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6
Langage et communication 

Ce chapitre a pour objectif de traiter les caractéristiques du langage et de la 
communication chez les personnes présentant un handicap rare et d’en repé-
rer des spécificités. À cette fin, nous avons considéré et tenté d’apporter des 
éléments de réponse aux deux questions suivantes : 

•	Quelles sont les possibilités de communication des personnes présentant 
une association de déficiences telles que rencontrées dans les handicaps rares ?
•	Quelles sont les spécificités du développement du langage verbal et non 
verbal en fonction du type de handicap ?

Pour répondre à ces questions, une cinquantaine de publications ainsi que 
trois rapports ont été analysés (Centre de ressources nationaux handicaps 
rares, 2007 ; Cedias-Creahi, Île-de-France, 2001 ; CTNERHI, 2001). Ces 
publications abordant différents aspects du langage et de la communication 
ainsi que différents profils de handicaps rares, il n’a pas été possible de les 
rattacher spécifiquement aux différentes questions abordées dans ce chapitre. 
Nous pouvons néanmoins caractériser ce corpus de travaux à deux niveaux : 
d’une part il provient majoritairement de la littérature internationale et, 
d’autre part, il s’appuie en grande partie sur des études de cas ou bien des ques-
tionnaires s’adressant à la sphère familiale ou professionnelle qui entoure les 
personnes atteintes de handicaps rares. 

Répartition des différents profils des sujets 

Concernant la nature des handicaps rares les plus représentés dans ce corpus 
bibliographique, 13 profils ont été pris en compte et sont présentés dans le 
tableau 6.I.

Dans ce chapitre, ont été distinguées les données qui se rapportent aux enfants 
de celles concernant les adultes. Cette approche permet de distinguer la part 
des données concernant la personne en phase d’acquisition (enfant) dont la 
socialisation est en cours de constitution et la part des données se rappor-
tant à une phase d’acquisition et de socialisation avancée voire stabilisée. En 
fonction de l’âge développemental de la personne, on peut s’attendre à des 
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spécificités différentes concernant les bagages et les déficits en matière de lan-
gage et de communication, ce qui pourrait ouvrir sur une analyse différentielle 
des deux situations (enfant et adulte) et sur des remédiations qui ne soient pas 
uniformisées.

tableau 6.i : Handicaps rares pour lesquels ont été étudiés le langage et la 
communication et répartition des profils dans le corpus bibliographique

Enfants (58 %) 
(%)

Adultes (42 %) 
(%)

Surdicécité 23,5 14

Cécité et troubles associés 11 5,5

Surdité et troubles associés 0 2

Troubles moteurs sévères et troubles associés 3,5 3,5

Implantés cochléaires et troubles associés 4,5 0

Autisme et syndrome de Down 4,5 5,5

Dysphasie sévère 3,5 0

Syndrome Charge 5,5 0

Syndrome de Rett 2 0

Aphasie avec troubles associés (moteurs /
intellectuels)

0 2

Syndrome de Usher 2

Syndrome de Wolf-Hirschhorn 2

Maladie de Huntington 5,5

Pour les situations étudiées, la majorité des travaux a été réalisée chez les 
enfants (58 %) avec une prédominance sur le profil « surdicécité » (37,5 % du 
corpus avec 23,5 % sur l’enfant et 14 % sur l’adulte) (tableau 6.I). Les études 
portent également de manière relativement importante sur le profil « cécité 
avec troubles associés » (16,5 % du corpus) et sur le profil autisme et syndrome 
de Down (10 %). En résumé, on observe une prédominance des études chez 
les enfants présentant des troubles sensoriels.

Causes et types de déficiences linguistiques 

Concernant les types de déficiences linguistiques qui se manifestent dans les 
handicaps rares, le Rapport 2007 « Propositions pour l’avenir » des Centres 
de ressources nationaux handicaps rares en définissent trois principaux qui 
correspondent aux principales sources des déficiences concernées : 
•	atteinte dans le développement du langage ; 
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•	atteinte de l’appareil sensoriel (auditif et/ou visuel) ; 
•	atteinte de l’appareil bucco-phonatoire.

Dans la surdicécité, ou dans le cas d’une surdité ou d’une cécité avec troubles 
associés, on observe une atteinte des processus réceptifs et expressifs, c’est-
à-dire des processus d’intégration perceptive (réception, capacités de com-
préhension du langage) et des processus de régulation et de contrôle de 
l’expression (capacités de production du langage).

Dans les troubles sensoriels, les troubles moteurs, la dyspraxie verbale, l’apha-
sie, la dysphasie, il y a atteinte des procédures linguistiques au niveau de la 
réception et de la production du langage, et tout particulièrement de la pho-
nologie, du lexique, de la syntaxe.

Dans l’autisme, l’aphasie avec troubles associés et la dysphasie, les atteintes 
concernent particulièrement la dimension pragmatique et communication-
nelle du langage. Cette dimension pragmatique du langage concerne les 
éléments de contexte mis en jeu lors du processus de communication avec 
principalement : la prise en compte de la situation d’énonciation (enjeux, 
objectifs visés) et de l’interlocuteur (prise en compte de son statut de famille, 
soignant, pair du même âge et de ses motivations dans l’acte de communica-
tion). Cette dimension intègre également les éléments non verbaux (expres-
sion faciale, regards, gestes) qui interviennent dans l’acte de communication.

Dans ce chapitre, nous avons opté pour une structuration à partir de trois 
situations d’atteinte du langage et de la communication dans les handicaps 
rares. Dans chacune de ces trois situations sont indiqués les profils de handi-
cap rare pouvant y être rattachés.

Il est important de préciser que ces trois situations ne sont pas toujours exclu-
sives et que certains handicaps rares (comme l’embryopathie rubéolique ou 
le syndrome Charge) peuvent relever de plusieurs d’entre elles. Les données 
actuelles ne nous permettent pas de proposer une classification fine qui per-
mettrait de relever l’ensemble de ces cas mais elles nous ont permis de faire 
ressortir ces trois principales causes des problèmes de communication des per-
sonnes atteintes d’handicaps rares.

Les troubles des entrées du langage (systèmes visuel et auditif)

Les déficiences du langage et de la communication sont ici liées à des déficits des 
équipements de base nécessaires (système visuel et auditif principalement) au 
développement du langage et concernent les enfants et les adultes. Ces déficits 
bloquent le développement du langage mais n’impliquent pas de perturbation 
dans l’organisation de ce développement qui peut, via la mise en place d’équi-
pements palliatifs, se dérouler normalement. Les profils concernés sont la surdi-
cécité, la surdité ou la cécité associée à des troubles moteurs sévères. 



Handicaps rares – Contextes, enjeux et perspectives

182

Les troubles développementaux du langage

Dans cette situation, qui concerne la personne dès le plus jeune âge et perdure 
jusqu’à l’âge adulte, le développement du langage est affecté dans un degré 
très sévère, dans son processus de structuration et se traduit notamment par 
un grand décalage temporel eu égard au développement normal du langage. 
Il s’agit de rétablir une structuration du langage intrinsèquement déficitaire 
en dépit d’un bon fonctionnement des équipements de base (système visuel 
et auditif). Les profils concernés sont la dysphasie, l’autisme, les déficiences 
intellectuelles associées à des déficiences sensorielles, les syndromes de Down, 
Wolf-Hirschhorn, Rett et Charge.

La perte du langage 

Il s’agit ici uniquement de locuteurs adultes pour lesquels l’atteinte vient per-
turber un fonctionnement langagier acquis sans déficits. Les profils concernés 
sont l’aphasie, la maladie de Huntington, le syndrome de Usher, le syndrome 
de Wolf-Hirschhorn.

Caractéristiques du langage et de la communication  
selon le profil de handicap rare 

Cette partie présente une description qualitative permettant de repérer les 
éléments qui caractérisent le langage et la communication pour chacun des 
profils de handicaps rares recensés dans le corpus d’études. Pour chacun, les 
données recensées mettent en relief quatre ensembles d’éléments :
•	 les dispositifs et techniques développés pour pallier les déficiences 
langagières ;
•	 les modes de communication corporels mis en place ;
•	 les interactions entre la personne et le contexte (prise en compte de l’inter-
locuteur et de la situation d’énonciation) ;
•	 les capacités de dire/lire/écrire.

Ces données sont présentées à l’aide de tableaux qui incluent les éléments 
posés ci-dessus et les types de déficiences linguistiques selon le profil de han-
dicap rare concerné : troubles des entrées du langage, troubles développemen-
taux du langage ou perte du langage. 

Afin de permettre une mise en regard des données enfants et adultes, nous 
présentons les données enfants suivies de celles des adultes pour chacun des 
types de profil de handicaps rares.
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Données concernant les enfants

Surdicécité avec troubles associés  

Dans le cas de la surdicécité avec troubles associés chez l’enfant, on observe 
un fort développement de supports et outils (équipements techniques, codes 
tactiles essentiellement) qui pallient les déficits sensoriels de l’enfant (tableau 
6.II). La communication est essentiellement tournée vers les besoins du 
quotidien en interaction avec des interlocuteurs non déficitaires (famille et 
soignants). Aucune étude recensée dans notre corpus n’a permis d’établir de 
comparaison des différents dispositifs voués à faciliter la communication de 
ces enfants.

tableau 6.ii : Modalités du langage et de la communication avec troubles des 
entrées dans le cadre de la surdicécité avec troubles associés chez l’enfant 

Dispositif/technique Main mécanique, clavier  
Ordinateur 
Livres plurimodaux : écrit braille, image tactile  
Objets symboles/signal : saveurs-calendrier-tactiles  
Synthèse voix  
Vidéo « système co-actif »  
Amplification auditive, visuelle

Modes de communication 
corporels

Toucher 
Yeux/doigts  
Signes manuels 
Expressions faciales/musculaires/mouvements du corps 
Gestes

Interaction avec l’entourage Capacité interactionnelle  
Freins dans l’interaction (expression faciale, langage corporel) 
Interaction déficiente avec pairs  
Importance de la pragmatique 
Observation hands to hands 
Jeux : rejet vouloir-répondre, demander 
Système co-actif hands to hands, étayage, regard  
Imitation 
Attention conjointe

Dire/lire/écrire Braille 
Lire  
Alphabet tactile 
Dactylologie tactile  
Langue des signes 
Perception tactile de la parole

Références Watkins et Clark, 1991 ; Mar et Sall, 1994 ; Souriau, 
1997 et 2000 ; Sevre, 1999 ; House et Davidson, 
2000 ; Deleau, 2000 ; van den Tillaart et coll., 2000 ; 
Bruce et coll., 2007 ; Lasserre, 2007 ; Brady et 
Bashinski, 2008 ; Correa-Torres, 2008 ; Sigafoos et 
coll., 2008 ; Dammeyer, 2009 et 2010 ; Meinzen-Derr 
et coll., 2010 ; Pizzo et Bruce, 2010
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Concernant les modalités de communication de ces enfants, nous pouvons 
noter que la communication avec les pairs est très peu documentée, presque 
inexistante. Les éléments « modalisateurs » du langage (c’est-à-dire les mots 
du langage qui permettent de véhiculer un jugement comme : « vrai », 
« bien », « vraiment », « préférer », « heureusement ») ou un sentiment 
comme : « aimer », « craindre », « détester ») ainsi que les aspects non ver-
baux de la communication (regards, gestes…) sont particulièrement problé-
matiques chez ces enfants du fait de leurs difficultés marquées dans l’expression 
du visage et des yeux. Dans les études du corpus, les aspects pragmatiques de la 
communication sont favorisés afin de développer le plus possible l’interaction 
avec autrui même s’il est le plus souvent représenté par un adulte sans défi-
cits langagiers. Enfin, on peut souligner la capacité de ces enfants à mobiliser 
le récit afin de raconter des évènements en les situant dans une dynamique 
temporelle. 

Cécité avec troubles moteurs et/ou intellectuels associés 

Pour les enfants souffrant de cécité et de troubles moteurs et/ou intellectuels, 
la communication est assistée d’équipements techniques et les aspects prag-
matiques du langage sont relativement préservés (tableau 6.III). On observe 
une capacité à utiliser la symbolique à travers la mobilisation d’objets qui 
matérialisent et symbolisent une expérience vécue. Ces objets peuvent être 
manipulés au cours du processus de communication en vue de pouvoir expri-
mer une riche palette d’états, de sentiments, sensations ou jugements. La 
communication ainsi mise en place se réalise tant avec les adultes environ-
nants qu’avec les pairs ce qui ouvre une palette d’interlocuteurs large pour ces 
enfants.

Polyhandicaps sensorimoteurs 

La communication dans le cadre des enfants atteints de polyhandicaps et 
troubles associés ne s’illustre pas dans le champ du dire/lire/écrire, elle s’ancre 
essentiellement dans les situations du quotidien avec une attention spécifique 
à l’expression des sentiments/sensations (tableau 6.IV). Un des freins majeurs 
au développement des capacités communicatives de ces enfants est le défi-
cit dans l’attention conjointe. En effet, celle-ci est un socle crucial dans la 
construction du langage et dans son usage. Or, cette capacité est atteinte dans 
le cas des personnes ayant des handicaps multiples au niveau sensorimoteurs 
du fait de leur difficulté à pointer et regarder simultanément et avec stabi-
lité un objet de manière imprévue. L’une des voies abordées dans plusieurs 
études pour dépasser ce déficit est l’élaboration de symboles utilisés dans des 
jeux ritualisés qui permettent de créer un espace de communication qui soit 
partagé. 
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tableau 6.iii : Modalités du langage et de la communication avec troubles des 
entrées dans le cadre de la cécité avec troubles moteurs et/ou intellectuels 
associés chez l’enfant 

Dispositif/technique Micro interrupteur 
Tableau de bord commun 
Système de calendrier 
Moon code (écriture en relief) 
Objets et signaux  
Symboles tactiles–forme-texture-consistance

Modes de communication corporels Yeux, menton, jambes, bras

Interaction avec l’environnement Pairs/adultes 
Prelinguistic milieu teaching 
Collocation objet/vécu 
Toucher, sentir, goûter  
Jeux

Dire/lire/écrire Écrit  
Langue des signes privilégiée (peu de vocalisation) 
Langage oral 
Développement préservé  
Connaître en adaptant  
Preschool Language Scale 
Tâche de manipulation et reconnaissance visuelle 
Adaptation des 3 phases d’alphabétisation : 
préémergente/émergente/précoce

Références Lancioni et coll., 2001 ; Trief, 2007 ; Brady et 
Bashinski, 2008 ; Parker et coll., 2008 ; Parker et 
Pogrund, 2009 ; Ali et coll., 2011 ; Damen et coll., 
2011 ; Hennessey, 2011

Implantés cochléaires avec troubles associés

Dans la situation d’enfants implantés cochléaires avec troubles associés, le 
mode de communication privilégié est celui de la voie orale, rendue possible 
par l’appareillage technique mais également avec un recours notable à la 
Langue des signes (Rapport CTNERHI, 2011) (tableau 6.IV). D’autre part, 
la communication de ces enfants se caractérise par son spectre large du point 
de vue des types d’interlocuteurs : non seulement elle se réalise en interaction 
avec un environnement adulte (famille et soignants) mais aussi en interaction 
avec les pairs.
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tableau 6.iV : Modalités du langage et de la communication avec troubles 
des entrées dans le cadre de polyhandicaps sensorimoteurs et d’implantés 
cochléaires chez l’enfanta 

Polyhandicaps sensorimoteurs Implantés cochléaires et  
troubles associés

Dispositif/technique Création de situations pour réactions 
communicatives

Implant cochléaire

Modes de communication corporels Yeux  
Tête  
Sourires 
Vocalisations  
Communication idiosyncratique  
Gestes

Yeux/regard

Interaction avec l’environnement Déficit attention conjointe  
Communication intentionnelle (vouloir, 
refuser) versus réaction extrinsèque 
(excitation, plaisir, déplaisir)

Jeu symbolique pour  
favoriser la communication

Dire/lire/écrire Oral (40 %)  
Langue des signes (11,76 %) 
Mot, phrase

Références Iacono et coll., 1998  
Chen et coll., 2009

Johnson et coll., 2008 
Meinzen-Derr et coll.,  
2010

a Il s’agit de deux situations pour lesquelles la source du handicap provient du dysfonctionnement ou non 
fonctionnement de l’équipement biologique de la personne.

Différents syndromes 

Concernant les enfants avec des déficits sensoriels (cécité ou surdité) et dont 
le langage est affecté dans son développement, le niveau pragmatique du lan-
gage, particulièrement touché est le plus ciblé dans les études : interactions, 
codages, symbolisations sont autant de moyens mis en relief, en vue de pallier 
les problèmes d’usage et de traitement de la dimension non verbale du lan-
gage (tableau 6.V). Un point majeur qui ressort de l’ensemble des travaux, 
est le manque et donc l’importance de réaliser des investigations durant la 
période d’acquisition précoce de ces enfants, à savoir entre 2 et 3 ans. Peu de 
données descriptives sont disponibles avec les enfants jeunes. Par ailleurs, la 
représentation des compétences et difficultés de ces enfants prend pour repère 
un modèle inadéquat car fondé sur des données d’enfants typiques. Le champ 
souffre d’un manque d’études spécifiquement ciblées vers ces enfants, notam-
ment vers les plus jeunes.
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Données concernant les adultes

Surdicécité 

Dans la surdicécité avec troubles associés chez l’adulte, les dispositifs et tech-
niques sont proches de ceux réalisés pour les enfants (tableau 6.VI). On note 
toutefois, dans le cas de l’adulte, une conception d’outils voués à un usage au 
sein d’un environnement non spécifiquement adapté. La communication est 
essentiellement tournée vers les besoins du quotidien avec des interlocuteurs 
non déficitaires et mobilise une riche palette du langage (niveau prosodique 
mais aussi lexical et sémantique). Les données se rapportant à ces adultes 
soulignent l’existence d’une approche adaptative qui propose d’adapter les 
personnes à l’environnement « normal » plutôt que de viser à adapter l’envi-
ronnement à ces personnes. Cette démarche permet à la personne avec un 
handicap rare de partager le même environnement, le même monde que les 
autres personnes ce qui permet de mettre de côté le sentiment d’anormalité.

tableau 6.Vi : Modalités du langage et de la communication avec troubles des 
entrées dans le cadre de la surdicécité chez l’adulte

Dispositif/technique Appareil de navigation portable facilitant le contact avec autrui 
Main mécanique  
Objets symboles : saveurs/calendrier/tactiles 
Synthèse vocale  
Système d’interprétation simultanée  
Technologie /prosodie  
Amplification auditive et visuelle

Modes de communication corporels Orientation tactile  
Catégorisation tactile  
Signes manuels 
Expression faciale muscles /mouvement  
Gestes

Interaction avec l’environnement Capacité interactionnelle  
Éducation de l’environnement 
Observation « hands to hands »  
Imitation, co-actions  
Attirer attention, « tour de rôle », partage  
Étayage, regard  
Imitation, attention conjointe

Dire/lire/écrire Écrit  
Guidance verbale=braille digital   
Prosodie (temps, émotions)  
Alphabet manuel  
Vocalisation  
Langue des signes « visual language » 
Perception tactile de la parole

Références Jaffe, 1994 ; Thacker et Austen, 1996 ; Souriau, 1997 et 2000 ; 
Sevre, 1999 ; House et Davidson, 2000 ; Mesch, 2000 ; Miles et 
coll., 2000 ; Miller, 2003 ; Amemiya et coll., 2004 ; Hart, 2006 ; 
Miyagi et coll., 2006 ; Bourquin et Moon, 2008 ; Ronnberg et Borg, 
2001 ; Sigafoos et coll., 2008 ; Dammeyer, 2009
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Surdité avec troubles moteurs et intellectuels associés 

Pour les adultes souffrant de surdité associée à des troubles moteurs et/ou 
intellectuels, un dispositif spécifique (Picture it) permet de développer les inte-
ractions avec l’environnement soignant et de développer la dimension prag-
matique de la communication en s’appuyant sur des images qui représentent 
des mots. L’efficacité de ce dispositif a été testée et établie avec l’obtention 
de résultats satisfaisants qui encourage à étendre son usage et à enrichir son 
matériel (Images). On constate une riche mobilisation du corps dans la com-
munication avec un recours aux expressions faciales mais aussi un recours aux 
jambes qui viennent compenser la difficulté de mise en œuvre de la motricité 
fine (mains). On observe également un recours à l’usage d’objets qui repré-
sentent une expérience partagée et « figée » permettant de véhiculer un sens 
circonscrit par la personne concernée par le handicap rare et son interlocu-
teur (tableau 6.VII). 

tableau 6.Vii : Modalités du langage et de la communication avec troubles 
des entrées dans le cadre de la surdité avec troubles moteurs et intellectuels 
associés chez l’adulte

Dispositif/technique Micro interrupteur 
Tableau de bord commun 
Instructions verbales  
Programme Contact-Vidéos  
Picture It Modèle de formation des 
personnels soignants basé sur 
Interactions  
Dictionnaire d’images (Imagiers)

Modes de communication corporels Yeux, menton, jambes, bras  
Instruction picturale  
Gestes

Interaction avec l’environnement Collocation objet/vécu  
Interaction fondée sur une connaissance 
des compétences  
Codage des types de communication : 
Embrayeur, demande, accord/désaccord, 
attention conjointe

Dire/lire/écrire Écriture

Références Lancioni et coll., 2001 ; Bloomberg et coll., 
2003 ; Ader et coll., 2008 ; Parker et coll., 
2008 ; Allgood et coll., 2009 ; Damen et 
coll., 2011

Polyhandicaps moteurs sévères 

Dans le cas des polyhandicaps moteurs sévères chez l’adulte, les données sont 
particulièrement pauvres : elles concernent uniquement les dispositifs et tech-
niques déployés pour pallier les difficultés de communication (Bloomberg  
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et coll., 2003 ; Iacono et coll., 2009). Il s’agit de la plateforme « PCA » qui est un 
système évolutif permettant à la personne d’accumuler des connaissances et des 
moyens de communication en utilisant des capteurs de mouvements (en récep-
tion) et un clavier pour la saisie de lettres permettant de composer des messages 
dépassant la simple combinaison de mots. La dimension non verbale de la com-
munication est prise en compte avec la constitution d’icônes permettant de repré-
senter des situations, sensations et sentiments et de communiquer avec et sur eux.

Autisme associé au syndrome de Down

Concernant les adultes présentant un autisme associé au syndrome de Down, le 
langage souffre de retard et de déficits marqués au niveau pragmatique (tableau 
6.VIII). On retrouve le même tableau que celui observé chez l’enfant avec 
autisme : les difficultés sont particulièrement importantes dans les interactions 
et les codages et les symbolisations constituent les principaux moyens mis en 
œuvre pour compenser cette faiblesse dans le traitement et la production de 
dimension non verbale du langage. On constate un manque de données sur 
les capacités à lire et à écrire de ces adultes comme dans le cadre des enfants. 
Néanmoins il existe un dispositif spécifique qui n’est pas disponible pour les 
enfants, le CheckList of Communicative Competencies qui permet d’évaluer et de 
faire évoluer les capacités communicatives de ces adultes en partant d’un lan-
gage basique pour intégrer petit à petit un langage plus élaboré.

tableau 6.Viii : Modalités du langage et de la communication avec troubles 
du langage dans le cadre de l’autisme et du syndrome de Down chez l’adulte 
(d’après iacono et coll., 2009)

Dispositif/technique CheckList of Communicative 
Competencies (CCC) 
Evaluation sur un continuum  
Non intentionnel  
Passif-actif 
Intention informelle 
Langage basique 
Langage développé

Modes de communication corporels Pointage ou manipulation  
Objet/photo/image/symbole

Interaction avec l’environnement Problème pour déterminer intentionnalité 
et fonctions communicatives

Dire/lire/ecrire Pas de  données

Syndrome de Uscher et maladie de Huntington 

Dans le cadre des handicaps rares caractérisés par une dégénérescence et une 
perte progressive du langage, les études soulignent la faiblesse du mode de 
communication corporel et du recours aux modalités non verbales, que ce soit 
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dans le cadre du syndrome de Uscher ou de la maladie de Huntington (tableau 
6.IX). Dans la maladie de Huntington, on note des difficultés marquées en 
ce qui concerne la gestion du changement, de la nouveauté et du champ de 
l’implicite et de l’inférence. De ce fait, la mise en place de scripts dont l’usage 
est fixé, stable et donc facilitateur de communication est mise en exergue dans 
plusieurs travaux.

Concernant spécifiquement la maladie de Huntington, il est important de 
souligner que la grande majorité des travaux actuels décrivent des formes pré-
coces de la maladie. Très peu de travaux portent sur les capacités communica-
tives ou spécificités linguistiques des formes avancées de la maladie.

tableau 6.iX : Modalités du langage et de la communication avec pertes du 
langage dans le cadre du syndrome de Uscher et de la maladie de Huntington 
chez l’adulte

Syndrome de Usher 
(surdité progressive)

Maladie de Huntington

Dispositif/technique « Hand to hand » Sérialisation de la communication  
Réduction de la communication sous formes 
de scripts et de mots-clefs

Modes de communication corporels Problème avec l’expression faciale et le 
regard

Interaction avec l’environnement Gestion tours de paroles 
Codage Monologue/
Dialogue

Problème avec la nouveauté, le changement 
Problème de gestion de l’implicite (sous-
entendus-ironie-humour) 

Dire/lire/écrire Langue des signes Problème avec l’écriture, la  syntaxe et le 
lexique 
Recours aux répétitions  
Utilisation massive de mots-clefs

Références Mesch, 2000 Christy et coll., 1987 ; Illes, 1989 ; Klasner 
et Illes, 1989 ; Klasner et Yorkston, 2001 ; 
Longworth et coll., 2005 ; Teichmann et coll., 
2005 et 2006 ; de Diego-Balaguer et coll., 
2008 ; Hartelius et coll., 2010

En conclusion, l’analyse des données conduit à quatre observations 
principales. 

Les données disponibles concernent majoritairement les enfants. On observe 
un déficit de données chez les adultes et les personnes âgées. Celles qui se rat-
tachent aux personnes âgées sont quasi inexistantes alors même que le vieil-
lissement, en lui-même est déjà une source non négligeable d’isolement. Il 
conviendrait d’étendre les études et explorations auprès des personnes âgées 
atteintes de handicaps rares afin de freiner leur isolement et d’œuvrer pour 
leur intégration sociale.
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Même si les données concernant les enfants sont privilégiées dans les études 
actuelles, on observe un déficit marqué de données concernant leurs spécifici-
tés dans le développement du langage. En effet, les éléments disponibles dans 
la littérature ne fournissent pas de descriptifs ou de grilles d’évaluation propres 
aux enfants atteints de handicaps rares et se limitent à situer les performances 
de ces personnes sur une échelle correspondant aux profils des locuteurs 
typiques. Dans ce contexte, il est difficile d’un point de vue quantitatif et 
qualitatif de déterminer les potentiels des enfants en situation de handicaps 
rares et d’engager des propositions d’interventions adéquates et adaptées en 
fonction de l’avancée en âge.

Concernant les données de groupes, si les éléments présentés dans la littéra-
ture rapportent plusieurs études portant sur des études de groupes, celles-ci 
se limitent principalement à des participants issus de la sphère familiale ou 
soignante mais n’intègrent pas de groupes constitués de personnes en situa-
tion de handicaps rares. Ainsi, les études se basent presque toujours sur des 
études de cas ne permettant pas de généraliser les avancées réalisées dans les 
investigations actuelles.

Concernant l’importance de la pragmatique et de l’interaction dans la com-
munication, l’ensemble des études convergent sur l’importance à accorder à 
la dimension interactionnelle de la communication avec une prise en compte 
des différents types de situations de communication et d’interlocuteurs ainsi 
que des visées communicatives en jeu dans les échanges langagiers. Cette 
dimension revêt un impact non négligeable sur les dispositifs techniques mis 
en place pour consolider la communication chez ces personnes : il semble 
qu’on assiste à un fort développement d’équipements à dimension sociale. 
L’objectif semble être de pallier les déficits en prenant en compte l’insertion 
sociale des personnes, ce qui amène à ne plus considérer les personnes en 
situation de handicaps rares comme isolées mais  comme partie prenante dans 
la communauté et la société.

Enfin, on observe une approche qui, plutôt que de chercher à modifier et mode-
ler l’environnement en fonction du handicap de la personne, privilégie les dis-
positifs qui permettent à la personne de partager, même partiellement le même 
environnement que les personnes sans handicaps. C’est par exemple ce qu’ap-
porte le système de navigation portable pour les adultes atteints de surdicécité. 

Concernant les aides technologiques qui sont développées pour les personnes 
atteintes de handicaps rares, on peut observer qu’elles concernent principale-
ment les profils de surdicécité ou de cécité avec troubles associés ou l’autisme 
et ce, tant chez l’enfant que chez l’adulte avec un développement sensible-
ment plus important chez les adultes. Pour ces profils, les aides technologiques 
développées consistent à apporter l’usage de l’ordinateur, la création d’images 
ou d’objets symbolisant essentiellement des entités du monde, des événe-
ments mais aussi des sentiments et des jugements. 
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