absolu au cours de la baseline, et une
diminution également de ce dernier au cours du traitement. On constate que les données ne sont
pas complétement stables au sein de chacune des phases. On observe une augmentation de la
moyenne entre la baseline et le traitement. Les résultats du Tau U nous indiquent qu’il n’y a
pas de changement significatif durant la baseline, ni durant I’intervention. Le changement n’est

pas non plus significatif entre les phases.

- Pour les mesures du sommeil, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 27.
On observe une diminution du niveau de changement absolu au cours de la baseline, et une
diminution également de ce dernier au cours du traitement. On constate un manque de stabilité
des données au sein de chacune de ces phases. On observe une augmentation de la moyenne
entre la baseline et le traitement. Les résultats du Tau U nous indiquent qu’il n’y a pas de
changement significatif durant la baseline, ni durant [D’intervention. En revanche,

I’augmentation est significative entre la baseline et ’intervention.
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Tableau 18. Statistiques analyses répétées pour L.M.

Domaine évalu¢ Phase du Effet observé Tau P
traitement
Anxiété Baseline (T1) stable 0,43 0,18
Intervention (I)  diminution -0,57 0,048*
I/TI -0,57 0,06
Douleur Baseline (T1) stable 0,38 0,23
Intervention (I)  stable -0,46 0,11
I/T1 -0,21 0,49
Agitation Baseline (T1) stable 0,52 0,1
Intervention (I)  diminution -0,75 0,009*
I/TI 0,10 0,73
Motivation Baseline (T1) stable -0,14 0,65
Intervention (I)  stable -0,04 0,90
I/T1 0,77 0,01*
Joie Baseline (T1) stable 0,24 0,45
Intervention (I)  stable 0,38 0,23
I/TI 0,57 0,07
Sommeil Baseline (T1) stable 0,48 0,13
Intervention (I)  stable 0,5 0,08
I/T1 0,64 0,04*

2.2.3.1.3. Mesures nomothétiques LM

Les mesures nomothétiques, décrites dans le Tableau 28, ont révélé une diminution significative
de I’anxiété entre la baseline et la phase de traitement, cette diminution étant maintenue lors de
I’évaluation finale. De plus, le score obtenu en baseline a I’hétéro-évaluation de 1’anxiété était
associ¢ a une anxiété classée dans la catégorie « grave a sévere », et lors des évaluations finales
et post thérapie, elle est classée dans la catégorie normale. On observe également une
amélioration de la qualité de vie, mais seule la dimension physique de la qualité de vie entre

I’évaluation de baseline et 1I’évaluation finale augmente de fagon significative
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2.2.3.2 Participante MD

2.2.3.2.1. Vignette clinique MD

MD est une jeune femme agée de 22 ans. Elle vient a chaque visite en voiture, accompagnée
par sa maman. Elles ont 2h30 de trajet pour venir, et la méme durée pour repartir. MD habite
avec ses deux parents. Au début de la thérapie, I’anxiété est trés présente dans son quotidien.
Les situations nouvelles sont particulierement difficiles pour elle. Elle a beaucoup souffert de
harcélement scolaire, et son anxiété I’empéche régulierement de se mobiliser pour faire de
nouvelles activités. L’anxiété peut également impacter son sommeil, et elle peut somatiser
principalement avec des maux de ventre. La thérapie elle-méme est au départ source d’anxiété.
Cette anxiété a pour conséquence un retrait des activités de MD, pour qui le simple fait de sortir
de chez elle peut étre anxiogene. Il est trés important pour elle d’étre entourée de ses proches.

La durée de baseline attribuée a MD était de 21 jours.

Durant la thérapie, MD s’implique beaucoup, en appliquant trés régulierement les exercices vus
en séance. Elle réalise également avec assiduité ses auto-évaluations. Au fur et a mesure de ses
séances, MD rapporte avec plus de facilité ses émotions, en en ayant moins peur. L anxiété qui
I’empéchait de s’investir dans certaines activités lui semble moins limitante. A la fin de la
thérapie, MD réussit a participer a un stage. Malgré son anxiété, elle poursuit ce stage, qui dure
6 mois. Sa maman trouve qu’elle a beaucoup miiri. MD se décrit alors comme « trés heureuse ».
Elle arrive a s’engager dans des activités qui ont du sens pour elle, malgré son anxiété qui peut

parfois étre toujours présente.

Evaluation de la thérapie :

MD s’est déclaré satisfaite de la thérapie, que ce soit lors de la visite post thérapie, ou lors de
la visite finale. Elle a rapporté a chacune de ses visites avoir observé moins d’anxiété, et estimait

que la thérapie I’avait aidée. Elle a attribué la note de 10/10 a la thérapie a chacune de ses
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visites. Lors de la visite post thérapie, MD a formulé la remarque suivante en commentaire du
formulaire d’évaluation du protocole : « je voudrais continuer ». Lors de la visite d’évaluation
finale, elle a rapporté les éléments suivant en commentaire : « ¢ca aide », « c’est bien de

travailler sur les émotions », « c’est bien de parler ».

Concernant la maman de MD, qui I’a accompagnée a chacune des visites, cette derniére a
rapporté comme sa fille étre satisfaite de la thérapie, observer moins d’anxiété chez sa fille, et
estimer que le protocole était aidant pour sa fille, que ce soit a la visite post-thérapie, ou a la
visite finale. Elle a attribu¢ la note de 8/10 a la thérapie lors de la visite post-thérapie, avec
comme commentaire des propositions d’améliorations techniques de [’application, avec
notamment un moyen de contréle sur 1’application de la réalisation des exercices. Lors de la
visite finale, elle a attribué la note de 9/10, en précisant les commentaires suivants : « Il serait
bien de proposer une meilleure guidance sur 1’application, et d’imposer un nombre d’exercices
a faire avant de pouvoir s’évaluer. Il y a trop de propositions dans I’application, ce qui rend les
choix difficiles. Les échanges étaient trés constructifs, et il y avait un véritable bénéfice dans le
savoir-étre de MD qui a gagné en maturité et en confiance en elle. MD a toujours des « petits

sentiments négatifs », mais elle s’en remet plus vite, et relativise plus ».

2.2.3.2.2. Mesures répétées MD

Les mesures répétées pour MD sont représentées graphiquement dans 1’annexe 5. Les données

statistiques sont décrites dans Le Tableau 19.

- Pour les mesures d’anxiété, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 22.
On observe une diminution du niveau de changement absolu au cours de la baseline, une
diminution de ce dernier au cours du traitement, et une augmentation au cours du follow-up.
On constate une stabilit¢ des données au sein de chaque phase, a I’exception de la phase de

baseline, ou les données s’approchent toutefois d’une stabilité. On observe une diminution de
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la moyenne entre la baseline et le traitement, ainsi qu’entre la baseline et le follow-up. Les
résultats du Tau U nous indiquent qu’il n’y a pas de changement significatif au sein de chaque

phase, ni entre les phases.

- Pour les mesures de douleur, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 23.
On n’observe pas de changement du niveau de changement absolu au cours de la baseline, ou
du traitement, et on observe une augmentation de ce dernier au cours de la phase de suivi post-
thérapie. On constate une stabilit¢ des données au sein de chaque phase. On observe une
diminution de la moyenne entre la baseline et le traitement, ainsi qu’entre la baseline et la phase
de suivi post thérapie. Les résultats du Tau U nous indiquent qu’il n’y a pas de changement

significatif au sein de chaque phase, ni entre les phases.

- Pour les mesures d’agitation, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 24.
On observe une diminution du niveau de changement absolu au cours de la baseline, et on
n’observe pas de changement au cours de la phase de traitement ou de la phase de follow-up.
On constate une stabilité¢ des données au sein de chaque phase. On observe une augmentation
de la moyenne entre la baseline et le traitement, ainsi qu’entre la baseline et le follow-up. Les
résultats du Tau U nous indiquent qu’il n’y a pas de changement significatif au sein de chaque
phase, ni entre la baseline et la phase d’intervention. En revanche, le changement est significatif

entre la baseline et la phase post thérapie.

- Pour les mesures de la motivation, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau
25. On n’observe pas de modification du niveau de changement absolu au cours de la baseline,
On constate une augmentation de ce dernier au cours du traitement, et une diminution au cours
de la phase de suivi post-thérapie. On constate une stabilité des données au sein de chaque

phase. On observe une augmentation de la moyenne entre la baseline et le traitement, ainsi
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qu’entre la phase de baseline et la phase de follow-up. Les résultats du Tau U nous indiquent

qu’il n’y a pas de changement significatif au sein de chaque phase, ni entre les phases.

- Pour les mesures de la joie, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 26.
On observe une diminution du niveau de changement absolu au cours de la baseline, une
augmentation de ce dernier au cours du traitement, ainsi qu’une diminution au cours du follow
up. On constate que les données ne sont pas stables lors de la phase de baseline, en revanche on
constate une stabilité¢ des données au sein des phases de traitement et de follow-up. On observe
une augmentation de la moyenne entre la baseline et le traitement, ainsi qu’entre la baseline et
le follow-up. Les résultats du Tau U nous indiquent un changement significatif durant la
baseline, ainsi que durant la phase post thérapie. Le changement n’est pas significatif durant
I’intervention. Le changement n’est pas non plus significatif entre la baseline et I’intervention,
en revanche, on constate que 1’augmentation est significative durant la phase post-thérapie, ainsi

qu’entre la baseline et la phase de follow up.

- Pour les mesures du sommeil, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 27.
On n’observe pas de changement du niveau de changement absolu au cours de la baseline, une
augmentation de ce dernier au cours du traitement, et une diminution durant la phase de follow-
up. On constate une stabilité des données au sein de chaque phase. On observe une diminution
de la moyenne entre la baseline et le traitement, ainsi qu’entre la baseline et le folluw-up. Les
résultats du Tau U nous indiquent qu’il n’y a pas de changement significatif au sein de chaque
phase. En revanche, on observe un changement significatif entre la phase de baseline et

I’intervention. Le changement n’est pas significatif entre la baseline et la phase post-thérapie.
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Tableau 19. Statistiques analyses répétées pour MD

Domaine évalué¢ Phase

Anxiété

Douleur

Agitation

Motivation

Joie

Sommeil

traitement
Baseline (T1)
Intervention (I)
I/TI

Post I (P)
T1/P

Baseline (T1)
Intervention (I)
/Tl

Post I (P)
T1/P

Baseline (T1)
Intervention (I)
I/TI

Post I (P)
T1/P

Baseline (T1)
Intervention (I)
I/TI

Post I (P)
T1/P

Baseline (T1)
Intervention (I)
I/TI

Post I (P)
T1/P

Baseline (T1)
Intervention (I)
I/TI

Post I (P)
T1/P

du

Eftet observé

Stable
stable

stable

stable
stable

stable

Stable
stable

diminution

stable
stable

stable

augmente

stable

Augmentation

Stable
Stable

stable

Tau

-0,06
0,25
-0,01
0,21
-0,25
-0,2
-0,21
0,14
0,04
-0,09
0,15
-0,4
0,04
-0,04
-0,40
0,24
-0,21
0,66
0,04
0,17
0,36
-0,21
-0,4
0,39
0,30
-0,18
-0,43
-0,64
<-0,01
-0,18

0,72
0,39
0,97
0,08
0,09
0,45
0,46
0,56
0,64
0,56
0,35
0,17
0,86
0,64
<-0,01*
0,13
0,46
0,66
0,64
0,24
0,022*
0,46
0,10
0,02*
0,04*
0,25
0,14
<-0,01*
0,99
0,32
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Les mesures répétées pour MD sont représentées graphiquement en annexe 5.

2.2.3.2.3. Mesures nomothétiques MD

Les mesures nomothétiques ont révélé une augmentation du niveau de qualité de vie mais ces
changements n'étaient statistiquement significatifs que pour la dimension physique entre la
baseline et le suivi. Le niveau d'anxiété a remarquablement diminué entre le début du traitement
et la phase de suivi et s'est avéré nul pendant la phase de suivi. Lors de 1’évaluation pré-thérapie,
le score obtenu a 1’échelle d’Hamilton inscrivait I’anxiété dans la catégorie anxiété légere.

Durant les évaluations post-thérapie et finale, I’anxiété était dans la catégorie dite « normale ».

2.2.3.3 Participante EH

2.2.3.3.1. Vignette clinique EH

EH est une jeune femme agée de 24 ans. Elle vient a chaque s€ance en voiture, accompagnée
de sa maman (1h45 de route). Elle habite avec ses parents, qui s’impliquent beaucoup dans le
travail de thérapie. Sa maman 1’aide quotidiennement en lui rappelant les exercices a faire. Elle
est en journée dans un centre qui accueille des adultes handicapés, elle s’y plait bien. L’anxiété
peut ’impacter beaucoup dans son quotidien, notamment dans le centre dans lequel elle passe
ses journées. Des comportements d’évitement peuvent alors se mettre en place (par exemple
refuse de se rendre dans le centre ou elle est accueillie, ou encore refuser de participer aux
ateliers proposés). Elle peut également ressentir I’angoisse physiquement, et avoir des crises de
larmes. Elle a peur de la solitude, et pourtant son anxiété entraine chez elle une réponse
comportementale de type retrait. Elle est trés touchée par la souffrance des autres, et a parfois
du mal a faire la différence entre ce qui lui arrive et ce qui arrive a d’autres. Elle a depuis
longtemps un suivi psychologique, un lieu ou elle peut parler, mais ou il n’y a pas de proposition

d’outils spécifiques a la thérapie de 1’anxiété. Assez rapidement apres le début des séances de
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thérapie, EH rapporte que la thérapie : « Ca m’aide a me sentir bien dans mon corps, ¢a m’aide

par rapport a ma santé ».

Il lui arrive de faire des crises d’angoisse. Les exercices vus en séance lui permettent alors de
se calmer, et 1’aident a s’endormir. La maman d’Estelle raconte : « quand je la vois rentrer
stressée, je lui dis d’aller faire son évaluation et sa relaxation, elle revient détendue ».
« Lorsqu’elle est tres stressée, elle n’a pas le réflexe de faire les exercices d’elle-méme, mais

lorsqu’elle les fait, cela I’aide énormément ».

Lors de I’'une des visites de thérapie, Estelle vient avec ses deux parents. Son pere raconte alors
qu’EH parle beaucoup de la thérapie a la maison. Elle y raconte ses séances. Son pére estime
avoir vu une évolution dans le comportement de sa fille qui est plus ouverte, et communique

plus.

Evaluation de la thérapie :

EH s’est déclaré satisfaite de la thérapie, que ce soit lors de la visite post thérapie, ou lors de la
visite finale. Elle a rapporté a chacune de ses visites avoir observé moins d’anxiété, et estimait
que la thérapie I’avait aidée. Elle a attribué la note de 10/10 a la thérapie lors des deux visites
d’évaluation apres la thérapie. Lors de la visite post thérapie, EH a formulé la remarque suivante
en commentaire du formulaire d’évaluation du protocole : « je suis plus dans la joie de vivre et

plus heureuse. » Lors de la visite d’évaluation finale, elle n’a pas formulé de remarque.

Concernant la maman de EH, qui I’a accompagnée a chacune des visites, cette derniere a
rapporté comme sa fille étre satisfaite de la thérapie, observer moins d’anxiété chez sa fille, et
estimer que le protocole était aidant pour sa fille, que ce soit a la visite post-thérapie, ou a la
visite finale. Elle a attribu¢ la note de 7/10 a la thérapie lors de la visite post-thérapie, avec

comme commentaire le fait qu’elle souhaiterait que la thérapie puisse avoir lieu plus pres de
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son domicile. Elle souhaiterait que les professionnels de sant¢ ou médico-éducatifs soient
formés a la psychothérapie de 1’anxiété pour les personnes avec DI. Lors de la visite finale, elle
a attribu¢ la note de 8/10, en précisant en commentaires le fait qu’il serait bien de pouvoir

utiliser I’application a partir d’un ordinateur dans les structures médico-sociales.

2.2.3.3.2. Mesures répétées EH

Les mesures répétées pour EH sont représentées graphiquement dans 1’annexe 6. Les données

statistiques sont décrites dans le Tableau 20.

- Pour les mesures d’anxiété, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 22.
On observe une augmentation du niveau de changement absolu au cours de la baseline, et on
n’observe pas de changement de ce dernier au cours du traitement, ni au cours de la phase de
follow-up. On constate une stabilit¢ des données au sein de chaque phase. On observe une
diminution de la moyenne entre la baseline et le traitement, et une augmentation entre la
baseline et le follow-up. Les résultats du Tau U nous indiquent qu’il n’y a pas de changement

significatif au sein de chaque phase, ni entre les phases.

- Pour les mesures de douleur, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 23.
On observe une augmentation du niveau de changement absolu au cours de la baseline, et du
traitement, et on observe une diminution de ce dernier au cours de la phase de suivi post-
thérapie. On constate une stabilit¢ des données au sein de chaque phase. On observe une
diminution de la moyenne entre la baseline et le traitement, et une augmentation entre la
baseline et la phase de suivi post thérapie. Les résultats du Tau U nous indiquent qu’il n’y a pas

de changement significatif au sein de chaque phase, ni entre les phases.

- Pour les mesures d’agitation, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 24.
On n’observe pas de modification du niveau de changement absolu durant chacune des phases.

On constate une stabilité¢ des données au sein de chaque phase. On observe une augmentation
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de la moyenne entre la baseline et le traitement, ainsi qu’entre la baseline et le follow-up. Les
résultats du Tau U nous indiquent qu’il n’y a pas de changement significatif au sein de chaque
phase, ni entre la baseline et la phase post thérapie. En revanche, le changement est significatif

entre la baseline et la phase de thérapie.

- Pour les mesures de la motivation, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau
25. On observe une augmentation du niveau de changement absolu au cours de la baseline, une
diminution au cours du traitement, et on n’observe pas de changement de ce dernier au cours
de la phase de follow-up. On constate une instabilité des données au sein de la phase de baseline,
et une stabilité¢ au cours des phases de traitement et de suivi post-thérapie. On observe une
augmentation de la moyenne entre la baseline et le traitement, ainsi qu’entre la phase de baseline
et la phase de follow-up. Les résultats du Tau U nous indiquent qu’il n’y a pas de changement
significatif au sein de chaque phase. En revanche, I’augmentation est significative entre la

baseline et I’intervention, ainsi qu’entre la baseline et la phase de suivi post thérapie.

- Pour les mesures de la joie, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 26.
On observe une augmentation du niveau de changement absolu au cours de la baseline, une
diminution de ce dernier au cours du traitement, et 1’on n’observe pas de changement de ce
dernier au cours de la phase de follow-up. On constate que les données sont stables lors de
I’ensemble des phases. On observe une augmentation de la moyenne entre la baseline et le
traitement, ainsi qu’entre la baseline et le follow-up. Les résultats du Tau U nous indiquent un
changement significatif durant la phase d’intervention. Il n’y a pas de changement significatif
au cours de la baseline, ni au cours de la phase post thérapie. En revanche, on constate que
I’augmentation est significative, entre la phase de baseline et I’intervention, ainsi qu’entre la

baseline et la phase de follow-up.
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- Pour les mesures du sommeil, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 27.
On observe une augmentation du niveau de changement absolu au cours de la baseline, une
diminution au cours du traitement, et on n’observe pas de changement au cours de la phase de
follow-up. On constate que les données ne sont pas stables durant la phase de baseline. En
revanche on observe une stabilité¢ des données durant les phases de traitement et de suivi post
thérapie. On observe une augmentation de la moyenne entre la baseline et le traitement, ainsi
qu’entre la baseline et le folluw-up. Les résultats du Tau U nous indiquent un changement
significatif durant la phase d’intervention. Il n’y a pas de changement significatif au cours de
la baseline, ni au cours de la phase post thérapie. En revanche, on constate que I’augmentation
est significative, entre la phase de baseline et I’intervention, ainsi qu’entre la baseline et la phase

de follow-up.

Tableau 20. Statistiques analyses répétées pour EH

Domaine évalu¢ Phase du Effet observé Tau P
traitement

Anxiété Baseline (T1) Stable -0,03 0,83
Intervention (I)  Stable -0,21 0,46
I/T1 0,24 0,30
Post I (P) Stable 0,14 0,07
T1/P 0,10 0,46

Douleur Baseline (T1) Stable -0,04 0,76
Intervention (I)  Stable -0,11 0,71
1/T1 0,12 0,62
Post I (P) Stable 0,11 0,14
T1/P <0,01 0,99

Agitation Baseline (T1) Stable -0,05 0,73
Intervention (I)  Stable 0,4 0,17
I/T1 0,47 0,05*
Post I (P) Stable -0,13 0,10
T1/P .04 0,74
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Motivation Baseline (T1) Stable 0,09 0,51

Intervention (I)  Stable -0,43 0,14
/Tl 0,51 0,03*
Post I (P) Stable 0,05 0,52
T1/P 0,68 <0,001*
Joie Baseline (T1) Stable -0,15 0,27
Intervention (I)  Augmente 0,57 0,05%*
I/T1 0,68 <0,001*
Post I (P) Stable <0,01 .99
T1/P 1,00 <0,001*
Sommeil Baseline (T1) Sommeil 0,024 0,86
Intervention (I)  Augmente 0,64 0,03*
/Tl -0,75 <0,001*
Post I (P) Stable <0,01 .99
T1/P 0,92 <0,001*

2.2.3.2.3. Mesures nomothétiques EH

Les mesures nomothétiques montrent un niveau de qualité de vie presque stable entre le début
et la fin du traitement, a l'exception d'une augmentation cliniquement significative de la
dimension sociale entre la baseline et la fin du traitement, ainsi qu’entre la baseline et la visite
finale. Le niveau d'anxiété a diminué entre le début du traitement et le suivi et est resté assez
stable entre le traitement et le suivi. Lors de I’évaluation pré-thérapie, le score obtenu a 1’échelle
d’Hamilton inscrivait I’anxiété dans la catégorie anxiété légere. Durant les évaluations post-

thérapie et finale, I’anxiété était dans la catégorie dite « normale ».
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2.2.3.4 Participant MG

2.2.3.4.1. Vignette clinique MG

MG est un homme de 46 ans. Il vient a chaque séance accompagnée, généralement par son
papa, parfois par sa maman. Il habite chez ses parents. L’anxiété se traduit souvent chez lui par
de la colere. 11 peut également ressentir des douleurs partout dans son corps. Il peut avoir peur
de I’échec, et également avoir des angoisses lorsqu’il est confronté a des problémes de santé.
Lorsqu’il est anxieux, il développe également des TOC. Lorsqu’il est inactif, ces TOC peuvent
prendre beaucoup de place. Dés le début de la thérapie, il apparait que MG ne s’implique pas
dans les taches de la vie quotidienne, il n’est pas du tout autonome. L’autonomisation devient

rapidement un objectif majeur pour MG.

Entre les séances, MG est trés impliqué pour réaliser ses exercices d’auto-évaluation, et
appliquer les outils délivrés en séance. Au fur et a mesure des séances, MG et son papa
rapportent voir les bénéfices de la thérapie : MG est plus calme, il peut verbaliser lorsqu’il est
contrarié. Il s’implique beaucoup plus dans les taches de la vie quotidienne et s’autonomise. Un
jour, MG arrive dans le service avec un gateau qu’il a réalisé tout seul (courses en fonction de
la recette...), il en est tres fier. Le pere de MG rapporte également qu’il peut mieux réagir aux
remarques négatives. Il rapporte que son fils peut parfois réagir désormais avec humour a des
choses qui avant le stressaient. MG constate également que le fait de s’auto évaluer
quotidiennement 1’aide a voir ses progres et a identifier certains ¢léments pouvant le mettre en
difficulté. Par exemple il dort moins bien lorsqu’il se couche tard. Il limite de lui-méme certains

comportements qui augmentaient son anxiété (par exemple il s’auto-limite sur 1’ordinateur).

MG : « Je voudrai te remercier pour le travail que tu as fait, ca m’a vraiment aidé beaucoup. Tu

m’as aidé a comprendre comment je fonctionne ».

Evaluation de la thérapie :
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MG s’est déclar¢ satisfait de la thérapie, que ce soit lors de la visite post thérapie, ou lors de la
visite finale. Il a rapporté a chacune de ses visites avoir observé moins d’anxiété, et estimait
que la thérapie 1’avait aidé. Il a attribué la note de 10/10 a la thérapie a chacune de ses visites.

MG n’a pas précisé de commentaire lors de ses évaluations du protocole.

Concernant le papa de MG, qui I’a accompagnée a chacune des visites, ce dernier a rapporté
comme son fils étre satisfaite de la thérapie, observer moins d’anxiété chez lui, et estimer que
le protocole était aidant, que ce soit a la visite post-thérapie, ou a la visite finale. Il a attribu¢ la
note de 10/10 a la thérapie lors des deux visites d’évaluation. Au niveau des commentaires, lors
de la visite post-thérapie, il a souligné les points suivants : « Le rythme d’une séance par
semaine est trés utile pour maintenir 1’intérét du patient et des proches. Les outils sont trés bien
faits sur I’application Willcope ainsi que sur les documents papier. Ils facilitent les échanges a
la maison et permettent au patient de modifier certains comportements, d’écouter, de retrouver
une sérénité bienfaisante pour lui-méme et son entourage. Il serait bien d’avoir un support
papier rigide. Lors de 1’évaluation finale, une lettre a ét¢ écrite pour commenter la thérapie.
Dans cette lettre, était précisé que « MG a participé a 1’étude avec plaisir, et non pas comme
une contrainte. Il s’est approprié¢ 1’étude répondant de lui-méme a 1’évaluation et pratiquant
régulicrement les exercices. Au fil de 1’¢tude, il est devenu plus serein, et a su faire face a des
« difficultés » qui le rendaient irritable et rendaient les relations familiales conflictuelles. C’est
comme si la pensée, la réflexion prenaient le pas sur les pures émotions. Il participe a des
activités extérieures avec grand plaisir. Il s’y rend seul par le tram. Il semble plus « adulte »,
plus indépendant avec le désir et la volont¢ de mener lui-méme sa voie. Au lieu de se
« bloquer » devant une contrariété, il sait €écouter et discuter, et de ce fait s’apaiser. Les supports
créés pour la recherche sont utiles, car on peut les revoir ensemble et c’est une bonne base de

discussion. »
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2.2.3.4.2. Mesures répétées MG

Les mesures répétées pour MG sont représentées graphiquement dans 1’annexe 7. Les données

statistiques sont décrites dans Le Tableau 21.

- Pour les mesures d’anxiété, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 22.
On observe une diminution du niveau de changement absolu au cours de la baseline, une
augmentation de ce dernier au cours du traitement, et au cours du follow-up. On constate une
stabilit¢ des données au sein de la phase de baseline, en revanche les données manquent de
stabilité¢ durant la phase de traitement et de suivi post-thérapie. On observe une diminution de
la moyenne entre la baseline et le traitement, ainsi qu’entre la baseline et le follow-up. Les
résultats du Tau U nous indiquent que le changement est significatif durant la phase
dintervention et durant la phase post thérapie. En revanche il n’est pas significatif durant la
baseline. Le changement est significatif entre la baseline et I’intervention, mais ne 1’est pas

entre la baseline et la phase post-thérapie.

- Pour les mesures de douleur, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 23.
On observe une diminution du niveau de changement absolu au cours de la baseline, on
n’observe pas de modification de ce dernier durant le traitement, et on observe une
augmentation durant la phase post-thérapie. On constate un manque de stabilité des données
durant la phase de baseline et la phase de traitement, en revanche on observe une stabilité des
données durant la phase de follow-up. On observe une diminution de la moyenne entre la
baseline et le traitement, et une augmentation entre la baseline et la phase de suivi post thérapie.
Les résultats du Tau U nous indiquent qu’il n’y a pas de changement significatif au sein de
chaque phase, ni entre les phases, a I’exception d’une significativité du changement durant la

phase post thérapie.
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- Pour les mesures d’agitation, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 24.
On observe une augmentation du niveau de changement absolu au cours de chacune des phases.
Les données sont stables durant la phase de baseline, et la phase de suivi post-thérapie, en
revanche, elles manquent de stabilité durant la phase de traitement. On observe une diminution
de la moyenne entre la baseline et le traitement, ainsi qu’entre la baseline et le follow-up. Les
résultats du Tau U nous indiquent qu’il n’y a pas de changement significatif au sein de la
baseline. En revanche, les changements au cours des autres phases, et entre les phases sont

significatifs.

- Pour les mesures de la motivation, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau
25. On observe une augmentation du niveau de changement absolu au cours de chacune des
phases. On constate une stabilité des données au sein des phases de baseline et de traitement,
en revanche, les données manquent de stabilit¢ durant la phase de suivi post thérapie. On
observe une augmentation de la moyenne entre la baseline et le traitement, et une diminution
entre la phase de baseline et la phase de follow-up. Les résultats du Tau U nous indiquent qu’il
n’y a pas de changement significatif au sein de chaque phase, ni entre les phases, a I’exception

d’une significativité du changement durant la phase post thérapie.

- Pour les mesures de la joie, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 26.
On observe une diminution du niveau de changement absolu au cours de la baseline, et du
traitement, et une augmentation de ce dernier au cours de la phase de suivi post-thérapie. On
constate que les données pas stables lors des phases de baseline, et de traitement, en revanche
on constate un manque de stabilité des données durant la phase de follow-up. On observe une
augmentation de la moyenne entre la baseline et le traitement, et une diminution entre la

baseline et le follow-up. Les résultats du Tau U nous indiquent qu’il n’y a pas de changement
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significatif au sein de chaque phase, ni entre les phases, a I’exception d’une significativité du

changement durant la phase post thérapie.

- Pour les mesures du sommeil, les statistiques descriptives sont présentées dans le Tableau 27.
On observe une augmentation du niveau de changement absolu au cours de chacune des phases.
On observe une instabilité des données durant la baseline. En revanche on constate une stabilité
des données au sein des phases de traitement et de follow-up. On observe une augmentation de
la moyenne entre la baseline et le traitement, ainsi qu’entre la baseline et le follow-up. Les
résultats du Tau U nous indiquent qu’il n’y a pas de changement significatif au sein des phases
de baseline et d’intervention. En revanche, le changement est significatif au cours de la phase
post thérapie. De plus, on observe un changement significatif entre la phase de baseline et

I’intervention, ainsi qu’entre la baseline et la phase post-thérapie.

Tableau 21. Statistiques analyses répétées pour MG

Domaine évalu¢ Phase du Effet observe Tau P
traitement

Anxiété Baseline (T1) Stable -0,06 0,64
Intervention (I)  Diminution -0,7 0,01*
I/T1 -0,5 0,04*
Post I (P) Augmentation 0,31 <0,001*
T1/P 0,16 0,21

Douleur Baseline (T1) Stable -0,06 0,66
Intervention (I)  Stable -0,14 0,62
I/T1 0,13 0,59
Post I (P) Augmentation 0,31 <0,001*
T1/P 0,16 0,21

Agitation Baseline (T1) Stable -0,02 0,86
Intervention (I)  Diminution -0,57 0,048*
1/T1 -0,63 0,008*
Post I (P) Augmentation 0,30 0,001*
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Motivation

Joie

Sommeil

T1/P

Baseline (T1)
Intervention (I)
I/TI

Post I (P)
T1/P

Baseline (T1)
Intervention (I)
I/TI

Post I (P)
T1/P

Baseline (T1)
Intervention (I)
/Tl

Post I (P)
T1/P

Stable
Stable

Diminution

Stable
Stable

Diminution

Stable
stable

Diminution

2.2.3.4.3. Mesures nomothétiques MG

-0,32
0,16
-0,36
0,11
0,22
-0,05
0,17
0,43
0,05
-0,20
-0,12
0,11
0,11
0,44
-0,30
0,49

0,01%*
0,24
0,22
0,65
0,003*
0,60
0,21
0,14
0,83
0,009*
0,35
0,396
0,711
0,06*
<0,001%*
<0,001*

Les mesures de la qualité¢ de vie ont augmenté au cours du traitement, mais ces changements

n’ont pas atteint le seuil de significativité statistiques. En revanche, I’anxiété a significativement

diminué entre la baseline et I’évaluation post thérapie, cette diminution se maintenant lors de

I’évaluation finale. Lors de 1’évaluation pré-thérapie, le score obtenu a 1’échelle d’Hamilton

inscrivait ’anxiété dans la catégorie grave a séveére. Durant les évaluations post-thérapie et

finale, I’anxiété était dans la catégorie dite « normale ».
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2.2.3.5 Participant LC

2.2.3.5.1. Vignette clinique LC

LC est un homme de 52 ans, qui vit seul. Il sera accompagné lors des visites d’évaluation par
sa maman, ainsi que par une éducatrice de la structure qui travaille avec lui. Il se rendra seul
aux autres visites, en empruntant les transports en commun (plusieurs heures de transport). Il
travaille dans un ESAT. Bien qu’il soit intéressé et impliqué dans la démarche de thérapie, les
auto-évaluations ainsi que les exercices a faire a domicile se font de fagon trés intermittente.
D’autre part, lorsque les auto-évaluations sont faites, elles sont globalement identiques a chaque
fois. Au début de la thérapie, il a du mal a verbaliser ses émotions. Il peut étre inquiet de la
réaction des autres, et se bloquer dans un mutisme. Il se sent trés impacté lorsqu’il apprend
certains évenements (faits divers...). Lorsque I’anxiété est au premier plan, il va présenter une

agitation motrice, associée a un blocage/ mutisme.

Dans I’échange, il rapporte faire les exercices de relaxation quotidiennement, méme s’il oublie
de s’évaluer. « C’est incroyable, ¢a permet de canaliser la pleine conscience » « c’est dingue le
bien que ca fait quand j ouvre les yeux ».
Il rapporte mieux arriver a exprimer les choses. Il apprend petit a petit & dire les choses, y
compris au travail. Au fur et a mesure des séances, LC rapporte se sentir plus paisible, il arrive
mieux a discuter avec les gens. Durant la derniére séance, il partage : « c’est incroyable, je suis
en train de me dire : tout ce que t’a fait la, ca va te servir. Je sens une émotion positive a
I’intérieur de moi. Je me dis : « ce que t’as appris : voila, parce que c’est bien pour moi, et aussi
pour les autres. Pas de regret, plutot du soulagement, et surtout du bonheur, ¢a a été pour moi
un vrai bonheur. Des fois, quand j’ai de I’émotion, je n’ose pas trop le montrer, aujourd’hui je
suis fier de moi, de tout ce que j’ai accompli. Au début j’étais comme une pelote de laine, j’osais

pas dire des choses. Petit a petit, la pelote s’est « dénouée ».
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Evaluation de la thérapie :

LC s’est déclaré satisfait de la thérapie, que ce soit lors de la visite post thérapie, ou lors de la
visite finale. Il a rapporté a chacune de ses visites avoir observé moins d’anxiété, et estimait
que la thérapie I’avait aidée. Il a attribué la note de 10/10 a la thérapie a chacune de ses visites.

Il n’a pas souhaité préciser de remarques lors de son évaluation du protocole de thérapie.

Concernant la maman de LC, qui n’est venu que pour les visites d’évaluations, cette derni¢re a
rapporté comme sa fille étre satisfaite de la thérapie. Toutefois, lors de la visite post thérapie,
elle a rapporté ne pas observer moins d’anxiété chez son fils, et estimer que le protocole n’avait
pas ¢été aidant pour lui. Elle a alors attribué la note de 7/10 au protocole. Elle rapporte ne pas
avoir observé de changement dans I’attitude de son fils. Il est a noter que ce dernier vit loin de
ses parents, et ils n’ont alors pas eu I’occasion de passer du temps ensemble, a part des échanges
téléphoniques habituels. En remarque, elle précise qu’elle aurait aimé avoir plus d'occasions
pour parler de LC, et de sa maniére de vivre. Lors de la visite finale, la maman d’LC rapporte
finalement avoir observé un changement chez son fils, avec une diminution de 1’anxiété. Elle
estime alors que le protocole a été aidant pour lui. Il est a noter qu’elle a depuis passé des
vacances avec son fils, et a constaté de nets changements dans I’attitude de ce dernier, qui lui
semble alors plus ouvert, et participe plus a la vie quotidienne. Elle attribue alors la note de
8/10 au protocole de thérapie. En remarque, elle précise les éléments suivants : « Depuis la fin
des rendez-vous réguliers, nous avons remarqué qu’il avait beaucoup plus confiance en lui,
qu’il prenait des initiatives. Cela lui a aussi permis, lorsqu’il se rendait seul aux rendez-vous,
d’étre plus a I’aise dans les transports en commun, en particulier le tramway, qu’il n’avait pas

I’habitude de prendre. »
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2.2.3.5.2. Mesures répétées LC
Les données d’auto-évaluations répétées de LC ne peuvent pas faire 1’objet d’un traitement

statistique, car elles ne sont pas assez nombreuses.

2.2.3.5.3. Mesures nomothétiques LC

Les mesures nomothétiques montrent un niveau de qualité de vie qui augmente entre les
différents temps de mesures. Cette augmentation est significative pour la dimension
psychologique de la qualité de vie, entre la mesure de baseline, et 1’évaluation finale & 3 mois
apres la thérapie. Le niveau d'anxiété a diminué significativement entre le début du traitement,
la fin du traitement, et I’évaluation finale. Lors de 1’évaluation pré-thérapie, le score obtenu a
I’échelle d’Hamilton inscrivait I’anxiété dans la catégorie anxiété 1égeére. Durant les évaluations

post-thérapie et finale, 1’anxiété était dans la catégorie dite « normale ».

2.2.3.6. Statistiques descriptives pour les mesures d’anxiété

Tableau 22. Statistiques descriptives pour les mesures d'anxiété

Moy- Média- Rang Enveloppe de Niveau de changement
enne  ne stabilité absolu
LM
Baseline 4,86 5 4vsT7 98% -1
Treatment 2,75 4 Ovs6 98% 3
Follow-up - - - - -
MD
Baseline 1,74 0 Ovs7 78% -4
Treatment 1 0 Ovs9 87% -3
Follow-up 091 0 Ovs9 87% 8
EH
Baseline 0,81 0 0vs9 89% 2
Treatment 0,54 0 0vs9 90% 0
Follow-up 1,82 0 Ovs9 87% 0
MG
Baseline 4,18 4 1vs7 82% -2
Treatment 3,11 3 2vsS5 70% 1
Follow-up 3,61 3 Ovs8 76%
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2.2.3.7. Statistiques descriptives pour les mesures de douleur

Tableau 23. Statistiques descriptives pour les mesures de la douleur.

Moy- Média- Rang Enveloppe de Niveau de changement

enne  ne stabilité absolu
LM
Baseline 3,43 3 2vs5 65% -1
Treatment 2,75 4 Ovs5 100% 3
Follow-up - - - - -
MD
Baseline 1,10 0 Ovs6 86% 0
Treatment 0,71 0 0vs9 90% 0
Follow-up 0,75 0 0vs9 92% 6
EH
Baseline 0,60 0 O0vs8 94% 4
Treatment 0,36 0 0vs9 92% 6
Follow-up 0,76 0 O0vs9 95% 0
MG
Baseline 321 3 Ovs5 68% -2
Treatment 3,30 3 Ovs8 67% 0
Follow-up 3,82 3 Ovs9 89% 3

2.2.3.8. Statistiques descriptives pour les mesures d’agitation

Tableau 24. Statistiques descriptives pour les mesures de 1'agitation

Moy- Média- Rang Enveloppe de Niveau de changement

enne  ne stabilité absolu
LM
Baseline 2,71 4 Ovs5 94% -4
Treatment 2,53 2 O0vs7 94% 2
Follow-up
MD
Baseline 131 0 Ovsd 72% -2
Treatment 1,17 0 0vs9 84% 0
Follow-up 0,54 0 0vs9 90% 0
EH
Baseline 0,55 0 O0vs9 92% 0
Treatment 0,88 0 0vs9 90% 0
Follow-up 1,11 0 O0vs9 92% 0
MG
Baseline 4,78 5 3vs7T 96% 1
Treatment 3,41 3 Ovs6 53% 2
Follow-up 4,35 4 2vs9 91% 5
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2.2.3.9. Statistiques descriptives pour les mesures de motivation

Tableau 25. Statistiques descriptives pour les mesures de motivation

LM

MD

EH

MG

Baseline
Treatment
Follow-up

Baseline
Treatment
Follow-up

Baseline
Treatment
Follow-up

Baseline
Treatment
Follow-up

Moy-
enne

3,86
5,14

6,53
6,65
7,15

5,52
7,31
8,1

6,5
6,63
6,15

Média-
ne

4
5

Rang

2vs 5
Ovs9

0Ovs9
Ovs9
0Ovs9

0Ovs9
Ovs9
0Ovs9

3vs9
Ovs9
0Ovs9

Enveloppe de
stabilité

84%
80%

100%
100%
100%

68%
100%
100%

90%
88%
67%

2.2.3.10. Statistiques descriptives pour les mesures de la joie

Tableau 26. Statistiques descriptives pour les mesures du bonheur

LM

MD

EH

MG

Baseline
Treatment
Follow-up

Baseline
Treatment
Follow-up

Baseline
Treatment
Follow-up

Baseline
Treatment
Follow-up

Moy-
enne

4,29
6,14

6,10
6,28
7,05

Média-
ne

4
6

oo

O

2

Rang

3vs7
Ovs9

Ovs9
Ovs9
Ovs9

Ovs8
Ovs9
9vs9

4vs9
Ovs9
Ovs9

Enveloppe de
stabilité

70%
73%

57%
100%
100%

80%
100%
100%

93%
80%
67%

Niveau de changement

absolu

0
-3

Niveau de changement

absolu

-3
-3

-1
-2
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2.2.3.11. Statistiques descriptives pour les mesures du sommeil

Tableau 27. Statistiques descriptives pour les mesures du sommeil

Moy- Média- Rang Enveloppe de Niveau de changement

enne  ne stabilité absolu
LM
Baseline 3,86 4 O0vs7 64% -7
Treatment 6,89 7 1vs9 73% -3
Follow-up - - - - -
MD
Baseline 8,42 9 O0vs9 100% 0
Treatment 6,61 8 Ovs9 100% 9
Follow-up 7,38 9 0vs9 100% -9
EH
Baseline 6,60 7 0vs9 68% 2
Treatment 843 9 Ovs9 100% -3
Follow-up 9 9 9vs9 100% 0
MG
Baseline 6,18 7 O0vs8 40% 2
Treatment 7,30 8 Ovs9 100% 4
Follow-up 741 8 0vs9 100% 7
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2.2.3.12. Statistiques descriptives mesures nomothétiques

Tableau 28. Statistiques descriptives des mesures nomothétiques

Baseline  Traitement Follow-up RCITI-  RCITI- SD alpha

(T1) (T2) (T3) T2 T3

LM
Physique 31 56 75 1,24 2,19 27,81 0,74
Psychologique 44 56 56 1,02 1,02 12,93 0,59
Social 69 75 75 0,18 0,18 37,81 0,62
HAM-A 26 11 6 -6,99 -9,33 6,19 0,94

MD
Physique 44 81 100 1,84 2,79 27,81 0,74
Psychologique 63 69 69 0,51 0,51 12,93 0,59
Social 6 25 50 0,57 1,33 37,81 0,62
HAM-A 23 2 0 -9,79 -10,73 6,19 0,94

EH
Physique 94 100 100 0,29 0,29 27,81 0,74
Psychologique 75 81 88 0,51 1,11 12,93 0,59
Social 6 94 100 2,67 2,85 37,81 0,62
HAM-A 23 2 5 -9,79 -8,39 6,19 0,94

MG
Physique 88 100 100 0,60 0,60 27,81 0,74
Psychologique 75 81 88 0,51 1,11 12,93 0,59
Social 75 81 81 0,18 0,18 37,81 0,62
HAM-A 31 4 2 -12,60 -13,53 6,19 0,94

LC
Physique 77 83 89 0,30 0,60 27,81 0,74
Psychologique 70 87 97 1,45 2,30 12,93 0,59
Social 80 93 87 0,40 0,21 37,81 0,62
HAM-A 14 5 0 -4,20 -6,53 6,19 0,94

Note: RCI=Reliable Change Index, SD=Standard Deviation, alpha= Cronbach’s alpha
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2.2.4 Discussion

Les patients avec SW présentent trés fréquemment des troubles anxieux. Cette anxiété fait le
plus souvent 1’objet d’une prise en charge médicamenteuse, associée a d’importants effets
secondaires. Il n’existe pas de recommandation en termes de prise en charge
psychothérapeutique de 1’anxiété pour les patients avec le SW. Pourtant, la prise en charge
psychothérapeutique de troubles psychopathologiques chez les personnes présentant une
déficience intellectuelle fait I’objet d’un nombre croissant de travaux. L’étude que nous venons
de réaliser avait pour objectif de proposer et d’évaluer un protocole de TCC de I’anxiété chez
des patients porteurs de SW. Notre méthodologie s’est basée sur une méthodologie de cas
unique a multiple baselines. Dans cette méthodologie, les participants réalisent des auto-
évaluations quotidiennes. Nous avons fait le choix, dans cette recherche, de développer un outil
d’auto-évaluation de I’anxiété, pour permettre a nos participants, présentant une DI, de réaliser

des auto-évaluations de I’anxiété de maniére autonome.

L’outil d’auto-évaluation de 1’anxiété fait I’objet d’une validation, attestant de ses qualités
psychométriques, mais cette validation n’était pas nécessaire dans le cadre de cette recherche,
dans la mesure ou la méthodologie de cas unique a multiple baseline permet de comparer
I’évolution des scores répétés de nos patients, au cours du temps. De plus, nous avons souhaité,
dans cette recherche, observer I’'impact de la thérapie sur chaque dimension, de facon

individuelle.

2.2.4.1 Régularité des auto-évaluations répétées

Parmi les cinq patients recrutés, seulement trois ont réalisé avec régularité I’ensemble des
¢valuations demandées. Ces trois patients étaient accompagnés par un membre de leur famille

lors de chacune de leurs visites. Un autre participant a la recherche s’est montré trés irrégulier
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dans ses ¢évaluations dés le début du protocole. Bien qu’assidu aux séances de thérapie, et
rapportant appliquer les outils a domicile, I’irrégularité de ses évaluations a entrainé une
impossibilité de traiter statistiquement ses données. Il est a noter que ce patient habitait seul.
Une autre patiente a pu faire preuve de régularité lors du protocole de thérapie, mais a arrété de
s’évaluer pendant une partie de la phase post-thérapie, rendant ici impossible 1’analyse des
données post-thérapie. Cette patiente habitait avec ses parents, mais est venue seule a chaque

séance de psychothérapie.

La méthodologie de single case ici employée permet d’approfondir les facteurs ayant pu
impacter la réalisation de ce protocole chez ces patients. Ici, nous observons que seuls les deux
patients venant seuls aux séances de thérapie ont fait preuve d’une irrégularité importante dans
leurs évaluations. Bien qu’ils ne soient pas accompagnés, ces patients sont venus a chacune de
leurs séances par leurs propres moyens : pour I'une en taxi, pour I’autre en transports en
communs, avec plusieurs changements, et un long temps de trajet. Cela souligne une certaine
motivation dans la réalisation du protocole. Le patient ayant été irrégulier dans ses évaluations
des le début de la thérapie habitait seul, ce qui souligne une certaine autonomie chez lui. Ces
patients semblaient de plus satisfaits de la thérapie, et ont rapportés avoir tiré un bénéfice de
cette derni¢ére. La participante ayant interrompu les auto-évaluations durant la phase post-
thérapie a toutefois rapporté le fait qu’elle regrettait de ne pas avoir ét¢ aidée durant cette

période, sur le plan psychothérapeutique.

Il nous semble que le fait que la régularité des auto-évaluations soit associée a la présence d’un
proche a chacune des séances de thérapie est un résultat de notre étude particulierement
important. En effet, bien que les séances aient lieu en individuel, entre le patient et le thérapeute,
le proche du patient le rejoignait a la fin de chaque sé€ance, et se voyait expliquer les outils vus
en séance. Il est possible que par la suite, le proche de ce patient se soit montré aidant, au
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quotidien, pour que le patient réalise les exercices vus en séances. Il est aussi possible que le
proche ait joué un réle de rappel dans la réalisation des auto-évaluations, ainsi que des exercices.
Il n’est malheureusement pas possible pour nous d’avoir une visibilité sur les exercices qui sont
réellement appliqués par les participants durant leur quotidien, la seule possibilité de suivi que
nous ayons ¢€tant la réalisation des auto-évaluations répétées, qui sont enregistrées dans
I’application. Sur la base de leurs déclarations, les participants ont tous déclaré avoir utilisé les
outils délivrés en séance durant leur vie quotidienne, de chez eux, y compris les participants
n’étant pas réguliers dans leurs auto-évaluations. En tout cas, il semblerait que pour notre
¢chantillon de patients, la présence d un aidant a chaque séance ait ¢té un ¢lément treés important
pour la réalisation du protocole de thérapie dans son intégralité, puisque seuls les patients
accompagnés ont réalis¢ les auto-évaluations répétées durant 1’ensemble du protocole de
recherche. Pour la diffusion future du protocole, ou encore pour d’autres recherches, il nous
semble particuliérement important de souligner le role de 1’aidant. Le fait que ce dernier soit
présent avec régularité au coté du participant, et le fait qu’il connaisse les outils
psychothérapeutiques qui sont délivrés au patient semble étre un élément trés aidant pour que

le patient puisse s’approprier tous les outils de psychothérapie.

2.2.4.2 Auto-évaluations répétée de I’anxiété

L’ hypothése principale de notre étude était que nous observerions une diminution du score des
auto-évaluations répétées de 1’anxiété avec I’introduction du protocole de thérapie, et que cette
diminution se maintiendrait lors de la phase post thérapie. L’analyse descriptive des auto-
¢valuations répétées souligne une diminution de 1’anxiété entre la phase de baseline et la phase
de thérapie chez I’ensemble des participants. Cette diminution continue chez la plupart des
participants a 1’exception d’un, pour qui les scores d’auto-évaluations répétées de 1’anxiété

remontent apreés la fin de la thérapie. Cependant la diminution de I’anxiété évaluée par les
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mesures répétées n’est statistiquement significative que pour un participant. Chez ce participant
(MQG), I’anxiété diminue significativement pendant le protocole de thérapie, et cette diminution
se maintient lors de la phase post-thérapie. Ce résultat ne permet pas de valider notre hypothése
principale. Ainsi, le protocole de thérapie n’est pas nécessairement associ¢ a une diminution
significative des scores d’auto-évaluations répétées de 1’anxiété. Il est toutefois intéressant de
souligner que les scores attribués par les participants a 1’échelle d’auto-évaluation d’anxiété
¢taient, pour la majorité des participants, déja bas, lors de 1’étape de baseline. C’est peut-Etre
pour cette raison que la diminution des scores d’anxiété n’a pas pu atteindre de seuil de
significativité pour ’ensemble des patients. Pour cette raison également, il est intéressant de
prendre en compte d’autres dimensions associées a I’anxiété, et pas seulement I’anxiété auto-

rapportée par le patient.

2.2.4.3 Auto-évaluations répétées des autres dimensions

Nous avons formulé comme hypothése secondaire, le fait que d’autres dimensions en lien avec

I’anxiété pourraient étre impactées par 1’introduction du protocole de psychothérapie.

Les autres parametres évalués étaient la douleur, 1’agitation, le sommeil, la motivation et la joie.
L’analyse descriptive souligne des variations dans les scores attribués a ces différentes
dimensions entre les étapes de baseline, de traitement, et post thérapie, pour la majorité des
mesures et des participants. Cependant, ici encore, c’est 1’analyse de la significativité des
changements de pente dans les courbes qui permet de déterminer la présence d’un changement
significatif. Cette analyse souligne pour la patiente LM une amélioration significative de la
motivation et du sommeil, durant la période de thérapie. LM ayant interrompu ses auto-
¢valuations répétées durant la phase post-thérapie, il n’a pas été possible d’évaluer la pente des

courbes post-thérapie pour elle.
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Pour la patiente MD, la phase de thérapie est associée a une diminution significative du
sommeil, mais cette diminution n’est plus constatée dans la phase post-thérapie, en revanche,
la période suivant la thérapie est associée a une diminution significative de I’agitation, ainsi

qu’a une amélioration significative de la joie par rapport a la phase précédent la thérapie.

Pour la patiente EH, la phase de thérapie est associée a une augmentation significative de
I’agitation, mais cette augmentation n’est plus observable dans la phase post thérapie. On
observe également chez cette patiente une amélioration de la motivation, de la joie, et du

sommeil pendant la thérapie, cette amélioration se maintenant durant la phase post-thérapie.

Enfin, pour le patient MG, la thérapie est associée, en plus de la diminution de I’anxiété, a une
diminution de I’agitation, ainsi qu’a une amélioration du sommeil. Ces changements se

maintenaient durant la phase post-thérapie.

Le Tableau 27 souligne ces changements significatifs obtenus grace a 1’évaluation des courbes

des auto-évaluations répétées.

Patient Phase de thérapie Phase post-thérapie
LM -Amélioration motivation Non évaluable, manque de mesures
-Amélioration sommeil
MD - Diminution sommeil - Diminution agitation
- Augmentation joie
EH - Augmentation agitation - Augmentation motivation
- Augmentation motivation - Augmentation joie
- Augmentation joie joie - Augmentation sommeil
- Augmentation sommeil
MG - Diminution anxiété - Diminution anxiété
- Diminution agitation - Diminution agitation
- Augmentation sommeil - Augmentation sommeil
LC Non évaluable, manque de mesures Non évaluable, manque de mesures

Tableau 27. Domaines pour lesquels les changements sont significatifs

Ainsi, I’analyse des auto-évaluations répétées des autres dimensions liées a 1’anxiété souligne

un impact de la thérapie chez 1'ensemble des participants. Les dimensions évaluées avaient une
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connotation soit négative (anxiété, agitation, douleur), soit positive (sommeil, motivation, joie).
Deux dimensions ont évolué négativement durant la phase de thérapie : une diminution du
sommeil pour I’une des participantes, et une augmentation de 1’agitation pour 1’autre, cependant
aucune de ces évolutions ne s’est maintenue dans le temps. En revanche, une diminution des
scores attribués a des dimensions ayant une connotation négative, ou encore une amélioration
des scores attribués a des dimensions ayant une connotation positive a été observée chez
I’ensemble des participants, et ce changement s’est maintenu significativement durant la phase

post thérapie.

Nous avons pu observer que le score li¢ a la douleur est resté stable pour I’ensemble des
participants et I’ensemble des étapes. La douleur ne semble pas avoir été impactée par la

thérapie.

En définitive, bien que le score des auto-évaluations répétées de [’anxiété n’ait
significativement diminué que chez un des participants, 1’analyse des autres domaines en lien
avec I’anxiété souligne un impact positif de la thérapie sur plusieurs domaines, et se maintenant
dans le temps, chez I’ensemble des participants. Ainsi, le score d’auto-évaluation répétée ne
suffit pas a mesurer I’impact de la thérapie chez les participants, et la prise en compte d’autres

dimensions en lien avec I’anxiété se révele ici indispensable.

2.2.4.4 Autres paramétres évalués

En plus des auto-évaluations répétées, des hétéro-évaluations de I’anxiété et de la qualité de vie

ont été réalisése.

Notre échantillon étant réduit, la validité scientifique des résultats obtenus aux évaluations
répétés reste moindre, car la méthodologie nécessaire pour les petits échantillons reste une
méthodologie avec des évaluations répétées. Sans I'utilisation des évaluations répétées, la

présence d’un groupe contrdle aurait permis une meilleure validité de ces analyses. Cependant,
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les données obtenues pour nos patients lors des hétéro-évaluations réalisées avant la thérapie, a
la fin de la thérapie, et trois mois apres la fin de la thérapie vont dans le sens d’un impact positif
de la thérapie. En effet, les hétéro-évaluations de I’anxiété révelent une diminution significative
de I’anxiété a la fin de la thérapie chez I’ensemble des participants, cette diminution se
maintenant durant la phase de suivi post-thérapie. La catégorisation de ’anxiété a également
¢té modifiée, en effet, les patients ont vu leur anxiété catégorisée dans une anxiété modérée a
sévere lors de 1’évaluation pré-thérapie. Lors des évaluations finales, et post-thérapie, elle était

dite normale.

L’¢évaluation de la qualité de vie souligne une amélioration de la qualité de vie chez I’ensemble
des patients, cette amélioration n’atteint le seuil de significativité que chez certains patients et

pour certaines dimensions. Cela peut peut-€tre s’expliquer par le faible nombre de participants.

- D’un point de vue qualitatif, les entretiens ont révélé une satisfaction de I’ensemble des
participants quant a leur participation au protocole de thérapie. Les questionnaires de
satisfaction ont également souligné ce point. Tous les participants ainsi que leurs proches ont
rapporté le fait qu’ils avaient pu tirer un bénéfice de la thérapie, et que leur anxiété avait
diminué.

2.2.4.5 Limites

Notre étude présente plusieurs limites.

- Tout d’abord, concernant le protocole de thérapie en lui-méme, il ne s’est étendu que sur 9
séances. Cela peut-€tre un avantage, car il est réalisable sur un temps relativement court. Cela
a permis a des participants venant de loin de venir, car 1’organisation du déplacement sur un
nombre limité de dates était plus facile. Toutefois, 1’assimilation de certains outils vus en
séances aurait pu nécessiter plus de temps. Il a été rapporté par plusieurs participants le regret

quant au fait que la thérapie s'interrompe, et qu’il n’y ait pas une continuité de la prise en charge
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par la suite. Un protocole d’une durée plus longue, ou encore la présence de séances de
maintien, plus espacées dans la durée permettrait peut-€tre d’enraciner de fagon plus solide

certains changements.

- Concernant le protocole de recherche, la rareté du syndrome de Williams a rendu nécessaire
I’utilisation d’une méthodologie de cas uniques a multiples baseline. Toutefois, il serait
intéressant de reproduire cette recherche, en incluant un grand nombre de participants, afin de
permettre la présence d’un groupe controle. En effet, cette recherche n’incluait pas de groupe
controle, ni d’évaluation par un évaluateur externe ignorant si le participant bénéficie de la
thérapie ou pas. Ainsi, les hétéro-évaluations réalisées avant la thérapie, a la fin de la thérapie,
et 3 mois apres la fin de la thérapie sont faites par un évaluateur connaissant la recherche et le

protocole de thérapie, ce qui peut impacter les résultats.

De plus, un protocole intégrant une autre évaluation par exemple un an apres la thérapie serait
intéressant, pour étudierle maintien des bénéfices de cette derniere dans le temps, a une échelle

plus large que celle des trois mois réalisés ici.

- Une autre limite concerne la réalisation des auto-évaluations répétées durant la phase de
baseline. Dans la TCC, la simple identification des émotions fait déja partie d’un processus
thérapeutique. Ainsi, l’auto-évaluation répétée en elle-méme peut déja introduire une
modification de la ligne de base de I’anxiété, et cela ne peut pas étre contrélé. Si 1’échantillon
avait été plus important, il aurait été¢ possible de mesurer I’impact des auto-évaluations sur
I’anxiété en comparant les scores d’anxiété hétéro-évalués entre un groupe de personnes
réalisant des auto-évaluations quotidiennes, et un groupe de personnes ne réalisant pas d’auto-

évaluations.

- Enfin, plusieurs limites ont été¢ observées au cours de la thérapie, concernant le support

Smartphone WillCope. En effet, ce dernier n’est a I’heure actuelle disponible que sur des
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téléphones Android. Il ne peut pas €tre utilisé sur un téléphone utilisant un autre logiciel, ou
encore sur un ordinateur. D’autre part, I’application ne permet pas de tragabilité par rapport a
I’utilisation des outils psychothérapeutiques, la seule donnée enregistrée est 1’auto-évaluation
réalisée par le participant. De plus, cette auto-évaluation n’est sauvegardée qu’une fois par jour,
il serait intéressant que 1’utilisateur puisse s’évaluer plusieurs fois par jour, et sauvegarder ces

¢valuations a chaque fois.

2.2.4.6 Perspectives

Le travail réalisé dans cette é¢tude ouvre plusieurs perspectives. En effet, bien que présentant
certaines limites, cette étude a permis de souligner ’efficacité d’un protocole de thérapie
cognitive et comportementale de 1’anxiété chez des patients présentant un syndrome de
Williams. Compte tenu des résultats de cette recherche, il serait intéressant de diffuser le
protocole de thérapie, afin que les professionnels prenant en charge des personnes ayant un
syndrome de Williams soient tous formés a ce type de thérapie. D’autre part, ce protocole a
souligné I’importance du réle des aidants dans I’application de la thérapie. Bien que ces derniers
ne puissent se substituer aux professionnels de la santé mentale, il nous semble particulierement
important de former ¢également les aidants aux principaux ¢léments constituant ce protocole de

thérapie.

Il serait également intéressant d’évaluer 1’efficacité du protocole avec une utilisation a distance,
en visio. En effet, la plupart des participants a exprimé des regrets quant au fait que la distance
a parcourir pour pouvoir bénéficier de la thérapie soit importante. Un protocole en visio pourrait

pallier ce probléme.

De plus, le protocole développé est adapté pour un public présentant des difficultés de
compréhension. Il serait intéressant d’évaluer D’efficacité de ce protocole auprés d’une

population plus large. Il serait notamment pertinent de réaliser le méme type d’étude chez des
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personnes avec une déficience intellectuelle, et présentant un autre diagnostic génétique et pour
lequel ’anxiété a été¢ démontrée comme est un symptome fréquent et invalidant (exemple
syndrome de I’X fragile, variations DDX3X, etc...). L’efficacité de ce protocole pourrait
¢galement Etre évaluée aupres d’une population présentant des troubles cognitifs d’une autre
origine (démence, ou encore traumatismes craniens). En effet, les outils utilisés dans cette
thérapie sont simplifiés, et utilisent des concepts concrets et pratiques, permettant de rendre
accessible le protocole a un public présentant des difficultés de compréhension dont 1’origine

peut étre variée.

Enfin, il pourrait étre intéressant d’interroger les éléments du protocole ou encore de
I’application qui sont le plus aidant pour les patients, afin de permettre une amélioration du
protocole ou de I’application. L’ application pourrait étre améliorée pour permettre d’une part
une meilleure guidance dans le programme de thérapie au sein de 1’application, mais aussi elle
pourrait permettre une meilleure tragabilit¢ des outils utilisés. Dans les perspectives
d’amélioration de I’outil, nous aimerions proposer une fonctionnalité ou le patient peut, en plus
de ses auto-évaluations, enregistrer un vocal avec des ¢léments qui 1’ont marqué ou impacté
durant sa journée. Il serait aussi intéressant d’intégrer un répertoire avec des pictogrammes pour
que le patient puisse s' il le souhaite associer des pictogrammes soit d’émotion, soit d’activité,
ou encore des photos, pour garder une trace de ce qui a pu I’impacter, méme si il n’a pas acces

au langage.

PARTIE 3. DISCUSSION GENERALE

3.1 Rappel de la problématique

Le syndrome de Williams est une maladie rare associée a une déficience intellectuelle. Plusieurs

caractéristiques cliniques sont associées a ce syndrome : des malformations, des particularités
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cognitives, et un fonctionnement psychosocial particulier. Sur le plan psychologique, I’anxiété
est au premier plan, et impacte la qualité de vie ainsi que le quotidien des patients porteurs de
ce syndrome. La prise en charge de cette anxiété est principalement une prise en charge
médicamenteuse, associée a d’importants effets secondaires. La problématique de ce travail de
thése est de développer et de proposer un protocole de psychothérapie de 1’anxiété adapté pour

les personnes avec le syndrome de Williams.

3.2 Synthése de nos recherches

3.2.1 Synthese de I’état de ’art

Le premier temps de notre travail de theése a nécessité un approfondissement de la littérature
existant sur le syndrome de Williams, mais aussi sur la prise en charge psychothérapeutique de

I’anxiété chez des personnes présentant une déficience intellectuelle.

L’étude de la littérature sur le syndrome de Williams a souligné les nombreuses caractéristiques
cliniques associées a ce syndrome (Kozel et al., 2021; Pober, 2010). Par exemple, les troubles
cardiaques sont fréquents chez les personnes avec SW, et ces troubles peuvent étre mis en lien
avec les troubles anxieux a plusieurs niveaux. En effet, la prise en charge médicamenteuse des
troubles anxieux chez les patients avec SW peut nécessité une plus grande prudence, car les
effets secondaires des traitements peuvent aggraver des conditions cardiaques déja présentes
(Beach et al., 2018). D’autre part, ’anxiété peut impacter le fonctionnement cardiaque, et

augmenter les troubles cardiaques (Hamer et al., 2012).

Nous avons également cherché a comprendre les particularités pouvant étre mises en lien avec
les troubles anxieux chez les personnes avec SW. Certaines de ces particularités, telles que des
prédispositions génétiques (Barak et al., 2019; Schneider et al., 2012), ou des caractéristiques
neurologiques (Avery et al.,, 2012; Meyer-Lindenberg et al., 2005; Reiss et al., 2004), ne

peuvent pas, a I’heure actuelle étre pris en charge par une approche psychothérapeutique. Ainsi,
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il pourrait étre intéressant ici d’accompagner le patient avec SW dans une forme de
compréhension et d’acceptation de ses troubles anxieux. En revanche, d’autres facteurs peuvent
intervenir, par exemple une appréhension et des évitements de certaines situations, ou encore
des difficultés d’inhibition avec des ruminations, et ces ¢léments peuvent faire 1’objet d’une

prise en charge psychothérapeutique de 1’anxiété, adaptée pour les personnes avec SW.

Nous nous sommes interrogés dans la revue de la littérature sur les approches
psychothérapeutiques existant a I’heure actuelle, susceptible de permettre une prise en charge
de I’anxiété chez les patients avec SW. En particulier, la TCC est apparue comme une prise en
charge adaptée et recommandée pour un public présentant une déficience intellectuelle,
cependant, les études scientifiques autour de ces TCC et d’un public présentant une DI restaient
limitées. Les approches de TCC sont variées, et nous nous sommes particulierement intéressés,
dans notre manuscrit, aux approches processuelles transdiagnostiques. Ces approches ciblent
les processus sous-jacents communs a différents troubles anxieux, plutdt que de cibler
spécifiquement un symptome. Par exemple, chez les patients présentant un SW, et chez qui
certains processus tels que 1’inhibition, peuvent étre problématiques, une prise en charge du
processus sous-jacent peut aider a sortir de certains cercles vicieux entrainant un maintien de
I’anxiété. Ainsi, dans ces approches processuels, le patient peut €tre accompagné dans
I’acceptation de ses émotions, dans le fait de recentrer ses pensées dans I’instant présent et ainsi
de sortir de certaines ruminations (Hofmann et al., 2010), ou encore dans le fait de s’engager
dans des activités ayant du sens pour lui, lui permettant ainsi de retrouver des €léments le

motivant (Eifert & Forsyth, 2005).

La revue de la littérature a aussi permis de souligner les difficultés qui peuvent étre retrouvés
lors de 1’évaluation de I’anxiété chez les personnes avec le SW (Royston et al., 2021), le
diagnostic de troubles anxieux étant probablement souvent sous-estimé (Woodruff-Borden et

139



al., 2010). Cette difficult¢ se retrouve dans 1’évaluation des troubles anxieux chez une
population présentant une DI toutes causes confondues. Ce constat nous a amené a nous
interroger sur la création d’un outil permettant d’évaluer I’anxiété chez des personnes

présentant une DI.

3.2.2 Synthese de 1’étude 1

La premicere étude de notre recherche s’est penchée sur le développement et la validation d’un
outil d’auto-évaluation de 1’anxiété pour les personnes présentant une DI. Cet outil étant une
application Smartphone nommée WillCope. Deux étapes ont été nécessaires dans cette étude :
tout d’abord, le développement d’un outil d’auto-évaluation de I’anxiété, puis la validation de

cet outil d’auto-évaluation comme outil diagnostic.

Concernant la premiere étape de cette étude, un groupe de travail constitué de professionnels
de santé, mais aussi de personnes directement concernées par la DI a choisi un certain nombre
de dimensions pouvant permettre de caractériser la présence de troubles anxieux. Ces
dimensions étaient 1’anxiété, la douleur, 1’agitation, le sommeil, la motivation et la joie. Pour
chacune de ces dimensions, le groupe de travail a proposé une sélection de formulations et de
pictogrammes permettant de les caractériser en langage FALC. Puis une enquéte a été réalisée
aupres de 372 personnes afin de choisir la formulation et le pictogramme le plus adapté pour
caractériser la dimension choisie. Ces personnes étaient soit des soignants, soit des personnes
ayant une DI, soit des familles/proches de patients. Cette enquéte a permis d’identifier les
formulations et pictogrammes les plus choisis en fonction des différentes catégories de
répondant. Le résultat le plus marquant de cette étude, est que pour la plupart des items, il y
avait une différence significative dans le choix de la formulation et du pictogramme en fonction
du répondant. Cette différence a permis d’identifier des caractéristiques propres aux réponses
des personnes présentant une DI. Il ressort par exemple de notre enquéte, un besoin de précision
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dans les réponses apportées par les personnes ayant une DI. Cet ¢lément devrait étre pris en
compte dans les rédactions de document en langage FALC. Dans les regles du FALC, il est
précisé que les personnes ayant une DI doivent étre impliquées dans la rédaction des documents
en FALC. Ainsi, nous avons décidé de choisir pour ’application WillCope les formulations et

pictogrammes ¢étant choisis par la majorité des répondants de la catégorie des patients.

Dans un second temps de cette étude, nous avons cherché a évaluer les qualités
psychométriques de 1’échelle WillCope pour 1’évaluation de 1’anxiété. Nous avons ainsi pu
montrer que cette échelle mesurait bien une seule dimension commune a tous les items. La
cohérence interne des items choisis €tait bonne. Le score obtenu a 1’échelle corrélait de fagcon
forte avec le score obtenu a I’échelle d’anxiété d’Hamilton, ce qui attestait du fait que notre
échelle évaluait bien I’anxiété. Nous avons également pu observer des corrélations négatives,
moins fortes, avec la qualité de vie et le bien-étre, qui sont des dimensions impactées par
I’anxiété. Tous ces ¢léments ont ainsi permis de valider les qualités psychométriques de

I’échelle d’auto-évaluation développée.

3.2.3. Synthése de 1’étude 2

La deuxiéme étude de notre recherche avait pour but d’évaluer 1’efficacité d’un programme de
TCC de I’anxiété aupres d’une population d’adultes porteurs du SW. Nous nous sommes basés
dans cette étude sur une méthodologie adaptée aux maladies rares : la méthodologie de cas
uniques a multiples baseline. Cette méthodologie présente 1’avantage d’avoir une bonne validité
scientifique, malgré des échantillons de patients limités. Cette méthodologie nécessite la
réalisation d’évaluations répétées. Ces évaluations ont été assurées par les patients
quotidiennement, a I’aide de I’application WillCope développée a la suite de 1’étude 1.

L’ hypothése principale de cette étude €tait que nous observerions une diminution du score de
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I’anxiété évalué par les auto-évaluations répétées, durant la phase de thérapie. Nous nous

attendions également a observer des modifications d’autres dimensions en lien avec 1’anxiété.

Pour cette étude, cinq patients adultes présentant un diagnostic certain de SW ont été recrutés.
En plus des auto-évaluations répétées, d’autres parametres ont été évalués, tels que des hétéro-
¢valuations de la qualité de vie, ou de I’anxiété. La satisfaction des participants a la recherche,
et de leur famille a également ¢été¢ évaluée. Les résultats de cette étude n’ont montré une
diminution significative du score des auto-évaluations répétées de 1’anxiété que pour un patient.
En revanche, les auto-évaluations répétées ont permis de mettre en évidence des changements
significatifs d’autres dimensions liées a 1’anxiété, pour chacun des participants a la recherche.
En effet, au-dela de ’anxiété, on a pu observer selon les participants une diminution de
’agitation, ou une amélioration du sommeil, de la motivation ou de la joie, ces changements se

maintenant durant la période de trois mois suivant la fin de la thérapie.

Ainsi, I’évaluation de I’efficacité de la thérapie a nécessité de prendre en compte d’autres
dimensions reliées a I’anxiété. Cela s’inscrit dans la lignée des derni¢res recommandations en
termes de prise en charge des troubles psychopathologiques des patients présentant une DI. En
effet, il est important de prendre en compte le contexte psychosocial entourant le patient, et de
viser, au-dela de la simple diminution du score d’anxiété, un impact de la thérapie plus large,
avec une amélioration de la qualité de vie du patient, ou de son environnement ou de son

autonomie.

Un autre constat important issu de cette recherche est que parmi les cinq patients participants a
la recherche, deux sont venus seuls a I’ensemble des séances de thérapie, et n’ont été
accompagnés que pour les séances d’évaluations, lorsque la présence d’un aidant été requise.
Seuls les trois participants étant venus accompagnés a chaque séance de thérapie ont réalisé

avec régularité I’ensemble des auto-évaluations quotidiennes. Parmi les deux patients qui
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venaient seuls a chaque séance, I'un s’est montré trop irrégulier dans ses auto-évaluations des
le début de la thérapie, ses données d’auto-évaluations répétées n’ont pas pu étre analysées, et
I’autre patiente a arrété de s’évaluer durant la phase de suivi post thérapie, et les données de
cette phase pour cette patiente n’ont ainsi pas pu étre évaluées. Ce constat nous semble
important, car il souligne que la présence d’un aidant impacte significativement la réalisation

des consignes données pendant la thérapie.

3.3 Réponse a la problématique

Ainsi, notre problématique était de développer et d’évaluer 1’efficacité d’un protocole de
psychothérapie de ’anxiété adapté pour les patients présentant un SW. Nous avons pu
développer au cours de ce travail de recherche un protocole de psychothérapie de I’anxiété,
ainsi qu’un support Smartphone servant d’outil d’auto-évaluation de I’anxiété, et servant
¢galement de support a la thérapie. Les qualités psychométriques de I’application Smartphone
ont été évaluées et se sont avérées bonnes.

Le protocole de thérapie développé a été constitué d’une prise en charge cognitivo-
comportementale se basant sur une approche processuelle transdiagnostic. Plusieurs
dimensions en lien avec I’anxiété, et évaluées a 1’aide de 1’application WillCope ont été
améliorées par la thérapie, et cet impact s’est maintenu durant les trois mois qui ont suivi la fin

du protocole de thérapie.

3.4 Limites de la recherche

3.4.1 Limites de 1’étude 1

Dans la premiére partie de I’étude 1, nous pouvons regretter le fait que la compréhension du

sens attendu pour chaque domaine n’ait pas €té vérifiée. En effet, il serait important de vérifier
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que les répondants, notamment ceux présentant une DI, aient bien compris le concept pour
lequel ils choisissent une formulation et un pictogramme. Nous avons suppos¢ dans cette étude
que le sens était bien compris, soit directement, soit avec 1’aide d’un proche accompagnant le
répondant, mais cela n’a pas été vérifi€. D’autre part, il aurait été intéressant d’interroger les
répondants sur les raisons pour lesquelles certains pictogrammes ou certaines formulations leur

semblaient plus pertinents.

Une autre limite concerne le nombre de répondants a I’enquéte réalisée. Méme si le nombre
total de répondants est déja important, le nombre de répondant appartenant a la catégorie
patiente est plus faible. Une réponse plus importante des patients répondants pourrait permettre
d’observer avec plus de précisions les réponses de ces derniers. Ce faible nombre ne permettait
pas, par exemple, d'évaluer d’éventuelles différences dans les réponses fournies en fonction du
diagnostic du patient. Il serait intéressant de poursuivre cette enquéte en vérifiant le sens
attribué par les répondants, et en interrogeant les raisons poussant a choisir certains items plus
que d’autres. Il serait intéressant également de comparer les réponses en fonction du diagnostic

du patient répondant.

Concernant la validation de 1’application, nous pouvons regretter que les patients inclus aient
présentés une déficience intellectuelle 1égere a modérée, et qu’il n’y ait pas eu de patients
présentant des déficiences intellectuelles plus importantes. Cette difficulté était lice a la
difficulté d’utiliser les autres échelles utilisées pour valider 1’application, avec des personnes
dont les capacités de communications étaient trop limitées. Cependant il est possible que
1I’échelle WillCope soit tout de méme pertinente pour €évaluer 1I’anxiété de personnes présentant

des DI séveres.
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3.4.2 limites de 1’étude 2

- Une part des limites identifiées au sein de notre étude est liée au fait que le SW est une maladie
rare, et que le nombre de patients pouvant €tre recrutés au sein de notre centre était limité. Ainsi,
une des limites dans notre étude est 1’absence de groupe contrdle pour les mesures qui ne se
basent pas sur des évaluations répétées. Ainsi, bien que les hétéro-évaluations réalisées avant
la thérapie, a la fin de la thérapie, et trois mois apres la fin de la thérapie aient soulignés des
changements significatifs, la présence d’un groupe controle aurait permis une meilleure
significativité de ce résultat. Concernant les mesures évaluées avec des mesures répétées, la

méthodologie choisie excluait cette limite.

De plus, il est important de souligner que les auto-évaluations de 1’anxiété permettaient au
patient de s’interroger sur ses ressentis, avant méme le début de la thérapie, ainsi, les auto-
¢valuations en elle-méme ont pu avoir un impact sur la baseline, et cet impact ne peut étre

mesure.

- D’autres limites vont concerner le protocole de thérapie. Parmi ces limites, on retrouvera le
nombre de séances limitées, il est possible qu’un nombre plus important de s€éances aurait peut-
étre permis d’enraciner plus certains changements. Une autre limite concerne le role de 1’aidant,
qui était susceptible de s’impliquer plus ou moins selon les participants, sans que cette
implication ne puisse étre mesurée quantitativement. Nous pouvons encore souligner en limite
le support matériel a la thérapie, que ce soit les supports sous forme de fiches, ou le support sur
I’application WillCope. En effet, les supports sous formes de fiches ont été réalisés sans 1’aide
de graphistes professionnels, et leurs qualités visuelles pourraient étre améliorées. Concernant
I’application WillCope, elle n’est disponible a I’heure actuelle que sous Android, et ne peut pas
étre utilisée sur un autre support. Plusieurs fonctionnalités pourraient y étre ajoutées. Par
exemple la possibilité pour I'utilisateur de compléter une sorte de journal d’activité, pour
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pouvoir soit le motiver dans la réalisation de certaines taches, ou encore pour pouvoir constater
la présence d’événements marquants susceptibles d’influencer son niveau d’anxiété. Il serait
intéressant de permettre au thérapeute de paramétrer I’application en fonction du patient, pour
pouvoir autoriser ou verrouiller I’accés de certaines fonctionnalités. Cela n’est a I’heure actuelle
pas possible, et I’utilisateur de 1’application n’est pas guidé dans 1’application sur le choix des

outils les plus adaptés pour lui.

Ainsi, plusieurs limites ont été observées dans cette étude, et pourraient faire 1’objet

d’améliorations ultérieures.

3.5 Mises en perspectives

3.5.1 Perspectives liées a 1’outil d’auto-évaluation WillCope.

L’échelle d’auto-évaluation de I'anxiété développée dans le cadre de cette recherche est
particulierement intéressante pour une utilisation aupres d’un public présentant des difficultés
de compréhension. En effet, le développement de cet outil a été fait en suivant des étapes
rigoureuses : groupe de travail, enquéte, prise en compte des patients dans la formulation
FALC, puis validation auprés d’un échantillon d’adultes présentant une déficience
intellectuelle. Les qualités psychométriques de cet outil se sont avérées bonnes. L’échelle
WillCope est ainsi la premiére échelle d’auto-évaluation de I’anxiété développée et validée en
langage FALC. Il nous semble que cet outil pourrait gagner a étre diffusé largement, tout
d’abord, aupres des personnes porteuses d’une DI, et de leurs proches et aidants. Mais aussi
aupres des professionnels de santé. En effet, I’identification de 1’anxiété chez les personnes
avec DI est parfois difficile, car les outils adaptés ne sont pas disponibles. En plus d’aider les
professionnels a pouvoir poser un diagnostic de trouble anxieux, cet outil permet d’autonomiser
le patient dans 1’identification de son anxiété, ce qui est extrémement important. L utilisateur

de I’application peut partager ses données avec la ou les personnes qu’il souhaite, de fagon trés
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simple. La ou les troubles du comportement sont parfois le seul moyen pour qu’une personne
ayant des difficultés de communication puisse exprimer son mal-Etre, cet outil permet de
communiquer cela autrement. Ainsi cet outil peut étre aidant pour les patients directement, et
pour leur entourage, aidants comme soignants. Cela peut permettre également au professionnel
de santé d’observer 1’évolution de I’anxiété du patient dans son environnement quotidien, et

pas seulement lors des entretiens cliniques.

Concernant I’étude exploratoire réalisée, cette derniere a permis de mettre en évidence le besoin
de précision dans la formulation des items choisi par les patients. Ce point pourrait étre
important a prendre en compte de facon générale dans la rédaction de documents en FALC.
Une étude permettant d’explorer de facon plus poussées les différences dans les réponses
apportées par les patients, par les proches, et par les professionnels de santé serait intéressante,

pour mieux caractériser les spécificités des réponses des patients avec DI.

Il nous semblerait également pertinent d’évaluer 1’échelle d’auto-évaluation WillCope aupres
d’un autre public. En effet, il nous semble que cet outil pourrait étre intéressant a utiliser aupres
d'autres populations présentant des difficultés de compréhension ou de communication. Une
¢valuation auprés d’une population pédiatrique, ou encore une population de personnes

cérébrolésées ou présentant des démences nous semblerait particulierement intéressante.

Au-dela d’une application clinique, I’outil d’auto-évaluation WillCope pourrait étre utilisé¢ dans
le cadre de recherches ultérieures, afin de permettre des auto-évaluations de type EMA de
patients présentant des capacités de compréhension limitées, et pour lesquels les outils

classiques ne sont pas adaptés.
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3.5.2 Perspectives liées au protocole de thérapie.

Le protocole de thérapie ici développé a montré un impact positif en seulement 9 séances, chez
I’ensemble des participants. Il nous semble trés important de pouvoir diffuser ce protocole a
I’ensemble des soignants prenant en charge des patients avec le SW. D’autre part, il nous
semblerait €également particulierement intéressant d’évaluer 1’efficacité de ce protocole aupres
d’autres populations porteuses de maladies génétiques différentes, mais également associée a
des difficultés dans la gestion des émotions. C’est par exemple le cas du syndrome de 1’X
fragile, ou encore du syndrome 22Q1.1. Il serait également important de valider ce protocole
aupres de personnes présentant une DI d’origine inconnue. Ce protocole, relativement simple a
mettre en place, permet, en seulement 9 séances, de proposer une prise en charge non
médicamenteuse efficace sur le trouble anxieux chez des patients ayant une DI. Il est a noter ici
que d’apres I’'OMS, 2,6% de la population mondiale aurait une DI, soit 200 millions de
personnes dans le monde. Ainsi, le nombre de personnes pouvant bénéficier d’un tel protocole

de thérapie est considérable.

Pour pallier le manque de thérapeutes formés, il serait également intéressant d’évaluer
’efficacité de ce protocole a travers un programme de groupe, ou encore a travers une diffusion

a distance.

De plus, maintenant que 1’efficacité du programme de thérapie a été validée d’un point de vue
statistique, il serait intéressant de permettre une amélioration des supports créés dans le cadre
de la thérapie. Une amélioration du support WillCope de la thérapie pourrait étre réalisée
(disponible iphone, internet, graphisme, plus de pictogrammes, plus d’options, meilleure

guidance, fonctionnalités pouvant étre programmeées par le thérapeute).
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CONCLUSION GENERALE

Le syndrome de Williams est une maladie rare d’origine génétique, et dans laquelle les patients
présentent une association de symptomes. Parmi ces symptdmes, au premier plan se retrouvent
une déficience intellectuelle, ainsi que des troubles anxieux. Il n’existe a I’heure actuelle pas de
recommandation particuliére pour la prise en charge des troubles anxieux des patients avec SW.
Le plus souvent, la prise en charge est médicamenteuse, et cette derni¢re est associée a plus
d’effets secondaires chez les patients avec SW que dans la population générale, du fait d’autres

symptdmes cliniques présentés par ces derniers.

Plusieurs raisons peuvent expliquer le manque de prise en charge adaptée aux patients avec
SW. D’une part, la rareté de la maladie limite les recherches sur ce syndrome. D’autre part,
I’association de I’anxiété et de la DI constitue un « double diagnostic », nécessitant d’adapter
la thérapie a ce double diagnostic. Trop peu de travaux portent sur la prise en charge des troubles
psychiatriques chez les patients présentant une DI. Ce dernier point peut étre souligné par le
fait que le manuel diagnostic des troubles psychiatriques chez les patients avec DI n’a toujours
pas fait I’objet d’une traduction francaise. Un certain nombre de praticiens nourrissent encore
la croyance que les personnes avec DI ne présentent pas de capacités de compréhensions
suffisantes pour s’impliquer dans un travail de thérapie. Or quelques recherches ont déja pu
souligner la faisabilité ainsi que les bénéfices associés a des protocoles de thérapie de ’anxiété
chez des patients présentant une DI, notamment pour les thérapies cognitives et
comportementales (Unwin et al., 2016; Vereenooghe & Langdon, 2013)

En particulier, le protocole unifi¢ de traitement est un protocole de thérapie cognitive et
comportemental ciblant les processus sous-jacents aux troubles, et pouvant s’appliquer a des
patients dont les troubles cliniques peuvent varier. Un méme protocole peut ainsi s’appliquer a

différents types de troubles anxieux. Ce protocole nous semble particulierement indiqué dans
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le cadre d’une maladie rare. Ainsi, dans le cadre de notre travail de thése, nous avons développé
un protocole de thérapie cognitive et comportementale se basant sur une approche
transdiagnostique, pour prendre en charge les troubles anxieux d’une population d’adultes
porteurs du SW. Nous avons également développé un support Smartphone : I’application
WillCope, constituant, d’une part, un outil permettant au patient de réaliser des auto-évaluations
de son anxiété dont les qualités psychométriques se sont avérées bonnes, et d’autre part,

fournissant un support au protocole de thérapie.

L’efficacité du protocole de thérapie a été évaluée a 1’aide d’une méthodologie de cas unique a
multiples baselines. Cette méthodologie a permis de mettre en avant un impact de la thérapie
chez I’ensemble des participants. Cet impact pouvait concerner le score d’anxiété auto-évaluée,
ou encore d’autres domaines en lien avec I’anxiété, tels que 1’agitation, la motivation, le

sommeil, la joie.

Ainsi, cette thése a permis le développement, et la validation d’une application pour auto-
évaluer ’anxiété chez des patients présentant une déficience intellectuelle. C’est la premicre
fois qu'un tel outil est développé en langage FALC, et fait 1’objet d’une validation
psychométrique. Les qualités psychométriques et les caractéristiques de cet outil le rendent
particuliérement intéressant, et une diffusion auprés d’une large population est un objectif
important. D’autre part, notre theése a permis le développement et la validation d’un protocole
de thérapie de I’anxiété, adapté pour les patients présentant un SW. C’est la premicre fois qu’un
tel protocole de psychothérapie fait I’objet d’une étude aussi rigoureuse chez les patients avec
SW. Le protocole de thérapie nous semble adapté pour d’autres patients présentant une
déficience intellectuelle, ou des troubles cognitifs, et il nous semblerait intéressant d’évaluer

I’efficacité de ce protocole aupres d’autres populations.
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ANNEXE 2. Echelle d’Hamilton

| A. Humeur anxieuse

Cet item couvre la condition émotionnelle d'incertitude devant le futur, allant de l'inquiétude, l'irritabilité, ainsi
que de l'appréhension a un effroi irrésistible.

0 — Le/la patient(e) ne se sent ni plus ni moins sir(e) de lui/d'elle et n'est ni plus ni moins irritable que d'habitude.
1 — Que le/la patient(e) soit plus irritable ou se sente moins stir(e) de lui/d'elle que d'habitude est peu clair.

2 — Le/la patient (e) exprime plus clairement qu'il/elle est dans un état d'anxiété, d'appréhension ou d'irritabilité,
qui peut lui sembler difficile a contrdler. Néanmoins, l'inquiétude touche des préoccupations mineures et ceci reste
sans influence sur la vie quotidienne du/de la patient(e).

3 — Quelques fois, 1'anxiété ou le sentiment d'insécurité sont plus difficiles a contrdler car l'inquiétude porte sur
des blessures graves ou des menaces qui pourraient arriver dans le futur. Il est arrivé que cela interfére avec la vie
quotidienne du/de la patient(e).

4 — Le sentiment d'effroi est présent si souvent qu'il interfére de maniére marquée avec la vie quotidienne du/de la
patient(e) .

B. Tension nerveuse

Cet item inclut l'incapacité a se détendre, la nervosité, la tension physique, les tremblements et la fatique agitée.
0 — Le/la patient(e) n'est ni plus ni moins tendu(e) que d'habitude

1 — Le/la patient (e) semble quelque peu plus nerveux(nerveuse) et tendu(e) que d'habitude.

2 — Le/la patient(e) dit clairement étre incapable de se détendre et est empli(e) d'agitation intérieure, qu'il/elle
trouve difficile a contréler, mais c'est toujours sans influence sur sa vie quotidienne.

3 — L'agitation intérieure et la nervosité sont si intenses ou fréquentes qu'elles interférent occasionnellement avec
le travail et la vie quotidienne du/de la patient(e).

4 — Les tensions et l'agitation interférent constamment avec la vie et le travail du/de la patient(e).

C. Craintes

Cet item inclut la crainte d'étre dans une foule, des animaux, d'étre dans des lieux publics, d'étre seul(e), de la
circulation, des inconnus, du noir etc. Il est important de noter s'il y a eu davantage d'anxiété phobique que
d'habitude pendant cet épisode.

0 — Absentes

1 — Il n'est pas clair si ces craintes sont présentes ou pas.

2 — Le/la patient(e) vit de 1'anxiété phobique mais est capable de lutter contre.

3 — Surmonter ou combattre I'anxiété phobique est difficile, ce qui fait qu'elle interfere avec la vie quotidienne et
le travail du/de la patient(e) d'une certaine manicre.

4 — L'anxiété phobique interfére clairement avec la vie quotidienne et le travail du/de la patient(e).

D. Insomnie

Cet item couvre I'expérience subjective du/de la patient(e) concernant la durée et la profondeur de son sommeil
pendant les trois nuits précédentes. A noter que l'administration de calmants ou de sédatifs n'est pas prise en
considération.

0 — Durée et profondeur du sommeil habituelles

1 — La durée est peu ou pas réduite (par exemple par de légeres difficultés d'endormissement), mais il n'y a pas
d'altération de la profondeur du sommeil.

2 — La profondeur du sommeil est également diminuée, le sommeil étant plus superficiel. L'enti¢reté du sommeil
est quelque peu perturbée.

3 — La durée du sommeil et sa profondeur sont altérée de mani¢re marquée. Le total des épisodes de sommeil n'est
que de quelques heures sur 24.

4 — Le sommeil est si peu profond que le patient parle de courtes périodes de somnolence mais sans vrai sommeil.
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E. Troubles de la concentration et de la mémoire

Cet item couvre les difficultés de concentration, ainsi que celles a prendre des décisions dans des domaines
quotidiens, et les problémes de mémoire.

0 — Le/la patient(e) n'a ni plus ni moins de difficultés a se concentrer que d'habitude.

1 — Il n'est pas clair si le/la patient(e) a des difficultés de concentration et/ou de mémoire.

2 — Méme en faisant un gros effort, le/la patient(e) éprouve des difficultés a se concentrer sur son travail quotidien
de routine.

3 — Le/la patient(e) éprouve des difficultés prononcées de concentration, de mémoire, de prise de décisions; par
exemple, pour lire un article dans le journal ou regarder une émission télévisée jusqu'a sa fin.

4 — Pendant l'entretien, le/la patient(e) montre des difficultés de concentration, de mémoire, ou a la prise de
décisions.

F. Humeur dépressive

Cet item couvre a la fois la communication non-verbale de la tristesse, de la déprime, de I'abattement, de la
sensation d'impuissance, et de la perte d'espoir.

0 — Absente

1 — Il n'est pas clair si le/la patient(e) est plus abattue ou triste que d'habitude, ou seulement vaguement.

2 — Le/la patient(e) est plus clairement concerné(e) par des vécus déplaisants, bien qu'il/elle ne se sente ni
impuissant(e) ni sans espoir.

3 — Le/la patient(e) montre des signes non-verbaux clairs de dépression ou de perte d'espoir.

4 — Le/la patient(e) fait des observations sur son abattement ou son sentiment d'impuissance ou les signes
nonverbaux sont prépondérants pendant l'entretien, de plus, le/la patient(e) ne peut pas étre distrait(e) de son état

G. Symptomes somatiques généraux : musculaires

Faiblesse, raideur, allodynie ou douleurs, situées de maniére plus ou moins diffuse dans les muscles, comme de la
douleur a la machoire ou & la nuque.

0 — Le/la patient(e) n'est ni plus ni moins douloureux(se) ni n'éprouve plus de raideurs dans les muscles que
d'habitude.

1 — Le/la patient(e) semble éprouver un peu plus de douleurs ou de raideurs musculaires qu'habituellement.

2 — Les symptdmes sont caractéristiques de la douleur.

3 — Les douleurs musculaires interférent jusqu'a un certain point avec la vie et le travail quotidiens du/de la
patient(e).

4 — Les douleurs musculaires sont présentes la plupart du temps et interférent clairement avec la vie quotidienne
et le travail du/de la patient(e).

H. Symptomes somatiques généraux : sensoriels

Cet item inclut une fatigabilité accrue ainsi que de la faiblesse ou des perturbations réelles des sens, incluant
l'acouphéne, la vision floue, des bouffées de chaleur ou de froid, et des sensations de fourmillements.

0 — Absent

1 — Il n'est pas clair si les indications du/de la patient(e) indiquent des symptomes plus prononcés
qu'habituellement.

2 — Les sensations de pression sont fortes au point que les oreilles bourdonnent, la vision est perturbée et il existe
des sensations de démangeaisons ou de fourmillements de la peau.

3 — Les symptomes sensoriels en général interférent jusqu'a un certain point avec la vie quotidienne et le travail
du/de la patient(e).

4 — Les symptomes sensoriels en général sont présents la plupart du temps et interférent clairement avec la vie
quotidienne et le travail du/de la patient(e).
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I. Symptomes cardio-vasculaires

Cet item inclut la tachycardie, les palpitations, I'oppression, la douleur dans la poitrine, la sensation de pulsations,
de « cognement » dans les vaisseaux sanguins, ainsi que la sensation de devoir s'évanouir.

0 — Absents

1 — Leur présence n'est pas claire

2 — Les symptdmes cardio-vasculaires sont présents, mais le/la patient(e) peut les contrdler.

3 — Le/la patient(e) a des difficultés occasionnelles a controler les symptomes cardio-vasculaires, qui interférent
donc jusqu'a un certain point avec sa vie quotidienne et son travail.

4 — Les symptomes cardio-vasculaires sont présents la plupart du temps et interférent clairement avec la vie
quotidienne et le travail du/de la patient(e).

J. Symptémes respiratoires

Sensations de constriction ou de contraction dans la gorge ou la poitrine et respiration soupirante

0 — Absents

1 — Présence peu claire

2 — Les symptdmes respiratoires sont présents, mais le/la patient(e) est toujours capable de les controler.

3 — Le/la patient(e) a des difficultés occasionnelles pour contrdler les symptomes respiratoires, qui interferent donc
jusqu'a un certain point avec sa vie quotidienne et son travail.

4 — Les symptomes respiratoires sont présents la plupart du temps et interférent clairement avec la vie quotidienne
et le travail du/de la patient(e).

K. Symptomes gastro-intestinaux

Cet item couvre les difficultés a avaler, la sensation de « descente » brusque de l'estomac, la dyspepsie (sensation
de briilant dans 1'oesophage ou l'estomac), les douleurs abdominales mises en relation avec les repas, la sensation
d'étre « rempli », la nausée, les vomissements, les gargouillements abdominaux et la diarrhée.

0 — Absents

1 — Il n'est pas clair s'il existe une différence avec le vécu habituel.

2 — Un ou plusieurs symptdmes gastro-intestinaux sont présents mais le/la patient(e) peut encore les controler.

3 — Le/la patient(e) a des difficultés occasionnelles a contrdler les symptdmes gastro-intestinaux, qui interférent
donc jusqu'a un certain point avec sa vie quotidienne et son travail.

4 — Les symptdmes gastro-intestinaux sont présents la plupart du temps et interférent clairement avec la vie
quotidienne et le travail du/de la patient(e).

L. Symptomes urinaires et génitaux |

Cet item inclut des symptomes non lésionnels ou psychiques comme un besoin d'uriner plus fréquent ou plus
urgent, des irrégularités du rythme menstruel, l'anorgasmie, douleurs pendant les rapports (dyspareunie),
¢jaculation précoce, perte de 1'érection.

0 — Absents

1 — Il n'est pas clair si présents ou non (ou s'il existe une différence avec le vécu habituel).

2 — Un ou plusieurs symptomes urinaires ou génitaux sont présents mais n'interférent pas avec le travail et la vie
quotidienne du/de la patient(e).

3 — Occasionnellement, un ou plusieurs symptomes urinaires ou génitaux sont présents au point d'interférer a un
certain degré avec la vie quotidienne et le travail du/de la patient(e).

4 — Les symptomes génitaux ou urinaires sont présents la plupart du temps et interférent clairement avec la vie
quotidienne et le travail du/de la patient(e).
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M. Autres symptomes du SNA

Cet item inclut la sécheresse buccale, les rougeurs ou la paleur, les bouffées de

transpiration et les vertiges

0 — Absents

1 — Présence peu claire.

2 — Un ou plusieurs symptdmes autonomes sont présents, mais n'interférent pas avec la vie quotidienne et le
travail du/de la patiente.

3 — Occasionnellement, un ou plusieurs symptomes autonomes sont présents a un degré tel qu'ils interférent
jusqu'a un certain point avec la vie quotidienne et le travail du/de la patient(e).

4 — Les symptdmes sont présents la plupart du temps et interférent clairement avec la vie quotidienne et le travail
du/de la patiente.

N. Comportement pendant l'entretien

Le/la patient(e) peut paraitre tendu(e), nerveux(se), agité(e), inquicte, tremblant(e), pale, en hyperventilation ou
en

sueur, pendant I'entretien. Une estimation globale est faite sur base de ces observations.

0 — Le/la patient(e) n'apparait pas anxieux(se).

1 — Il n'est pas clair si le/la patient(e) est anxieux(se).

2 — Le/la patiente est modérément anxieux(se).

3 — Le/la patient(e) est anxieux(se) de fagon marquée.

4 — Le/la patient(e) est submergé(e) par l'anxiété; par exemple : il/elle tremble de tout son corps
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ANNEXE 3. Echelle WEMBS

Echelle de bien-étre mental de Warwick-Edinburgh
(WEMWEBS)

& NHS Health Scotland, Universily of Warwick and Universily of Edinburgh (2006)
et Micolas Franck (2013) pour la traduction, tous droits résenés

Les affirmations ci-dessous concernent vos sensations et vos pensées. Cochez
la caze qui correspond le mieux a votre vecu durant les deux derniéres semaines.

Mom Date

VECU

Jamals
Rarement
Parfois
Souvent
Tout le
temps

Ja me suiz senti(e) optimiste
quant & I'avenir

Ji me suis senlile) ulile

Jo me suis sentile) dotenduis)

Je me suis sentile) inléresséle)
par les autres

J'ai eu de I'énargie & dépenser

J'ai bien résolu les problémes
auxquels 'ai &té confronté

Ma pensée atait claire

J'ai eu une bonne image de moi

Jo me suis sentile) proche des
autres

Ja me suis senti(e) confiant(e)

J'ai été capable de prendre mes
propres docisions

Je me suis sentile) aimé(e)

Ja me suis senti(e) intéresséla)
par de nouvellos choses

Je me suis senlile) joyeuxise)
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ANNEXE 4. Echelle WHOQOL-Bref

CONSIGHE
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vouz epreuves actuellement. Ancune

leasirs 7

. . . i faible ni .
Tres faible faible 1t taabie 1w bonne tres bonne
bonne
1  Comment évaluez-vous
LT | O O O O
olre qualite de e !
res ims atisfait(e) - }n“::if e satisfait(e) tres
imsatisfait{e) - L ' satisfait{e)
insatisfait(e)
2 z-vons satsfane)
2 Etes-vou st faitie) de O O O O O
olre sante o
Pa: du tout un pen moderément beaucoup | extrémement
3 La doulewr phyvsigue vous
empechs telle de fawre ce O O O O O
dont vous avez envie T
4 Avez-vous besoin dun
trartement medical | O O O O
quotidiennement 7
5 Aimez-vous votre vie 7
&  Estimez-vous que votre
11e a du sens 7
7  Etes-vous capable de vous
- P O O O O O
concentrer |
8  Vous sentez-vous en
sécurnite dans voire vie O O O O O
quotidienne 7
9 Vwez-vous daps un
o - | O O O O
environnement sam
10 Avez-vous assez d'energpie
dans voire vie | O O O O
quotidienne 7
y P
11 Acceptez-vous v DL’]E'1 3 O O O O
apparence physigque 7
12 Avez-vous assez d'argent
pour satsfame vos | O O O O
besoms 7
13 Aver-vous acces aux
informations neécessaires 3 O O O O
pour votre vie
quotidienne 7
14 Avez-vous souvent
I'occasion de prafiquer des | O O O O
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fres e asseL ] tres
difficilememnt facllement
difficilement facilement facilement
15 Comment anmvez-vous a
o 1 m| m| O O
vous déplacer |
. ni satisfait{e) .
tras - . B . tres
L insatisfait(e) ni satisfait(e) o
inzatisfait{e) insatisfait(e) satisfaitie)
16 Etes-vous satisfat(e) de
S 1 O O O O
voire somuoneil
17 Etes-vous satisfaut(e) de
votrs capacite a 1'.1.1-'1-&!:'111&] O 0 O O O
les taches de la vie
quotidienne 7
. ni satisfait{e) .
tras - . B . tres
L insatisfait(e) ni satisfait(e) o
inzatisfait{e) insatisfait(e) satisfait(e)
18 Etes-vous satisfat{e) de
Totfre capacite a effectuer
S O u u| O O
votre activite
professionnelle 7
18 Etes-vous satisfat(e) de
. S 1 O O O O
VoS
20 Etes-vous sansfat{e) de
os relations avec les 1 O O O O
autres T
. ; k!
21 Etes-vous sansfane) de
e e emeelle T O ] m| O m
voire vie sexuelle 7
173 -y T k'
22 Etez-vous .«?IT'.I..-f;I.T‘:E__: du O O O O O
soutien de vos amas
23 EI:E".--‘.'n.:m: '..ari:.fa:ﬁe:l de O 0 O O O
votre lien de vie 7
24 Etes-vous sansfat{e) de
Toire acoes AN Services 1 O O O O
de sante 7
23 Etes-vous safsfane) de
e | O O O O
votre moven de ransport 7
jamais parfois asiez souvent | frés souvent | toutle temps
26 Avez-vous souvent des
senfiments naganfs tels
que la malancolie, le | O | O O

desezpoir, 'anmeté ou la
deprezsion 7
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ANNEXE 5. Evolution des scores d’auto-évaluation au cours du temps pour

Case MID

[EY
o

O R N W b U1 O N O O

e=@=m=Baseline (days) e=@==Treatment(weeks) e=@==Follow-up (weeks)

- Annexe 5. Figure 1. Evolution des scores d’auto-évaluations de I’anxiété au cours du temps

pour MD.

Case MD

o ed leeedd

==@==Baseline (days) Treatment (weeks)  em@mmFollow-up (weeks)
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Annexe 5. Figure 2. Evolution des scores d’auto-évaluations de la douleur au cours du temps

pour MD.
Case MD
10
9
: [
7
6
5
4
3
2
1 AW,
0

11 13 15 17 19 21 23 25 27 29 31 33 35 37 39

e=@==Baseline (days) Treatment (weeks)  em@mmFollow-up (weeks)

Annexe 5. Figure 3. Evolution des scores d’auto-évaluations de I’agitation au cours du temps

pour MD.
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Case MD

=
o

O P N W b U1 OO N 00 ©

L.} !

1 3 5 7 9 11 13 15 17 19 21 23 25 27 29 31 33 35 37 39

e=@==Baseline (days) Treatment (weeks)  =m@mmFollow-up (weeks)

Annexe 5. Figure 4. Evolution des scores d’auto-¢valuations de la motivation au cours du temps

pour MD.
Case MD
10
9
8
7
6
5
4
3
2
1
: |

1 3 5 7 9 11 13 15 17 19 21 23 25 27 29 31 33 35 37 39

e=@== Baseline (days) Treatment (weeks)  e=@==Follow-up (weeks)

Annexe 5. Figure 5. Evolution des scores d’auto-évaluations de la joie au cours du temps pour

MD.
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Case MD

[y
o

O R N W b U1 OO N 0 ©

1 3 5 7 9 11 13 15 17 19 21 23 25 27 29 31 33 35 37 39

=@ Baseline (days) Treatment (weeks) e Follow-up (weeks)

Annexe 5. Figure 6. Evolution des scores d’auto-évaluations du sommeil au cours du temps

pour MD.
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ANNEXE 6. Evolution des scores d’auto-évaluations au cours du temps pour EH

Case E

10

9

8

7
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3

2 /‘
1

0 l—A—foo-o/\A-v

e=@==Baseline (days) ==@==Treatment(weeks) eme==Follow-up (weeks)

Annexe 6. Figure 1. Evolution des scores d’auto-évaluations de I’anxiété au cours du temps

pour EH.
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Case E
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1 3 5 7 9 11 13 15 17 19 21 23 25 27 29 31 33 35 37 39 41 43 45 47

=@ Baseline (days) Treatment (weeks)  em@mmFollow-up (weeks)

Annexe 6. Figure 2. Evolution des scores d’auto-évaluations de la douleur au cours du temps

pour EH.
Case E
10
9
8
7
6
5
4
3
2
1
0 l—'-.-“m.-.

1 3 5 7 9 11 13 15 17 19 21 23 25 27 29 31 33 35 37 39 41 43 45 47

=@ Baseline (days) Treatment (weeks) === Follow-up (weeks)

Annexe 6. Figure 3. Evolution des scores d’auto-évaluations de I’agitation au cours du temps

pour EH.
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Case E
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O R N W b U1 OO N 0O O
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1 3 5 7 9 11 13 15 17 19 21 23 25 27 29 31 33 35 37 39 41 43 45 47

e=@==Baseline (days) Treatment (weeks)  =m@mmFollow-up (weeks)

Annexe 6. Figure 4. Evolution des scores d’auto-évaluations de la motivation au cours du temps

pour EH.
Case E
10
9 00000~ 0~ 00000
8
7
; I~
5
4
3
2
1
; |

1 3 5 7 9 11 13 15 17 19 21 23 25 27 29 31 33 35 37 39 41 43 45 47

«=@==Baseline (days) Treatment (weeks)  em@=mFollow-up (weeks)

Annexe 6. Figure 5. Evolution des scores d’auto-évaluations de la joie au cours du temps pour

EH.
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Case E
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1 3 5 7 9 11 13 15 17 19 21 23 25 27 29 31 33 35 37 39 41 43 45 47

==@==Baseline (days) Treatment (weeks)  em@mFollow-up (weeks)

Annexe 6. Figure 6. Evolution des scores d’auto-évaluations du sommeil au cours du temps

pour EH.
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ANNEXE 7. Evolution des scores d’auto-évaluations au cours du temps pour

MG
Case MG
8
7
6
5
4
3 *-/\
2
1
0

=@ Baseline (days) e==@==Treatment(weeks) e=@=mFollow-up (weeks)

Annexe 7. Figure 1. Evolution des scores d’auto-évaluations de 1’anxiété au cours du temps

pour MG.
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Case MG

A

1 3 5 7 9 11 13 15 17 19 21 23 25 27 29 31 33 35 37 39 41 43 45 47 49

e=@=m= Baseline (days) Treatment (weeks)  e=@=mFollow-up (weeks)

Annexe 7. Figure 2. Evolution des scores d’auto-évaluations de la douleur au cours du temps

pour MG.
Case MG
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1 3 5 7 9 11 13 15 17 19 21 23 25 27 29 31 33 35 37 39 41 43 45 47 49

e=@==Baseline (days) Treatment (weeks)  ==@mmFollow-up (weeks)

Annexe 7. Figure 3. Evolution des scores d’auto-évaluations de I’agitation au cours du temps

pour MG.
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Case MG
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Annexe 7. Figure 4. Evolution des scores d’auto-¢valuations de la motivation au cours du temps

pour MG.
Case MG
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Annexe 7. Figure 5. Evolution des scores d’auto-évaluations de la joie au cours du temps pour

MG.
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Case MG
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Annexe 7. Figure 6. Evolution des scores d’auto-évaluations du sommeil au cours du temps

pour MG.
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ANNEXE 8. Captures d’écran application WillCope

@ Aujourd'hui, je me sens bien

JE M'EVALUE

Pas du tout Enormément

JE ME SOIGNE

JE PARTAGE

JE VALIDE
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