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Depuis la description princeps de l’autisme par Kanner, quarante ans se sont écoulés. De nombreuses recherches ont été consacrées à ce syndrome et la polémique reste vive, notamment sur l’étiologie de l’autisme. C’est le moment de faire le point et de préciser le statut des modèles de l’autisme.
 
 

 
Sans préjugé ni a priori, ce livre aborde aussi bien les aspects cliniques et nosographiques que les schémas psychodynamiques, génétiques et organiques, les données biologiques et psychologiques pour mieux cerner ainsi la complexité de ce syndrome.
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Avant-propos
 
L’autisme est un trouble du développement à ce point complexe qu’aucun modèle, aucune approche clinique, méthodologique ou thérapeutique ne saurait prétendre, à lui seul, en cerner la vérité. Aussi faudra-t-il s’orienter vers des schémas utilisant simultanément plusieurs systèmes théoriques et plusieurs outils méthodologiques. C’est pourquoi, en préalable, il nous a paru nécessaire d’entreprendre un bilan de la littérature sur l’autisme, à l’heure où la psychiatrie de l’enfant, et particulièrement les troubles du développement (pervasive developmental disturbances), ont suscité un foisonnement d’études dans des domaines aussi divers que la psychologie, la biologie, la neurophysiologie et la génétique.
 
Cette revue est organisée autour de trois axes : clinique d’abord, en tentant, dans un premier chapitre, d’énumérer de manière aussi exhaustive que possible les symptômes actuellement décrits. Etiologique, ensuite, en abordant dans un deuxième chapitre, les modèles psychodynamiques, génétiques et organiques. Ce qui nous permettra de montrer qu’il ne semble pas encore possible, ni souhaitable, de raisonner en terme de mécanisme causal. Au contraire, l’analyse devrait être centrée sur « les séquelles » que présente l’enfant autiste et les décrire en tant qu’anomalies comportementales, cognitives et perceptives d’une part, neurobiologiques, neurophysiologiques et neuroanatomiques d’autre part. C’est l’objet du troisième chapitre intitulé : « Les séquelles : les faits et les modèles ».
 
Pendant les quarante années de recherches qui sont résumées ici, de 1943 à aujourd’hui, les attitudes des chercheurs et des cliniciens ne sont pas restées statiques ; au lieu de poursuivre les discussions qui opposaient nature-nurture, psyché-soma, psychothérapie-thérapie éducative, une ouverture plus grande s’est faite vers de nouvelles méthodes et de nouvelles hypothèses. L’autisme se situe en effet au carrefour de nombreuses 
approches cliniques, mais aussi neurobiologiques, neurophysiologiques, psychologiques, génétiques et épidémiologiques qui ont donné une dimension expérimentale aux recherches. Et de plus, cette pathologie de l’enfant, parce qu’elle peut seulement être envisagée selon une perspective diachronique, a obligé les chercheurs, quelle que soit leur spécialité, à réfléchir en terme de développement. C’est cette évolution des idées et leurs résultats actuels que nous avons tenté de décrire ici.
 
Ce livre doit beaucoup au professeur Dugas qui nous a initiée à la pédopsychiatrie et nous a fait bénéficier de sa grande expérience. Nous ne saurions passer sous silence la dette que nous avons contractée vis-à-vis du professeur Zarifian : sa constante disponibilité, son intérêt actif, et son soutien chaleureux nous ont permis de mener ce travail à bien.

 
 


 


 
I. Diagnostic et définition de l’autisme infantile précoce
 
INTRODUCTION
 
Toute tentative de description de l’autisme se doit de commencer par la description princeps qu’en a donnée Leo Kanner en 1943 dans l’article intitulé « Troubles autistiques du contact affectif » (« Austistic disturbances of affective contact »). Sont appelés autistes les enfants qui ont une inaptitude à établir des relations normales avec autrui, un retard dans l’acquisition du langage et une incapacité à lui donner, lorsqu’il se développe, une valeur de communication. Ces enfants présentent également des stéréotypies gestuelles, un besoin impérieux de maintenir identique leur environnement matériel quoiqu’ils fassent preuve d’une mémoire souvent remarquable. Et, en contraste avec ce tableau, ils ont, à en juger par leur aspect extérieur, un visage intelligent et une apparence physique normale.
 
Dans cette première publication, Kanner remarquait que le symptôme fondamental, « l’isolement autistique », était présent chez l’enfant, dès le début de la vie. Il suggérait qu’il s’agissait donc d’un trouble inné. Il est revenu, en 1956, sur cette notion (Eisenberg et Kanner), observant que le syndrome peut se dévoiler, après un développement apparemment normal, dans la première ou la seconde année de la vie.
 
La grande originalité de Kanner a donc été d’individualiser au sein d’un groupe d’enfants qui lui étaient adressés soit pour débilité mentale, soit pour schizophrénie, un syndrome nouveau réunissant des signes cliniques spécifiques, formant un tableau clinique à part entière et différant des entités psychiatriques préexistantes.
 
 
La description de Kanner s’organisait autour du trouble central qu’est « l’inaptitude des enfants à établir des relations normales avec les personnes et à réagir normalement aux situations depuis le début de la vie ». En choisissant le terme « autisme » pour décrire ce nouveau syndrome, Kanner montrait l’importance qu’il voulait attribuer à la notion de retrait social. Malheureusement, le concept d’autisme emprunté à Bleuler a été une source de confusion, comme le fait remarquer Rutter (1979) : selon l’acception de Bleuler, l’autisme chez les schizophrènes fait référence à un retrait actif dans l’imaginaire. De fait, ce concept suggère, premièrement, « un retrait » hors des relations sociales, alors que Kanner décrit une incapacité à développer des relations sociales ; deuxièmement, il implique une vie imaginaire riche alors que les observations de Kanner suggèrent un manque d’imagination ; et troisièmement, il postule un lien avec la schizophrénie des adultes. Ce sont ces assimilations qui expliquent le fait que les psychiatres ont quelquefois utilisé de façon interchangeable les diagnostics de schizophrénie infantile, de psychose de l’enfant et d’autisme (Laufer et Gaiz, 1969).
 
Les étapes suivantes et actuelles de la recherche clinique ont pour but : 


 
	1° de valider le concept d’autisme, donc de vérifier son existence universelle et sa spécificité ;
 
	2° d’en hiérarchiser les symptômes.


 
Dans cette perspective, les auteurs ont hésité à distinguer les symptômes primaires et secondaires. Kanner, en 1956, ne conservait plus que deux signes qu’il considérait comme pathognomoniques : l’isolement autistique (aloneness) et le besoin d’immutabilité (sameness). Il exclut ainsi les anomalies du langage, initialement présentées comme un symptôme majeur.
 
Par la suite, la symptomatologie a été organisée en une tétrade notamment par Rutter (1978), Ornitz et Ritvo (1976), et dans le DSM III (1980) : 1/une incapacité à développer des relations sociales ; 2/un déficit du développement du langage ; 3/des réponses anormales à l’environnement, en particulier des stéréotypies gestuelles et une résistance au changement ; 4/le fait que ces signes apparaissent avant l’âge de 30 mois.
 
Cette description a ensuite été enrichie en insistant sur certains aspects du tableau clinique, en décrivant des paramètres plus objectifs et sous-tendus par une hypothèse étiopathogénique souvent organiciste : description des anomalies perceptives, motrices et développementales (Ornitz, 1976), ou encore, décryptage de la séméiologie 
autistique d’un point de vue neurologique (Damasio et Maurer, 1978). Mais cette démarche risque d’omettre d’autres items faisant partie intégrante du syndrome précédemment défini.
 
Parallèlement, de nombreux auteurs ont tenté de classer les items diagnostiques et de définir des échelles de cotation. Il n’est pas exagéré de dire qu’on trouve dans la littérature presque autant de descriptions de l’autisme infantile que d’auteurs, chacun d’eux privilégiant le symptôme qui lui paraît pertinent et le mécanisme qu’il lui attribue.
 
A la suite de la description originale de Kanner (1943), Rimland élabore le premier questionnaire diagnostique (Rimland checklist, 1964), qui comprend 80 items ; il sera revu 3 fois (E. 1, E. 2, E. 3 ; Rimland, 1971 ; Varlet-Larmande, 1979). Cette échelle, destinée aux parents qui remplissent eux-mêmes les items, porte principalement sur l’anamnèse. Mais elle ne tient pas compte des relations entre les symptômes, l’âge mental et l’âge chronologique. En 1964, la classification de Creak utilise une échelle en 9 items qui décrit les psychoses de l’enfant dans leur ensemble. De Myer et al. (1971) montrent que ces échelles ne différencient que très partiellement les autistes des enfants à développement mental à la limite de la normale. De plus, la fidélité intercotateurs n’est pas parfaite. Reichler et Schopler (1971) créent une échelle moins limitative que les deux précédentes (CPRS : « Childhood psychosis rating scale »), qui inclut les critères de Kanner, de Creak et des signes propres aux jeunes enfants. Cette échelle sera transformée en 1980 en CARS (« Childhood autism rating scale »). En 1978, les critères diagnostiques sont revus par Rutter (1978) et par Ritvo et Freeman (1978). La classification de Ritvo et Freeman utilisée par la Société nationale pour les enfants autistes tranche très nettement sur les systèmes précédents. Elle comprend 4 groupes d’items : 1/troubles du développement ; 2/perturbation des réponses aux stimuli sensoriels ; 3/troubles cognitifs, du langage et de la communication non verbale ; 4/perturbation des relations avec les gens, les événements et les objets. Rutter d’une part, Ritvo et Freeman d’autre part s’accordent pour dire que les autistes présentent des signes communs essentiels au diagnostic, et également des signes spécifiques à chacun d’eux, ce qui explique la présence de grandes variations interindividuelles. En outre, il existe d’importantes différences entre ces deux classifications. La définition de Rutter classe en tant qu’entité à part entière le sameness ou besoin d’immutabilité et range sous ce terme la résistance au changement, les jeux stéréotypés, les préoccupations anormales. Alors que dans la classification de Ritvo tout ceci est regroupé sous 
le terme « Perturbation d’une relation adéquate avec les gens, les événements et les objets ». De plus, la classification de Ritvo utilise comme critère principal du diagnostic le fait que les réponses aux stimuli sensoriels soient perturbées alors que Rutter les inclut dans les signes associés variant pour chaque enfant.
 
En 1980, Schopler et Reichler décrivent le CARS (« Childhood autism rating scale »). Cette classification, qui contient 15 items, correspond à une conception large de l’autisme, car elle inclut les items spécifiques de Ritvo et Freeman (troubles cognitifs et des perceptions sensorielles) et ceux de Rutter (résistance au changement). Mais les trois échelles ne corrèlent pas ; sur 266 enfants identifiés comme autistes par le CARS, seulement 20,6 % satisfont aux critères de Rutter, et 46,6 % satisfont aux critères de Ritvo et Freeman. Schopler suggère donc que les particularités sensorielles devraient être incluses comme critères primaires du diagnostic.
 
Créé en 1980, le DMS III (Manuel diagnostique et statistique des troubles mentaux, American Psychiatrie Association) a l’avantage d’être un système de classification multiaxial prenant en compte sur 5 axes le ou les syndromes cliniques (Axe I), les troubles spécifiques du développement (Axe II), les affections physiques (Axe III), les conditions psychosociales (Axe IV), et le meilleur niveau d’adaptation et de fonctionnement dans l’année écoulée (Axe V).
 
En outre, des échelles d’évaluation du comportement ont été décrites. L’échelle des comportements pour l’autisme (« Behaviour observation scale » ou BOS) (Freeman et coll., 1978) comprend 71 items et permet d’obtenir une série de comportements dits à « haute fréquence ». L’échelle ERC (Evaluation résumée du comportement) (Lelord et coll., 1984) est remplie par le personnel soignant et a été adaptée pour tenir compte de la symptomatologie de jeunes enfants. Cette échelle permet donc l’étude de l’évolution du comportement de l’enfant.
 
Le syndrome de l’autisme n’est donc pas actuellement défini avec précision et il n’y a pas un accord total sur les échelles permettant de le mesurer, ni, a fortiori, sur les symptômes qu’on peut considérer comme primaires et ceux qui doivent apparaître comme secondaires, et sur le ou les mécanismes responsables du syndrome. C’est pourquoi, avant d’aborder dans une seconde partie le diagnostic différentiel, nous énumérerons de façon aussi exhaustive que possible l’ensemble des symptômes actuellement décrits, sans prendre position en faveur d’une classification ou d’une autre. Nous commencerons par décrire la tétrade la plus classique (isolement, troubles des communications, immutabilité, âge d’apparition), nous envisagerons 
ensuite les symptômes signalés plus récemment ou présentés par les auteurs de manière différente, en les regroupant sous le titre de « autres signes majeurs » et nous terminerons par les caractéristiques évolutives et les éléments pronostics.

 
DIAGNOSTIC ET DESCRIPTION
 
TÉTRADE CLASSIQUE
 
Comportement social : l’isolement autistique (« Aloneness »)
 
 

 
 
L’incapacité à développer des relations interpersonnelles très marquée dans les cinq premières années se caractérise par un manque de réactivité aux autres et d’intérêt pour eux, sans comportement d’attachement normal. Dans la petite enfance, ces difficultés se manifestent : par une absence d’attitude anticipatrice (lorsque ces enfants sont pris dans les bras, ils adoptent au contraire une position rigide) ; par une absence de contact avec le regard et par une absence de réponse par le sourire et la mimique. Plus précisément, l’enfant autiste n’utilise pas le contact oculaire pour attirer l’attention, en outre, il y a absence, retard, ou arrêt du sourire en réponse aux sourires des autres. L’enfant est indifférent aux autres, il les ignore, et ne réagit pas à l’affection et au contact physique. L’absence d’attachement sélectif est particulièrement caractéristique : l’enfant ne semble pas distinguer ses parents et les adultes étrangers. Les personnes qui s’occupent de lui peuvent être traitées soit avec indifférence, soit comme si elles étaient interchangeables. L’autiste se comporte le plus souvent comme s’il était seul, comme si les autres n’existaient pas. Plus encore, les enfants autistes ne cherchent pas à être cajolés et ne s’attendent pas à être réconfortés par leurs parents quand ils ont mal ou quand ils ont peur. Parfois, ils s’intéressent à une partie de l’autre, sa main, un détail vestimentaire.
 
En outre, dans la première enfance, il existe une inaptitude à jouer en groupe ou à développer des liens d’amitié ; ces enfants montrent peu d’émotion, peu de sympathie ou d’empathie pour autrui. Au fur et à mesure que l’enfant grandit (vers 5-6 ans) un plus grand attachement peut se développer. Mais les relations sociales restent superficielles et immatures. Cependant, ces perturbations des relations sociales pourraient être intermittentes 
(Ornitz, 1976). De plus, si les anomalies des relations interpersonnelles sont invariablement présentes chez les autistes, dès leur plus jeune enfance, il est frappant de constater que ces symptômes s’atténuent quand l’enfant grandit, ce qui est en opposition avec l’hypothèse selon laquelle l’isolement social est le handicap primaire (Rutter, 1968).
 
 

 
Troubles des communications verbales et non verbales
 
 

 
 
Non seulement l’acquisition du langage chez les autistes est très retardée, mais, lorsqu’il se développe, le langage des autistes se caractérise par des anomalies très spécifiques et différentes de celles rencontrées chez les enfants présentant d’autres troubles du langage (dysphasies, retards mentaux, privations environnementales, cécité ou surdité). Environ la moitié des autistes ne parlent jamais : ils n’émettent aucun son ou marmonnent. Quand le langage se développe, il n’a aucune valeur de communication et se caractérise par une écholalie immédiate et retardée ou la répétition de phrases stéréotypées ; une inversion pronominale (utilisation du pronom « tu » quand la signification est « je »), une aphasie nominale. De plus, on a observé une modulation pathologique du langage : volume, hauteur du son, qualité de la voix, rythme, intonation et inflexion sont altérés et produisent un langage inexpressif, atonal et dépourvu d’émotion (De Hirsch, 1967). Ces observations n’ont cependant pas été confirmées par Goldfarb et al., 1972. La capacité de symboliser est absente ou limitée, les termes abstraits ne sont pas employés. Par contre, les difficultés d’articulation et les immaturités grammaticales sont les mêmes que celles rencontrées chez les enfants ayant un langage limité.
 
Au total, la communication verbale est pathologique, l’expression est anormale, la compréhension du langage est aussi très limitée : si les autistes peuvent suivre une instruction simple, le plus souvent, ils ne peuvent exécuter des consignes qui impliquent la combinaison d’un ou plusieurs items, surtout si elles sont présentées dans un contexte nouveau et sans l’aide de gestes. Quant à la communication non verbale, elle est aussi limitée voire absente : les expressions gestuelles ou les mimiques sont inexistantes, l’enfant n’est pas capable d’attribuer une valeur symbolique aux gestes. Un élément est caractéristique, les autistes, lorsqu’ils veulent atteindre un objet, prennent la main ou le poignet d’un adulte. Mais ils ne pointent jamais l’objet du doigt, et n’accompagnent jamais leur demande d’un geste symbolique ou d’un mime.
 
 
Besoin d’immutabilité (« Insistence on sameness »)
 
 

 
 
Depuis la description originale de Kanner, la phrase obsessive insistence on sameness, que l’on peut traduire par besoin obsédant d’immutabilité, a été très largement utilisée. Dans ce concept sont inclus un grand nombre de comportements fixés, stéréotypés, et répétés. Ainsi qu’il a été dit plus haut, ce concept n’est pas considéré comme un item du diagnostic de l’autisme par tous les auteurs. Ritvo et Freeman (1978) n’en tiennent pas compte de manière explicite. Par contre Rutter (1978) le décrit en détail et y intègre des éléments qui ne peuvent être négligés, s’ils sont pertinents, et qui ont été classés par cet auteur en cinq catégories :
 
1) Ils éprouvent un besoin d’immutabilité qui se manifeste par une résistance marquée au moindre changement de l’environnement habituel de l’autiste. La plus petite modification, le déplacement d’un meuble par exemple, ou le changement d’une routine régulièrement répétée dans la journée de l’enfant, peut entraîner des réactions explosives. Mais il est difficile de prévoir quelles altérations particulières de l’environnement vont produire de telles réactions.
 
2) Leurs jeux ont tendance à être mécaniques, répétitifs et dépourvus de toute imagination ou créativité. Ces enfants alignent sans fin des objets (boutons ou petites voitures par exemple), font des collections d’objets ou répètent constamment un même mouvement (par exemple, rouler une plume entre les doigts, éteindre et allumer la lumière).
 
3) Ils sont souvent exagérément attachés à un objet particulier, qu’ils gardent avec eux tout le temps et ils protestent avec véhémence si cet objet leur est retiré. On dira que c’est vrai de tous les enfants, mais, dans le cas des autistes, les objets ne sont pas utilisés pour leur fonction ou leur valeur symbolique : l’enfant les renifle, les porte à la bouche ou les fait tourner. Typiquement, ils sont fascinés par des objets en mouvement, en particulier les objets tournants. Ils peuvent contempler pendant des heures des ventilateurs ou des pendules.
 
4) Parmi les autistes qui ont une expression verbale, certains ont des préoccupations inhabituelles qu’ils répètent à l’exclusion de toute autre activité. Ils posent de façon stéréotypée des questions, concernant les dates historiques, les routes, les horaires des trains, les couleurs ou les nombres, pour lesquelles ils attendent une réponse très précise et toujours identique. De fait, certains d’entre eux font preuve d’une mémoire remarquable, photographique, pour des listes de noms, des histoires ou des poèmes qui, souvent entendus des 
années auparavant, peuvent être restitués de façon parfaitement exacte. Enfin, ce qui paraît paradoxal, certains sont aussi capables de faire du calcul mental très rapidement et avec une très grande puissance. Ces capacités semblent se développer dès l’âge de 4 ans et atteindre leur maximum vers 7 ans (Rutter, 1978).
 
5) Enfin, les autistes ont des mouvements stéréotypés comme tourner leurs mains ou les frapper l’une contre l’autre. Ces mouvements peuvent s’associer pour réaliser une séquence de gestes compliqués, parfois répétés à un moment précis de la journée.
 
 

 
Age d’apparition des symptômes
 
 

 
 
L’âge de début fait partie intégrante des critères diagnostiques de l’autisme. Kanner avait suggéré le caractère inné de l’autisme dès sa première publication (1943) ; Eisenberg et Kanner ont observé par la suite (1956) que ce syndrome pouvait apparaître plus tard après un développement apparemment normal dans la première ou les deux premières années. La limite a donc été fixée à 30 mois. Quoi qu’il en soit, il est toujours difficile de situer avec précision l’âge exact d’apparition de l’autisme. Souvent les parents datent le début des troubles du moment où ils prennent conscience que leur enfant n’a pas atteint un stade déterminé du développement (comme l’acquisition du langage ou la socialisation) et seule la reconstitution très précise des premières années de vie pourra révéler que des symptômes étaient présents plus tôt. Ornitz et Ritvo (1976) ont proposé de distinguer deux cas : 1) Les signes apparaissent dès la naissance : les parents remarquent que l’enfant a un « comportement étrange », il pleure rarement, n’a pas besoin de stimulation, ni de compagnie, devient rigide ou mou quand il est pris dans les bras. Ces enfants sont souvent décrits comme « des bébés faciles ». Par contre, ils peuvent parfois être très irritables et réagir exagérément à toute forme de stimulation. 2) Les parents décrivent un développement normal jusqu’à 18 ou 24 mois, moment où ils remarquent les premiers symptômes. Il est en fait probable que les signes cliniques étaient très modérés chez ces enfants et non reconnus par les parents. Plusieurs études, en particulier celle de Harper (1975), signalent que le pronostic est meilleur lorsque l’apparition des symptômes est retardée, suggérant donc que les symptômes ne sont pas reconnus à la naissance dans les formes de gravité moindre.
 

 
AUTRES SIGNES MAJEURS
 
Parmi ces signes nous inclurons les descriptions cliniques plus récentes qui tentent de décrire l’autisme en termes de paramètres plus objectifs et plus mesurables, en particulier les réponses perturbées aux stimuli sensoriels (Ornitz et Ritvo, 1976) et les troubles du développement (Ritvo). Il faut insister sur le fait que dans certaines classifications ces éléments font partie des signes essentiels du diagnostic et non pas des signes associés comme c’est le cas dans la description du DSM III.
 
 

 
Réponses perturbées aux stimuli sensoriels
 
 

 
 
Ces items sont inclus dans les critères diagnostiques de Ritvo et Freeman (1978) et ont été minutieusement décrits par Ornitz et Ritvo (1976). Les réponses et l’orientation aux stimuli sensoriels sont tout à fait imprévisibles. On peut observer une hyper ou une hyporéactivité à ces stimuli et une alternance de ces deux stades en différentes occasions et pendant des périodes qui s’échelonnent en heures ou en mois. Lorsque les autistes sont hyposensibles aux stimulations, ils semblent avoir un déficit sensoriel, c’est ce qui explique que le diagnostic de surdité ou de cécité soit parfois suspecté alors qu’il n’y a aucun déficit primaire des perceptions.
 
En ce qui concerne l’audition, il peut exister une absence de réponse à des stimuli sonores (sons ou commandes verbales) quelle que soit leur intensité ou leur brutalité ; inversement, une sensibilité exagérée aux bruits peut alterner, l’enfant allant jusqu’à se protéger les oreilles avec les mains. Il recherche parfois des stimulations auditives, par exemple, en frottant une surface et en plaçant l’oreille très près pour écouter, ou en grinçant des dents, ou en se tapant les oreilles.
 
Un phénomène identique existe pour les perceptions visuelles, l’enfant n’a pas de réaction aux individus ou aux objets, il peut même marcher sur des objets comme s’il ne les voyait pas. Il semble ne pas reconnaître les visages ou les objets familiers. Inversement, il peut être fasciné par la lumière, fixer les mains ou un objet, ou encore être soudain effrayé par une lumière ou par la confrontation avec un nouvel objet.
 
D’autres perceptions sensorielles comme le toucher, l’odorat ou les goûts sont, elles aussi, perturbées. Il peut y avoir des réponses 
excessives, ou atténuées, au toucher, à la douleur, à la température : pendant les deux premières années de vie, l’enfant ne réagit pas toujours aux phénomènes douloureux comme les coupures, les coups ou les injections. Par contre, soudain un enfant ne tolère plus le contact avec un tissu particulier. Enfin, il y a une fascination pour les mouvements tournants, marquée soit par une attention particulière pour les objets tournants, soit par une recherche de stimulation proprioceptive et vestibulaire. En tournant sur lui-même pendant de longues périodes, l’enfant n’éprouve jamais de vertiges et n’a pas de nystagmus. De même parmi les stéréotypies motrices, on remarque fréquemment le fait de tourner la tête ou de se balancer. A l’opposé, un enfant autiste pourra montrer une aversion pour les stimulations vestibulaires induites par les ascenseurs ou les voitures.
 
Il est aussi classique de dire que les autistes ont une préférence pour le toucher, l’odorat ou le goût, qui sont des perceptions proximales, plus que pour les perceptions distales comme l’audition ou la vision (Schopler, 1965).
 
 

 
Anomalies motrices
 
 

 
 
La plupart des patients ont une motricité perturbée par la survenue intermittente ou continue de mouvements répétés et complexes (stéréotypie). Les plus typiques impliquent les mains et les bras. Les mains sont souvent déplacées devant les yeux, avec une fréquence identique (Ritvo, 1968), indépendamment de l’environnement, individus ou objets. Le plus souvent, l’enfant va se frapper les mains ou accomplir des mouvements d’oscillations. Les autistes marchent aussi très fréquemment sur la pointe des pieds. Les mouvements impliquant le tronc et le corps entier se caractérisent par de brusques fuites en avant, par des balancements, par des attitudes en hyperextension du cou, ou encore par le fait de se cogner la tête. Tout ceci leur donne, par période, un aspect tout à fait insolite. Ces anomalies motrices sont en général interrompues par des épisodes d’immutabilité. Cependant, ces stéréotypies ne sont pas toujours présentes chez les enfants autistes. De plus, des comportements automutilateurs comme s’arracher les cheveux, se frapper ou se mordre sont fréquents.
 
 

 
Quotient intellectuel (QI)
 
 

 
 
Dans sa première description du syndrome, Kanner (1943) a proposé l’hypothèse que les autistes ont une intelligence normale et 
que leur QI bas est la conséquence des difficultés de relations sociales. Cette hypothèse n’a pas été vérifiée pour plusieurs raisons : d’abord, la répartition des QI (non verbaux) chez les autistes est très dispersée (40 % des autistes ont un QI au-dessous de 50, seulement 30 % ont un QI de 70 ou plus). Ensuite, le suivi à long terme des autistes montre que quels que soient les progrès effectués dans le domaine des relations sociales, le QI reste très stable. Enfin, le QI est un élément pronostique important. Les enfants ayant un QI inférieur à 70 ont un plus mauvais pronostic : il est peu vraisemblable que ces enfants apprennent à parler, suivent un enseignement et travaillent. De plus, ils ont plus fréquemment des crises d’épilepsie et ont souvent de gros troubles du comportement social, des stéréotypies motrices et une plus grande tendance à l’automutilation. Les enfants ayant un QI supérieur à 70 font de plus rapides progrès intellectuels et ont une meilleure insertion sociale (Bartak et Rutter, 1976).
 
Généralement, les autistes réussissent mieux les tâches nécessitant des aptitudes motrices, visuo-spatiales et mnésiques que celles qui exigent des aptitudes intellectuelles ou verbales. Les scores les plus bas sont obtenus dans le raisonnement verbal abstrait et les scores les plus élevés dans les tâches d’assemblage. Cependant, il faut remarquer que certains autistes réussissent des performances exceptionnelles dans des domaines comme la musique, la mécanique ou les mathématiques (Rimland, 1978).
 
 

 
Affects inappropriés
 
 

 
 
L’humeur des autistes est imprévisible et peut changer d’un instant à l’autre, passant du rire incontrôlable et apparemment sans raison aux pleurs inexplicables. Les émotions sont souvent en contradiction avec la situation (Schreibman, 1982, 1983). Par exemple, un enfant se met à rire dans des situations de stress ou de tension. Il peut exister une absence totale de conscience du danger (devant un véhicule en mouvement ou dans le cas de l’appréciation d’une hauteur) contrastant avec une peur sans fondement apparent devant tel ou tel objet ou dans une circonstance particulière. De plus, si l’autiste acquiert une certaine forme de langage, il reste incapable, non seulement d’exprimer son affect, mais encore de percevoir l’émotion ou les sentiments des autres.
 
 
Troubles du sommeil et de l’alimentation
 
 

 
 
1) L’insomnie précoce. — D. Sauvage (1984) remarque que l’insomnie précoce des autistes se distingue de l’insomnie du premier semestre ; « elle survient très tôt, et peut revêtir deux aspects : insomnie agitée et intense avec excitation motrice, voire mouvements d’auto-agressivité ; réduction du temps de sommeil où l’enfant reste éveillé pendant de longues périodes sans cris ».
 
2) Troubles alimentaires. — Parmi les premiers cas décrits, Kanner (1943) cite deux enfants ayant eu de graves difficultés alimentaires précoces. Cantor (1982) décrit les autistes comme des petits mangeurs « lents à téter ». Sauvage et coll. (1984) rapportent un cas d’autisme associé à un mérycisme. Des troubles digestifs (diarrhée ou constipation rebelle) seraient fréquents au cours des premiers mois (Sauvage, 1984).
 
 

 
Les troubles du développement
 
 

 
 
La coordination qui devrait normalement exister entre les trois axes du développement (moteur, social et cognitif) est très perturbée. Par exemple, le développement moteur de l’enfant peut être très précoce, alors qu’il présente des retards sur le plan cognitif et social. En outre, sur chacun de ces axes, le développement ne se fait pas de manière progressive et harmonieuse, et il existe des retards, des arrêts ou des régressions avec perte des acquisitions antérieures. Il peut aussi y avoir des démarrages très brusques du développement suivis de plateau ou de régression.

 
EVOLUTION ET PRONOSTIC
 
Il est fondamental d’avoir une vue dynamique de l’évolution de la symptomatologie autistique. En effet, en fonction de l’âge de l’autiste, les symptômes précédemment décrits sont présents ou non et avec une intensité variable. Ornitz (1983) a retracé cette évolution sous la forme d’une liste qui est reproduite dans le tableau I et qui donne, dans le temps, les symptômes décrits plus haut (fig. 1). En outre, dans un récent ouvrage, Sauvage (1984) donne une description précise des anomalies du développement et du comportement.
 
Qu’en est-il du pronostic ? L’autisme est un handicap définitif. Le code diagnostique du DSM III s’applique tout au long de la vie de 
l’autiste. Si le tableau clinique complet persiste à l’âge adulte, le diagnostic reste celui d’autisme. Par contre, si les signes cliniques précoces s’atténuent ou disparaissent, ce qui arrive le plus souvent après l’âge de cinq ans, le diagnostic devient celui d’autisme résiduel.
 

TABLEAU I. — Evolution de la symptomatologie autistique
durant le développement de l’enfant (d’après Ornitz, 1983)

 
 
 
 

 
 
	1. Le nouveau-né


 
 
	 
	 — semble différent des autres bébés ;

 
 
	 — semble ne pas avoir besoin de sa mère ;

 
 
	 — pleure rarement (« un bébé très sage ») ;

 
 
	 — devient rigide quand il est pris dans les bras ;

 
 
	 — parfois très réactif aux éléments et irritable.

 
 
	2. Les six premiers mois


 
 
	 
	 — ne demande rien, ne remarque pas sa mère ;

 
 
	 — sourire, babillage, réponse anticipée sont absents ou retardés ;

 
 
	 — manque d’intérêt pour les jeux, très réactif aux sons.

 
 
	3. De six à douze mois


 
 
	 
	 — non affectueux ;

 
 
	 — non intéressé par les jeux sociaux ;

 
 
	 — quand il est pris dans les bras, il est indifférent ou rigide ;

 
 
	 — absence de communication verbale ou non verbale ;

 
 
	 — hypo ou hyperréactif aux stimuli ;

 
 
	 — aversion pour la nourriture solide ;

 
 
	 — étapes du développement moteur irrégulières ou retardées.

 
 
	4. La seconde et la troisième année


 
 
	 
	 — indifférent aux contacts sociaux ;

 
 
	 — communique en bougeant la main de l’adulte ;

 
 
	 — seul intérêt pour les jeux : consiste à les aligner ;

 
 
	 — intolérance à la nouveauté dans les jeux ;

 
 
	 — recherche de stimulations sensorielles comme grincer des dents, frotter et gratter des surfaces, fixer des détails visuels, regarder des mains en mouvement ou des objets tournants ;

 
 
	 — particularité motrice : frapper des mains, marcher sur la pointe des pieds, balancer la tête, tourner sur lui-même.

 
 
	5. La quatrième et la cinquième année


 
 
	 
	 — absence de contact oculaire ;

 
 
	 — jeux : absence de fantaisie, d’imagination, de jeux de rôle ;

 
 
	 — langage limité ou absent — écholalie — inversion pronominale ;

 
 
	 — anomalies du rythme du discours, du ton et des inflections ;

 
 
	 — résistance aux changements dans l’environnement et dans les routines.






 
Les changements de comportement 
au cours du développement de l’enfant autiste (Ornitz, 1983)
 
[image: Illustration]
 
 
FIG. 1. — « Représentation schématique de la prédominance des symptômes du comportement autistique au cours des différentes étapes du développement. Noter que les anomalies de la modulation sensorielle et de la motricité sont caractéristiques de l’enfant autistique d’âge préscolaire. Les lignes en pointillés indiquent la minorité d’enfants autistes qui acquièrent un langage à valeur communicative. »


 
Les études à long terme ont montré qu’environ un tiers des autistes resteront totalement muets et dépendants. Un autre tiers aura un langage réduit et une autonomie partielle. Donc approximativement 75 % des autistes seront classés comme retardés mentaux durant toute leur vie. Un enfant sur 6 réussit à avoir une adaptation sociale suffisante et peut accomplir un travail régulier à l’âge adulte ; un enfant sur 6 aura une adaptation et une indépendance sociale relative. Enfin, entre 7 % (Creak, 1963) et 28 % (Rutter, 1970) des enfants autistes qui n’avaient aucun signe clinique neurologique pendant leur enfance vont développer des crises convulsives à partir de l’âge de 18 ans. De plus, les enfants qui ont des crises d’épilepsie associée à une 
atteinte cérébrale organique identifiée sont les plus retardés et les plus handicapés (Rutter, 1970).
 
Le pronostic est plus mauvais pour les enfants qui à l’âge de 5 ans n’ont pas acquis de langage « utile », c’est-à-dire à valeur communicative (Eisenberg, 1956 ; Rutter, 1967 ; Fisch, 1968). L’incapacité à utiliser des jouets de façon adaptée est aussi un facteur de mauvais pronostic (Brown, 1960). Le meilleur critère pronostic est le QI de l’enfant : les enfants ayant un QI inférieur à 70 restent toujours très handicapés, n’ayant pas de langage utile et n’auront aucune autonomie leur vie durant.
 
La minorité d’autistes ayant un QI supérieur à 70 ont un meilleur développement moteur, cognitif et intellectuel et acquièrent un langage permettant la communication (Bartak et Rutter, 1976). Les études à long terme montrent que la plupart de ces patients ne présentent pas de troubles du cours de la pensée avec hallucinations. Pour la grande majorité, ils restent très timides, introvertis et passifs. Quelques études décrivent un passage d’autisme infantile typique à la schizophrénie au moment de l’adolescence (Ornitz, 1969 ; Brown, 1969 ; Petty, 1984) ou à l’âge adulte (Bender, 1972 ; Dar, 1951).
 
Au total, seule une très faible minorité d’autistes seront capables de mener, à l’âge adulte, une vie sociale indépendante et d’exercer un métier. Même ceux qui réunissent les meilleurs facteurs pronostics garderont une personnalité résiduelle anormale et des troubles cognitifs.

 
CONCLUSION : HÉTÉROGÉNÉITÉ OU HOMOGÉNÉITÉ ?
 
En conclusion, si l’on considère les descriptions cliniques de l’autisme telles qu’elles existent à l’heure actuelle, il s’en dégage essentiellement une très grande hétérogénéité due à l’évolution des symptômes dans le temps : tel signe va disparaître ou s’atténuer parallèlement au développement de l’enfant. Hétérogénéité interindividuelle : un autiste ne présente pas exactement le même tableau qu’un autre, en raison même de l’existence de différents degrés de gravité ; hétérogénéité des capacités mnésiques : : certains autistes ont une mémoire photographique remarquable, sont capables de faire du calcul mental à une vitesse prodigieuse ou encore ont une mémoire musicale exceptionnelle ; hétérogénéité due à l’association de l’autisme à la débilité mentale ou à d’autres maladies organiques comme la rubéole, la phénylcétonurie ou les spasmes infantiles ; enfin, hétérogénéité du pronostic.
 
 
Dans ces conditions, hétérogénéité et a priori étiopathogénique rendent difficile la description ou la définition d’items spécifiques. Il faut remarquer avec Freeman (1981) qu’après trente ans de recherche sur l’autisme il n’existe aucune méthode objective (échelle ou checklist) pour justifier ou mesurer « les comportements autistiques ». Aucune des méthodes n’a été largement utilisée car elles ne décrivent pas de comportements objectifs, elles ne reposent que sur le récit des parents, n’utilisent pas l’observation directe des sujets et partent de définitions a priori de l’autisme qu’elles veulent confirmer ou ne mesurent que certains comportements autistiques sans décrire le syndrome comme un tout.
 
D’autres problèmes méthodologiques ont limité le développement et la validation d’un système diagnostique objectif : premièrement, il est nécessaire de tenir compte de l’âge chronologique, du QI, et du niveau de développement des sujets étudiés et des témoins. Ceci oblige à définir deux ou plusieurs groupes contrôles, enfants normaux et retardés mentaux par exemple. Deuxièmement, puisque le syndrome autistique est actuellement défini par un ensemble de symptômes hétérogènes, une échelle doit quantifier simultanément de nombreux comportements. De plus cette échelle doit être testée sur un nombre important d’enfants puisque les différences interindividuelles sont grandes.
 
Au-delà de cette apparente hétérogénéité et des difficultés méthodologiques qui se posent, l’autisme reste une entité à part entière, un concept spécifique et le modèle proposé par Kanner s’individualise bien au sein des autres concepts de la psychiatrie de l’enfant. Ce fait apparaît clairement lorsqu’on compare l’autisme à d’autres entités avec l’idée de les différencier : les déficits sensoriels (surdité, en particulier), la schizophrénie infantile, les troubles du développement débutant dans l’enfance, le retard mental et les troubles du développement du langage.


 
DIAGNOSTIC DIFFÉRENTIEL
 
Surdité et cécité
 
 

 
 
La non-réponse aux sons observée chez les autistes suggère fréquemment le diagnostic de surdité. Mais les autistes répondent à des sons faibles ou à la musique et quand ils sont assez coopératifs pour 
passer des tests, ils ont des seuils audiométriques normaux. Il est vrai que les enfants ayant une surdité congénitale développent des comportements autistiques comme l’isolation, les stéréotypies et la résistance au changement. Mais lorsqu’on leur apprend à communiquer, ils perdent ces manifestations autistiques.
 
Quant à la cécité congénitale, elle est souvent associée à des mouvements des bras et des mains qui ressemblent à ceux des autistes. Mais ces mouvements semblent être une réponse aux stimulations de l’environnement. De plus, les enfants aveugles établissent des relations sociales normales, s’intéressent à leur environnement et lorsque aucune autre pathologie du système nerveux central n’est associée à leur cécité ils se développent sans problème.
 
 

 
Schizophrénie
 
 

 
 
Le problème de l’existence d’un continuum entre schizophrénie et autisme infantile a été l’objet d’un conflit non encore résolu. L’autisme a été considéré comme étant la manifestation la plus précoce de la schizophrénie infantile ou une subdivision de la schizophrénie infantile, ou encore un syndrome n’ayant aucune relation avec la schizophrénie. Cependant, l’opinion la plus répandue à l’heure actuelle, et dont témoigne le DSM III, est que l’autisme est une maladie à part entière, distincte et clairement séparée de la schizophrénie. Les arguments en faveur de la séparation des deux syndromes sont les suivants :
 
1) L’autisme a un début plus précoce que la schizophrénie infantile (Rutter, 1971) : l’histogramme des âges d’apparition des psychoses chez l’enfant permet de mettre en évidence deux parties nettement individualisées : une première partie s’arrête à 3 ans (psychoses à manifestations précoces, principalement représentées par l’autisme), et une seconde partie débute pendant ou après la puberté (psychoses à manifestations tardives, principalement représentées par la schizophrénie). De très nettes différences ont été mises en évidence entre les psychoses à début précoce et tardif en ce qui concerne la prévalence, la clinique et le pronostic (Kolvin, 1971).
 
2) L’évolution du sex ratio en fonction des âges d’entrée dans la psychose (Rosenthal, 1970) met en évidence une nette distinction : le sex ratio est toujours en faveur des garçons (4/1 de 0 à 4 ans), mais il baisse progressivement pour les enfants atteints plus tardivement : 2,66/1 puis 1/1 de 30 à 34 ans.
 
3) Les données épidémiologiques montrent que la prévalence de la schizophrénie dans une population d’adultes et d’adolescents 
est de 0,2 à presque 1 % (DSM III, 1980). La prévalence de la schizophrénie chez les enfants est plus incertaine, mais elle est problabement inférieure à 1/1 000. Quant à la prévalence de l’autisme, elle est de 4,5/10000 enfants (Lotter, 1966).
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