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INTRODUCTION

L’ atrophie multisystématisée (AMS), maladie rare neurodégénérative, est un
syndrome apparenté au syndrome parkinsonien, qui se compose également de
symptdmes dysautonomiques, pyramidaux et cérébelleux. Ces différents éléments
provoquent des troubles de la parole et du langage, entravant de fagon progressive et
rapide la communication. Une dysarthrie apparait chez 89 a 96% des patients
souffrant d AMS, en moyenne 2 ans aprés les premiers symptébmes (44, 58).
L’ expérience clinique indigue méme que les patients peuvent devenir mutiques, plus
précocement que dans la maladie de Parkinson ou les ataxies cérébelleuses. |1 est donc
nécessaire de poser le diagnostic dAMS afin dentreprendre la rééducation
orthophonique le plus rapidement possible. Lever le voile sur cette pathologie

méconnue parait alors essentiel, afin d’ en rendre la rééducation d’ autant plus efficace.

Tout dabord, nous nous interrogerons sur la possibilité d’une rééducation
orthophonique spécifique aux patients AMS. |l apparait important de faire le point sur
les connaissances actuelles des troubles de la parole et du langage provoqués par
I’ atrophie multisystématisée. Différentes atteintes neurologiques peuvent étre la cause
de cette pathologie, ce qui va provoquer divers symptdmes. Parmi eux, nous nous
intéresserons particuliérement aux dysarthries. D’ autres troubles viennent entraver la
rééducation orthophonique tels que les troubles cognitifs et psychologiques, des
atteintes de la respiration, de la déglutition et de la vue, ainsi que des troubles
autonomiques. Nous évaluerons la pertinence d’ une prise en compte de ces facteurs

dans la rééducation.

Puis, a la vue de ces connaissances, nous proposerons un protocole
d’évaluation des troubles de la communication dans I’ atrophie multisystématisée.
Des études de cas seront présentées, afin de mieux comprendre la maladie subie au

quotidien par les patients.
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CHAPITRE | : DEFINITION DE L’AMS
COMPRENDRE L’AMSPOUR MIEUX LA REEDUQUER

«Mon patient, que I'on croyait parkinsonien, vient d étre diagnostiqué AMS. Cela

change-t-il quelque chose a la rééducation orthophonique que je dois lui prodiguer ? »

C’est la question que se pose fréequemment I’ orthophoniste qui prend en charge
pour la premiere fois un patient présentant une AMS. Les troubles de la parole et du
langage du patient AMS sont-ils différents de ceux du patient parkinsonien ? Ou de
ceux du patient cérébelleux ? Sa réponse a la rééducation est-elle différente ? Sa prise

en charge peut-€lle étre optimisée en étant spécifique ?

Nous apporterons ici les premiers éléments de réponse a ces questions en
présentant I’ AMS sur le plan médical, en rendant compte des Iésions anatomiques qui

lui sont attachées et en présentant enfin les outils d’ éval uation disponibles aujourd’ hui.

|. Donnéesgénérales.

1. Un concept unificateur.

L’AMS est une maladie neurodégénérative rare et invalidante, sans cause

connue, ni traitement curatif ace jour.

Le concept d’ atr ophie multisystématisée a été introduit en 1969 par Graham et
Oppenheimer pour faire de trois affections auparavant distinctes - la dégénérescence
striato-nigrique (DSN), I’ atrophie olivo-ponto-cérébelleuse (AOPC) et le syndrome de
Shy-Drager (SDS) - des expressions cliniqgues d’une méme maladie (24). L’AMS
débute souvent par des troubles de régulation de la pression artérielle et des fonctions
uro-génitales. A ces troubles dysautonomiques vient S ajouter progressivement un
syndrome parkinsonien (rigidité, lenteur de mouvement et tremblement), ou moins
fréguemment, un syndrome cérébelleux (difficultés d’ équilibre et de contréle du geste).
L’ atteinte devient alors multisystématisée. Des signes cortico-spinaux peuvent venir

S gjouter.



L’AMS touche entre 1,6 et 30 habitants pour 100 000, selon les études.
Cela en fait une maladie rare, mais suffisamment fréquente pour qu’un orthophoniste
puisse la rencontrer une fois dans sa pratique. Le ratio par sexe varie entre 1,2 et 2,0
hommes pour une femme selon les études (19).

L’AMS se déclare le plus souvent entre 45 et 65 ans, avec un &ge moyen de 52
ans. C'est sensiblement plus tot que pour la maladie de Parkinson, dont I’ &ge moyen de
survenue se situe vers 57 ans. Le patient AMS a une espérance de vie moyenne de 9,3
ans apres |’ apparition de lamaladie, les estimations variant de 2 & 20 ans (65, 52). C’ est
un pronostic plus sévere que dans la maladie de Parkinson, pour laquelle cette espérance
de vie est estimée a 15 ans (24). Ceci sexplique par la relative inefficacité des
médicaments, la perte rapide de la mobilité et I'importance des troubles
dysautonomiques dans |’ AMS (74).

L’AMS est le syndrome parkinsonien atypique le plus fréquent : on compte un
patient AMS pour 10 a 20 patients parkinsoniens (24). Elle est la pathologie la plus
confondue avec la maladie de Parkinson. C’ est au début de la maladie que le diagnostic
clinique différentiel est le plus délicat. Une étude anglaise (91), portant sur 35 patients
diagnostiqués AMS avec certitude a I’ autopsie, a montré qu’un tiers d entre eux était
décédé avec un diagnostic erroné de maladie de Parkinson. Lorsque le diagnostic
d' AMS avait été posé pré-mortem, il avait lieu en général 4 ans apres les premiers

symptomes. Ces résultats montrent toute la complexité d’identifier cette pathologie.

2. Lesdifférentesformescliniquesdela maladie.

La symptomatologie qui va dominer au cours de la progression de la maladie
qualifie le type de 'AMS. L’AMS est dite de type P (AMS-P) s les symptébmes
parkinsoniens dominent : ¢’ est laforme la plus fréquente, elle concerne 52 a 82 % des
patients AMS (19). Elle est dite de type C (AMSC) lorsgue les symptomes
cér ébelleux prédominent : cette forme concerne 18 a 42 % des patients AMS. Lorsque
les troubles du systéme nerveux autonome restent prédominants, on parle parfois de
syndrome de Shy-Drager (SDS) (appellation actuellement abandonnée) ou plus
rarement d AMS-A.



Les troubles moteurs, que ce soit le parkinsonisme dans les AMS-P ou
I” ataxie cérébelleuse dans les AMS-C, constituent le principal handicap. Il peut s avérer
parfois difficile de savoir si cestroubles, telslalenteur motrice, I’ instabilité posturale ou
la dysarthrie, ont pour cause le parkinsonisme, |'ataxie cérébelleuse ou méme des
troubles pyramidaux (84).

L es patients avec une AMS-P ont une détérioration fonctionnelle plus rapide que
les patients avec une AMS-C, mais ont la méme espérance de vie. En revanche, les
patients dont les premiers troubles étaient la dysautonomie ont une survie moins bonne
(24). Beaucoup de facteurs agissent sur la progression de la maadie. Cependant,
I"intervalle entre I’ apparition des troubles initiaux et le moment ou tous les symptomes
(moteurs et autonomiques) sont présents est un bon indicateur pour prévoir la
détérioration fonctionnelle et la survie des patients (89).

Le diagnostic d AMS est «possible», «probable» ou «certain» (44). Ce
diagnostic Sappuie sur la distinction de quatre domaines: la dysautonomie, le
syndrome parkinsonien, le syndrome cérébelleux et les signes cortico-spinaux. L’AMS
est dite « possible » s'il y a association d un critere dans un domaine a deux signes de
deux autres domaines différents. L’AMS est «probable» lorsqu’il y a une
dysautonomie avec troubles sphinctériens et, soit un syndrome parkinsonien dopa-
résistant, soit un dysfonctionnement cérébelleux. Le diagnostic n'est « certain » qu'a

I” examen post-mortem.

Nosologie de I’ atr ophie multisystématisee (AM S) (74)

DS: Syndrome de Shy-Drager
AMS-P : Atrophie multisystématisée de type parkinsonien
AMS-C : Atrophie multisystématisée de type cérébelleux




II. Lesdifférents symptémesdans!’AMS.

1. Lesyndrome parkinsonien.

Cest le syndrome le plus fréquent, il est présent chez 90% des patients.
Lorsqu’il domine (AMS-P), I’ atrophie multisystématisée est de type « dégénérescence
striato-nigrique », ce qui concerne trois quarts des sujets (24). Le syndrome

parkinsonien affecte davantage les capacités motrices que |le syndrome cérébelleux (89).

Le syndrome parkinsonien est défini par la présence d un raentissement du
mouvement (bradykinésie) associé a au moins un des autres signes suivants: rigidité,
troubles de la marche et de la posture, tremblement de posture, de repos ou mixte. On
parle de syndrome parkinsonien « atypique » ou « Parkinson-Plus » dans I'AMS car il
ne répond pas ou peu aux traitements dopaminergiques et s accompagne d’ autres signes
(inhabituels dans la maladie de Parkinson). Il apparait dans 100% des AMS-P et 50%
des AMS-C au cours de I’évolution. Le syndrome parkinsonien est le signe clinique

inaugural pour 46% des cas (44).

a. Lesyndrome akinéto-rigide.

La rigidité ou hypertonie provogque des sensations d'inconfort et de tension
musculaire. Elle touche le tonus postural mais également le muscle vocal. L’ akinésie est
définie par larareté des mouvements et par la lenteur du geste, provoquant des troubles
de la marche et une hypomimie. Les mouvements ralentis entrainent des difficultés pour
la mastication et la déglutition (37). On note une capacité réduite de changer rapidement
de mouvements et des difficultés a maintenir une information programmee. Ces
perturbations vont se retrouver dans la parole (79). Le syndrome parkinsonien est
principalement akinéto-rigide avec une prédominance axiale. Il est le plus souvent
symétrique et bilatéral (44).



b. Letremblement.

L e tremblement existe chez les 2/3 des patients AM S, mais moins de 10% ont un
tremblement d’émiettement au repos. En généra, il se présente sous la forme d'un

tremblement de mainsirrégulier, saccadé, postural et d’ action (44).

c. Lestroublesdela marche.

Des troubles de la marche inauguraux, avec une sensation d’instabilité posturale
et des chutes précoces, sont fréguents. Un ralentissement des pas est également observé
(19).

L’ évolution des patients AMS est rapide et sévére. En moyenne, les patients ont
besoin d’aide pour marcher au bout de 3 ans, se déplacent en fauteuil roulant apres 5 ans
de maladie et se trouvent dans un état grabataire 8 ans apres les premiers symptémes
(89).

d. Lediagnostic différentiel avec la maladie de Parkinson.

Il est particulierement difficile de distinguer I' AMS de la maladie de Parkinson,
principalement au début de la maladie, lorsgque tous les symptdomes (dysautonomiques,
cérébelleux et pyramidaux) ne sont pas encore présents (84). De plus, les patients
atteints de la maladie de Parkinson peuvent également développer des troubles
autonomiques (40).

L es patients AM S souffrent moins de tremblement des membres gque les patients
avec la maladie de Parkinson, mais davantage d'instabilité posturale et de chutes. Ils
présentent également plus d’hypomimie, et de tremblement atypique (84). Les signes
parkinsoniens sont plus souvent symétriques, avec une rigidité axiale. La dystonie est
également plus fréquente, en particulier sous forme d’ antécolis.

Le syndrome parkinsonien apparait plus sévere dans I'atrophie
multisystématisee et évolue plus rapidement (65). Il est particulierement marqué dans
les expressions faciales, la parole, la démarche et la posture. Ces symptémes marquent
également la présence d' un syndrome cérébelleux. De plus, les patients AMS sont plus
dépendants que les patients atteints de la maladie de Parkinson pour la vie quotidienne,

en raison des troubles autonomiques. Leurs scores a I"'UPDRS (Unified Parkinson



Disease Rating Scale) sont plus faibles. Un syndrome parkinsonien tremblant
associé a de nombreuses chutes précoces est un bon indicateur d' une AMS.

On identifie quatre facteurs principaux pour différencier I’ AMS et la maladie de
Parkinson au stade précoce: les troubles autonomiques, lafaible réponse a la L -dopa,
des fluctuations précoces, et une rigidité initiale plus importante chez les patients
AMS (92).

De plus, I'apraxie idéomotrice arrive fréguemment dans la maladie de
Parkinson, principalement présente sous la forme d’ erreurs spatiales alors qu’elle est
inexistante dans la sémiologie de I’ AMS (48).

Au niveau sensoriel, une olfaction considérablement réduite suggere plutot la
maladie de Parkinson puisgue les fonctions olfactives ne sont que moyennement
atteintesdans|I’AMS (94).

Enfin, les patients AMS auraient davantage de troubles oculomoteurs que les
patients atteints de la maladie de Parkinson. On note des secousses excessives, des
paraysies moyennes verticales avec un regard fixe, un nystagmus, une hypométrie
saccadique et des troubles de la poursuite (39). D’ autres auteurs pensent que le systéme
visuel est moins affecté dans les AMS avec de meilleures capacités d adaptation aux
contrastes (82).

A la différence des patients avec la maladie de Parkinson, peu de sujets AMS
sont sensibles a la L-dopa et le plus souvent, cela reste sur du court terme. Plus les
patients sont jeunes, meilleure sera leur réponse au traitement. La L-dopa induit, chez
un quart des patients AMS, des dyskinésies principalement au niveau du visage (90).

Ces mouvements peuvent perturber la rééducation orthophonique.

2. Lesyndrome cérébelleux.

Les signes cérébelleux sont présents chez 1a moitié des patients (65). Lorsgue la
présentation clinique est essentiellement cérébelleuse, il est difficile de différencier une
AMS-C d'un autre type d’atrophie du cervelet (88). L’ atteinte cérébelleuse est parfois
masguée par les symptébmes parkinsoniens. Les éléments cérébelleux constituent les
signes cliniques inauguraux dans moins de 30% des cas et forment alorsI’AMS-C. 29 a
33% des patients avec un syndrome cérébelleux tardif développeront une AMS dans les
5 ans (49).



Le syndrome cérébelleux est défini par la présence d’ une ataxie ala marche
associée al’un des signes suivants : ataxie des membres, dysarthrie ataxique, nystagmus
(49). Les premiers symptdmes sont généralement des perturbations de la marche et une
ataxie des membres. Les autres signes arrivent plus tardivement (79).

Le cervelet a un role primordial dans la modification de I’ activité musculaire
agoniste et le contréle du « timing » du début de I’ activité musculaire antagoniste (86).
Il contrdle I’ équilibration, le tonus de posture et la coordination de toute la motricité. |1
est particuliérement essentiel dans toute activité motrice rapide. 11 peut détecter les
discordances entre le projet programmé et sa réalisation effectuée (23).

a. L’ataxiealamarcheet |I'ataxie desmembres.

L’ ataxie désigne I'incoordination motrice consécutive a un trouble du systeme
sensoriel ou cérébelleux. Elle atteint généralement les mouvements volontaires des
membres, |la marche et peut étre accompagnée par un tremblement d’ action (86). On
parle alors de syndrome cinétique (24). L'ataxie a la marche est provoquée par un
élargissement du polygone de sustentation avec des pas irréguliers, donnant
I"impression d’ une démarche ébrieuse (49, 68). Elle concerne 37 a 49 % des cas selon

|es études.

L’ ataxie est la combinaison de plusieurs perturbations :

e Ladysmétrietraduit I'incapacité de régler correctement I’ intensité et la durée de
I activité musculaire pour atteindre un but. Elle provoque une incoordination
motrice.

e L’hypotonie musculaire se remarque par une exageération de la passivite.

e L’asynergie se présente comme la perturbation de la faculté d'accomplir
simultanément |es divers mouvements d un acte.

e Ladyschronométrie est un trouble de la rapidité du mouvement.

e L’adiadococinésie est I'incapacité a effectuer rapidement des mouvements

répétitifs.



Ces éléments entravent la régulation de la forme, de la vitesse, de I’ampleur, du
rythme et de la direction des mouvements volontaires. On observe une inadéquation des
forces de décélération, phénoméne qui se retrouve également dans la parole
dysarthrique (86).

Il n"existe pas de traitement efficace pour soigner I’ ataxie progressive dans les
AMS-C (20). En raison de cette absence de traitement, et du risque important de chutes,
beaucoup de patients utilisent précocement un fauteuil roulant. Un manque de réflexes
posturaux peut contribuer a cette perturbation de la marche (74).

b. Lenystagmusinépuisabledansleregard latéral.

L e nystagmus (« battements » horizontaux) est présent chez un quart des patients
avec une AMS. Il peut saccompagner d autres troubles oculomoteurs comme des
anomalies de fixation et des saccades (poursuites oculaires saccadiques avec saccades
hypométriques). Il existe également une limitation de la verticalité du regard, surtout
vers le haut. La limitation de | horizontalité est plus rare. Une diplopie est notée dans
14% des cas (49).

c. Le diagnostic différentiel avec d’autres formes d’atrophies

cérébelleuses.

L’ atrophie olivopontocérébelleuse (AOPC) regroupe les pathol ogies affectant le
tronc cérébral et le cervelet. 1l en existe deux types: la forme familiale ou héréditaire et
la forme sporadique. L’AMS-C est assimilée a la seconde (81). L’AOPC familiale
apparait beaucoup plus tét et entraine une espérance de vie plus longue (18).

La présence de troubles cérébelleux, en I’absence d’ autres symptémes, suggere
une atrophie cérébrale corticale mais ne doit pas exclure la possibilité d AOPC. Le
développement d'autres signes cliniques (pyramidaux et extrapyramidaux) est une
indication d’ AOPC sporadique. Cette AOPC sera de type AMS s elle est associée
ensuite a des troubles autonomiques (32). La démarche instable des AMS-C, associée a
la diminution des réflexes posturaux, est assez spécifique de la pathologie (93). On ne
peut pas savoir quels patients avec une AOPC développeront finalement une AMS (32).



Cependant, on peut dégager quelques facteurs de prédiction. En moyenne,
I” AOPC sporadigue évoluera chez un quart des patients vers une AMS, 5 ans aprés les
premiers symptémes. Un &ge avancé du patient et une consultation rapide apres les
premiers symptémes peuvent laisser prévoir une évolution vers une AMS. L’ apparition
de I’AMS raccourcit considérablement la durée de vie du patient. L’AMS apparait
comme un trouble hétérogene avec des variations majeures dans le rythme et le degré de

la dégénération des différents systémes (31).

3. Lestroublesautonomiques.

Le syndrome de Shy-Drager (SDS) est une des rares maladies neurologiques
progressives dans laguelle les troubles du systéme nerveux autonomique sont plus
importants que les symptébmes pyramidaux et extrapyramidaux (4). On parle de
dysfonctionnement autonomique et urinaire, dans le cadre des AMS, lorsgu’il y a la
présence d’ hypotension orthostatique ou d’incontinence urinaire ou bien des deux. Ce
syndrome est quasi constant au cours de I’ évolution de I’ AMS. 1 existe dans 74 a 97 %
des cas (49). Les patients AMS-P ou AMS-C présentent, généralement, des troubles
autonomiques dans les 5 ans suivant le diagnostic. I1s sont généralement plus importants
et plusinvaidants dans|’AMS-P que dans I’ AMS-C (57). A I’inverse, les patients, dont
I”’AMS débute sous la forme du syndrome de Shy-Drager, développent des symptomes

moteurs dans les 2 ans aprés le diagnostic (61).

a. Troublesvésico-sphinctériens.

Ce sont les perturbations les plus fréquentes et dont I’ apparition est la plus
précoce. |1s se présentent sous forme d’incontinence urinaire (55 a 87 % des AMS). Les
femmes sont plus sujettes a ces perturbations. La rétention urinaire et |’incontinence
fécale sont rares. L’ impuissance existe chez 68 & 90 % des hommes (49).

Les troubles urinaires signalent | apparition de la pathologie dans la moitié des

cas d AMS de type Shy-Drager et constituent parfois le seul symptéme chez 17% des
patients. Il convient donc d'y étre particuliérement vigilant (69).
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b. Hypotension orthostatique.

C'est le symptéme le plus handicapant dans I’AMS (61). Il est présent chez 4
patients sur 5 dans les syndromes de Shy-Drager mais est plus rare chez les autres
formes d AMS (69). L hypotension orthostatique constitue un indice précoce de
perturbations cardiovasculaires (52). Elle est définie comme une diminution de la
tension artérielle. Elle peut se présenter sous la forme de syncopes récurrentes ou de
malaises, au repos ou lors de la marche, provoquant parfois des chutes (49).
L’ hypotension orthostatique peut provoquer des troubles visuels (vison double ou
floue), qui seront plus importants en matinée (4). En outre, elle constitue un facteur de

risque de déclin cognitif (17). Son traitement est fondamental dans lathérapie (61).

c. Autrestroubleset traitement.

L es autres signes de dysautonomie sont des troubles vasomoteurs (mains froides
violacées), des troubles digestifs, des troubles de la thermorégulation et de la sudation
(49). 1l peut également exister une détresse respiratoire, de |’hypohydrose ou
hyperhydrose, une peau seche, une réduction de la transpiration, de la fatigue et une
tachycardie orthostatique (61). On note aussi des troubles du mouvement volontaire,
ainsi que des difficultés pour macher (4). Une xérostomie (sécheresse buccale) est
parfois signalée, ce qui provogque un besoin de maintenir la bouche humide et des
difficultés pour parler (8). Les patients se plaignent d’ avoir les yeux secs, a cause d' une
absence de larmes,

Le traitement des troubles autonomiques est défini en fonction des symptdmes
cliniques et de leur retentissement sur la qualité de vie des patients. Ce sont les troubles
les plus génants qui sont le plus fréquemment traités. Ainsi, I’ hypotension orthostatique,

les troubles urinaires et sexuels peuvent étre améliorés par des médicaments (20).
d. Diagnostic différentiel avec lestroubles autonomiques purs.
Au stade initial, les AMS du type Shy-Drager peuvent étre confondues avec les
troubles autonomiques purs. Les troubles autonomiques purs sont une maladie neuro-

dégénérative idiopathique, caractérisée par d’'importants troubles autonomiques, sans

aucun caractere neurologique. Il n’y a donc ni troubles moteurs, ni troubles cognitifs
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(51). La dysautonomie dans I’AMS est liée a des lésions centrales, contrairement
aux troubles autonomiques purs (61).

Dans les troubles autonomiques purs, les perturbations urinaires et les difficultés
respiratoires restent rares et tardives. La géne quotidienne reste donc limitée et
I’ espérance de vie N’ est pas réduite. Au contraire, I’ AMS de type Shy-Drager débute par
les perturbations urinaires, suivies de troubles sudomoteurs, d’ hypotension orthostatique
et de difficultés respiratoires importantes. La détérioration fonctionnelle est plus rapide
et le pronostic apparait donc plus mauvais pour lesAMS (51).

De plus, la présence de troubles de la parole serait un facteur de distinction entre
les troubles autonomiques purs et le syndrome de Shy-Drager. En effet, ils n’existent

pas dans la dysautonomie sans troubles neurol ogiques (8).

[1l. Anatomiedeslésions.

L’AMS se caractérise par une perte progressive de neurones dans au moins deux
des structures suivantes : les relais des ganglions de la base - e striatum et la substance
noire -, du cervelet - les cellules de Purkinje et les olives inférieures -, des centres
neurovegétatifs - noyau dorsal de la vague, colonne intermeédiolatérale de la moelle et
noyau d’ Onuf -, du systeme pyramidal, le locus coeruleus, les noyaux du pont. Il y a
également une accumulation anormale de protéines - des inclusions d’ aphasynucléne
dans le cytoplasme et le noyau de cellules de soutien - qui est nocive pour le neurone,
ceci dans les aires motrices primaires ou secondaires et dans les ganglions de la base
(92, 84). Ce dernier signe est important pour un diagnostic post-mortem, mais ne suffit
pas puisqu'il peut étre également présent dans les paralysies supranucléaires
progressives et dans les dégénérescences cortico-basales.

L a dégénérescence des centres neurovegétatifs sera commune a tous les patients
AMS. Une dégénérescence neuronale striato-nigrique majeure correspondraal’ AMS-P,
tandis qu’'une dégénérescence qui prédomine sur les cellules de Purkinje, les olives
inférieures et les noyaux du pont signe une AMS-C (49). Les patients avec un
syndrome de Shy-Drager peuvent avoir une atrophie olivo-ponto-cérébelleuse, une
dégénérescence striato-nigrique, ou méme une association des deux (8). Les troubles

autonomiques sont souvent provoqués par une disparition de cellules préganglioniques
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(4). Par rapport aux troubles orthophoniques, la dysarthrie est liée aux Iésions du
pont (49).

V. Evaluation

1. Evaluation généraledel’AMS: L'UMSARS (20).

L’ échelle d’ évaluation unifiée de I’ atrophie multisystématisée (Unified Multiple
System Atrophy Rating Scale, UMSARS) est la principale échelle existante pour
evaluer les symptémes de I’ atrophie multisystématisee (95). En effet, les symptébmes
cérébelleux entravaient la passation de I’ échelle d’ évaluation du syndrome parkinsonien
(Unified Parkinson Disease Rating Scale, UPDRS) et les symptdomes parkinsoniens
biaisaient la passation de I’ échelle d' évaluation du syndrome cérébelleux (International
Cerebellar Ataxia Rating Scale, ICARS). L’UMSARS comprend quatre parties: les
activités de la vie quotidienne, une échelle d’examen moteur (ME), | hypotension
orthostatique et une échelle d'invalidite. Ce test refléte les handicaps moteurs
fonctionnels, qui peuvent étre de nature parkinsonienne, ataxique, ou les deux. Plusieurs
items concernent |’ orthophoniste : dans la premiere partie, la parole, la déglutition et
I"écriture sont évaluées. Dans la deuxieme partie, des items sont consacrés a

I’ expression faciale et ala parole.

2. Evaluation deladysarthrie.

a. LadysarthriedansI’AMS.

L’ orthophoniste rééduque, dans I’AMS, les troubles dysarthriques, qui peuvent
étre de natures variées. On appelle dysarthrie |’ ensemble des troubles de la parole liés a
des perturbations du contréle musculaire des organes de la parole, dont I’ origine est une
lésion du systeme nerveux central ou périphérique. Ce terme comprend tous les
dysfonctionnements relatifs a la respiration, phonation, articulation, nasalisation et
prosodie (28). L’ orthophoniste peut également rééduquer la dysphagie, présente chez
prés de la moitié des patients AMS, proportion identique quel que soit le type I AMS
(49).
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La dysarthrie apparait en moyenne 2 ans apres le début des symptémes de
I’AMS. La dysphagie est souvent plus tardive puisgu’on la rencontre 5 ans et demi
aprés les premiers signes de la maladie. Cependant, elle peut étre présente des la
premiere année. La dysphagie constitue un mauvais facteur de pronostic vital et est

souvent al’ origine de la cause de la mort (fréquemment la bronchopneumonie) (58).

La classification de référence des dysarthries est actuellement celle développée
par I’équipe de Darley a la Mayo Clinic (1969) (22). Les patients AMS ont
généralement une dysarthrie mixte, en raison d’'une atteinte disséminée du systéme
nerveux. Des composantes ataxiques et spastiques viennent s gjouter a des éléments
hypokinétiques, qui sont les plus sévéres. Le type prédominant de la dysarthrie dépend
du type de I’AMS. Dans une étude de Kluin et coll.(42), tous les sujets AMS souffraient
de troubles dysarthriques. Les troubles de la parole provoguent une grande
incompréhension entre le patient et son entourage puisgue son mutisme peut étre
interprété comme un refus de communiquer. Ces difficultés pour parler sont en réalité

provoguées par un défaut de coordination des muscles de larespiration et de la parole.

b. La BECD (Batterie d’Evaluation Clinique de la Dysarthrie)
(3).

Différents tests peuvent étre utilisés pour évaluer les troubles relevant de
I’ orthophonie, existants dans I’AMS. L’ évaluation physiologique de la dysarthrie doit
déterminer les composantes qui ne fonctionnent pas et également la sévérité et la nature
des dysfonctionnements: anamnése, examen des praxies bucco-faciales, de la
respiration, de la phonation, de I’ articulation, de la prosodie et du débit, de la déglutition
(86).

L’ évaluation de ces troubles peut aider a poser un diagnostic et a distinguer
I’AMS face a d’ autres pathologies ressemblantes (42). Cette évaluation comporte une
analyse perceptive, le degré de la sévérité de la dysarthrie (inteligibilité,
compréhensibilité, efficacite, sévérité perceptive), une analyse phonétique, une
évaluation de la motricité des effecteurs, une autoévaluation et une analyse acoustique.
5 épreuves se révelent globalement discriminantes pour différencier les dysarthries:
élévation du voile du palais au cours du [a] tenu, mobilité du voile pendant la parole,
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existence d'une hypersalivation, position des levres au repos et protusion de la

langue (2).

Dans notre étude, nous utiliserons la Batterie d’Evauation Clinique de la
Dysarthrie (BECD) de P. Auzou et V. Rolland-Monnoury. Cette échelle évalue la
sévérité de la dysarthrie avec un score perceptif, un score d’intelligibilité et un test
phonétique d'intelligibilité. Elle étudie également I’ analyse perceptive (avec une grille
perceptive et le GRBAS1), I’ analyse phonétique (liste de phonemes, de mots simples et
complexes), un examen moteur (grille motrice), une auto-évaluation (Voice Handicap

Index) et une analyse acoustique (releve de données).

V. Priseen charge.

Les patients AMS apparaissent peu sensibles aux médicaments. C’est pourquoi
plusieurs médecins semblent résignés devant cette pathologie (17). lls peuvent
cependant bénéficier de traitements pour les troubles autonomiques et éventuellement
pour les troubles psychologiques. Une prise en charge pluridisciplinaire devient
essentielle, avec notamment de |’ orthophonie, de la kinésithérapie, de |’ ergothérapie.
Ainsi, des séances de kinésithérapie sont souvent proposées, pour maintenir la mobilité
le plus longtemps possible et prévenir les contractures (20). Des prises en charge
sociales et psychol ogiques sont également conseillées pour soulager le patient (17).

L’ objectif essentiel de la prise en charge orthophonique est la préservation, le
plus longtemps possible, de la qualité de la communication indispensable au maintien
dans la vie sociale et a leur équilibre affectif (2). En effet, les troubles de la parole
entravent de fagon considérable les activités quotidiennes du patient ainsi que les
relations avec ses proches. L’ entourage percoit différemment la personne en montrant
une sollicitude excessive ou une attitude punitive. De bonnes réactions et un soutien de
la part des proches constituent un élément essentiel de la réussite de la rééducation
(96). La rééducation orthophonique permet donc d évaluer le degré de dysarthrie,
d améliorer le langage et d'aider a la communication. L’orthophoniste estime

également |es capacités de déglutition et donne des conseils si nécessaire (17).
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CHAPITRE Il : LA DYSARTHRIE PARKINSONIENNE

Ladysarthrie fait partie des symptomes axiaux au méme titre que les troubles de
I” équilibre (28). Cette dysarthrie parkinsonienne, ou hypokinétique, est provoquée par la
bradykinésie et la rigidité des muscles de la respiration et de la phonation (37). Elle est
d apparition progressive et d aggravation lente. Le terme «hypokinétique» fait
référence aux mouvements articulatoires réduits et a la diminution de la modulation
prosodique qualifiée de monotone. Seuls 2 a 3% des patients parkinsoniens ont recours
a une prise en charge orthophonique, ce qui montre I'importance dinformer les
malades, les médecins et les orthophonistes sur les possibilités rééducatives. Cela est
d autant plus vrai que la rééducation orthophonique constitue le seul traitement
améliorant réellement la dysarthrie parkinsonienne (59). Actuellement, on ne connait

pas |a proportion de patients AM S suivis en orthophonie.

La dysarthrie parkinsonienne existe a différents degrés, selon I’ évolution de la
maladie. Elle est «légére» lorsgu’il y a uniquement des troubles de la prosodie et des
modifications de la qualité vocale. On la qualifie de « modér ée » quand vient s associer
aux troubles précédents une intelligibilité génée par des troubles d’ articulation. Enfin, la
dysarthrie est « sévére » dés gque la parole n’est plus fonctionnelle, avec des troubles de
I"initiation de la parole, une aphonie, ou des bribes courtes mal articul ées (59).

La dysarthrie hypokinétique présente une grande variabilité clinique. Cependant,
Darley et a (13) ont décrit 10 paramétres principaux, par ordre décroissant de sévérité :
I’uniformité de la hauteur, la réduction de I’ accentuation, I’uniformité de I’'intensité,
I"imprécision des consonnes, des silences inappropriés, des accél érations paroxystiques
du débit, la raucité de la voix, le caractére soufflant de la voix, une hauteur
anormalement basse (élément controversé) et un débit variable. Les anomalies
physiopathologiques expliquent ces particularités: diminution de I’amplitude des
mouvements et lenteur des organes impliqués dans la parole, augmentation de la
variabilité dans la programmation motrice et incoordination entre les muscles agonistes-

antagonistes (13).
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La dysarthrie hypokinétique ne se distingue des dysarthries spastique et
mixte que par un voile du palais plus fonctionnel, suggérant une perturbation moindre

de larésonance (2).

I. Troublesdelavoix ou dysphonie.

1. Lahauteur.

La principale caractéristique est la monotonie de la voix, avec un ton souvent
plus haut que la moyenne. La fréquence fondamentale augmente avec la sévérité des
troubles (28). Par consequent, |’ aspect aigu de la voix pourrait étre di al” hypertonie du
muscle thyro-aryténoidien inférieur. En effet, la rigidité laryngée entrave les variations
de hauteur, réduisant ainsi |’ é&tendue vocale du patient (37). |l peut également exister un
mauvais accolement des cordes vocales (2). Selon Ozsancak et Auzou (59), la hauteur
plus aigué serait un mécanisme compensatoire a lafuite glottique lors de la parole.

Cette particularité est discutée suivant les auteurs: d apres la classification de
Darley et a. (13), la hauteur serait anormalement basse.

2. L'intensité.

L'intensité de la voix est faible, offre trés peu de variations et va parfois
jusqu’au chuchotement. Ce chuchotement peut concerner la fin des phrases, avec une
désonorisation ou étre permanent. Les troubles de la dynamique ventilatoire, ainsi que
la fuite glottique, seraient la cause de cette faible intensité, avec une réduction
significative de la durée de la phonation et du volume respiratoire (37, 59). Cette
hypophonie est provoquée par |’ atteinte des ganglions de la base (38).

L’ effet de distance par rapport a son interlocuteur.

Aileen K Ho et coll.(38) ont étudié la régulation de I'intensité de la parole chez
des patients parkinsoniens selon la distance a leur interlocuteur. L’ expérience a été
effectuée en conversation spontanée et en récitation (comptage). La perception de
I"intensité du discours de I'interlocuteur Sest avérée |égerement décalée chez les
parkinsoniens : ils ont tendance a surestimer I’ intensité du locuteur.
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L a population témoin augmente davantage |’ intensité lorsqu’ on se trouve en
situation conversationnelle. Or, les patients parkinsoniens ont la méme intensité pour
les deux situations. Cette réduction d'intensité en conversation s explique par la
division de I’ attention entre la production de la parole et le contenu du discours alors
qgue la récitation ne demande que la production. Les variations d'intensité sont
également difficiles selon les indices pragmatiques de la communication.

L es patients parkinsoniens parlaient avec une intensité plus faible que les sujets
contréles. Cependant, ils pouvaient encore augmenter I'intensité pour les grandes
distances, de la méme fagon en conversation et en récitation, ce qui prouve un modele
normal de la régulation de I’intensité. La réduction du gain pourrait s expliquer par une

diminution de I’ amplitude des mouvements.
3. Letimbre.

Le timbre de la voix est sourd, souvent voilé et couvert. |l peut étre également
éraillé et soufflé (d0 a I’ accolement incomplet des plis vocaux), parfois nasillard ou
tremblé (37). La vibration est parfois instable tandis que la richesse du timbre est
diminuée (59).

4. Letremblement delavoix.

Le tremblement de la voix est provoqué par une vibration vocale rythmeée par la
trémulation du sujet. Cette instabilité phonatoire est d’ordre de 3 a 7 Hz durant
I’ émission d' une voyelle prolongée (2).

I[1. Troublesdelaparole.

Associés aux troubles vocau, ils altérent I’ intelligibilité de la parole. |ls seraient
dusal’akinésie.

1. Altération du rythme et du débit

La dysarthrie parkinsonienne se traduit par une altération de I’organisation

temporelle.
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On peut observer des palilalies, ¢ est-a-dire des difficultés a démarrer avec
un blocage initial et une répétition possible de la premiére syllabe ou des premiéres
syllabes, voire des mots. Cette palilalie est provoquée par un probléme d’ adaptation de
la respiration nécessaire a la phonation: il n'y a plus d’ éan inspiratoire. Il y a
également une réduction de I’ accentuation (59).

Les troubles du débit peuvent se présenter sous deux formes : la bradylalie (débit
lent et métronomique) et la tachylalie (débit lent, qui s accélére en fin de phrases,
imitant la festination de la marche). Latachylalie est d’ autant plus fréquente qu’il existe
une amimie sévére. De plus, les pauses normales de la parole ne sont pas respectées,
tout comme les silences normaux entre les phrases. Le discours se présente sous la
forme d’'une émission continue, avec un contour méodique et intonatif atéré. La
prosodie est donc fortement perturbée (3).

Tous ces troubles peuvent étre amplifiés par |I'émotion, qui est liée avec la
respiration et I’émission de la parole. Lorsqu’ un de ces éléments est perturbé, les deux
autres le deviennent également et renforcent le trouble initial. Ainsi, une forte émotion
va modifier la respiration et donc la parole qui vont aors accentuer le trouble

émotionnel (37).

2. Troublesdel’articulation.

Ils apparaissent aprés les troubles dysphoniques (59). L’ akinésie et la rigidité
perturbent les praxies bucco-faciales et provoquent aors une articulation défectueuse et
heurtée. Larigidité faciale est corrélée avec le degré de sévérité de la dysarthrie (35).

Parfois, I’articulation est fermée, comme si le patient avait des difficultés pour
ouvrir la bouche. Elle peut étre également péteuse, avec une insuffisance articulatoire,
en particulier des difficultés pour les consonnes explosives percues comme des
fricatives (I’obturation du conduit vocal est incompléte) et une sonorisation des
occlusives sourdes (due a une rigidité du larynx). Ces perturbations seraient causées par
une difficulté de mobilisation des organes phonateurs supra-laryngés, principalement la
langue et les levres. Les mouvements rapides du dos et de la pointe de la langue et
surtout des levres sont particulierement difficiles. Les consonnes peuvent étre modifiées
par des substitutions, des nasonnements ou des aspirations (37). Les fricatives sont
moins sifflantes a cause d’ une déperdition constante du flux respiratoire (13). Aingi, les

diadococinésies sont fortement perturbées. De plus, il existe parfois une rhinolaie (59).
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Le défaut d'articulation est également marqué par un mangue de contrastes
acoustiques, visibles sur un spectrogramme (28). On observe parfois un phénomene de
spirantisation (présence de bruit pseudo-fricatif, apériodique pendant les périodes de
non-voisement) (2).

Ces perturbations s aggravent rapidement : au stade initial, la voix est faible et
monotone, alors qu’a un stade avanceé, la diction devient inaudible et inintelligible.
Toutes ces atérations ont un fort retentissement sur la vie sociale du malade, qui, peu a
peu, vas'isoler a cause de ses difficultés de communication (59).

La dysarthrie tend a se développer plus tét, est plus fréquente, plus sévére et
davantage associée a une dysphagie et a une hypersialorrhée chez les AMS que chez les
parkinsoniens (92). Elle concerne 59% des patients AM S (57).

[I1. Priseen chargeorthophonique.

1. Principes généraux.

Les thérapies ont pour but de maintenir ou d’améliorer la parole (en particulier
I"intelligibilité) des malades. Elles permettent d'interférer avec I’évolution de la
pathologie et de ralentir la détérioration de |’ état général du patient. Larééducation de la
parole aura des répercussions sur la communication, la vie sociale et la qualité de vie.
Par ailleurs, d autres symptomes peuvent entraver la prise en charge (lenteur, troubles

autonomiques...) (13).

Il existe dans les AMS-P des acces narcol eptiques possibles. Cette somnolence
diurne est un élément important a prendre en compte dans la rééducation, puisque la

vigilance du patient sera affectée (16).

La rééducation dépend de I’ analyse des éléments perturbés. Généralement, son
efficacité est plus grande sur une courte période, de facon intensive. La prise en charge
doit étre précoce, dés |’ apparition des premiers symptomes. Une autoévaluation par le
patient est essentielle, avec un magnétophone par exemple. Il est conseillé d’ utiliser des
feedbacks visuels et auditifs. La poursuite des exercices a domicile et I'implication de
I” entourage est indispensable (60).
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On peut dégager cing principes fondamentaux de la prise en charge (13) :
-lacompensation (utilisation du potentiel restant)
-I’intentionnalité de |’ action (rendre volontaire ce qui était automatique)
-le contrdle
-lamise en place pr écoce de |a prise en charge orthophonique

-lamotivation

La rééducation peut se dérouler en trois étapes. Tout d'abord, la maitrise
psychomotrice est essentielle et passe par un entrainement a la relaxation. Puis, la
deuxieme étape concerne la technique du souffle et du comportement géenéral (avec des
exercices de souffle et de verticalité par exemple). Enfin, la pratique d’ exercices vocaux
et articulatoires est essentielle, comme des entrainements au chant et a la lecture pour
améliorer laprojection vocale et anormaliser son débit (37).

L’ orthophonie a pour but de renforcer les muscles participant a la production du
volume et al’articulation. Prendre conscience du temps lors de la production de parole
et étre attentif alaclarté de lavoix sont des objectifs essentiels.

Une étude de Thaut et coll.(83) établit un lien intéressant entre le rythme auditif
et le contrdle moteur de la parole chez les patients atteints de la maladie de Parkinson.
Ainsi, les signaux rythmiques améliorent la précision temporelle dans la planification
des mouvements moteurs (dont ceux nécessaires a la production de la parole) et le
controle de I espace. |Is pourraient également réduire I’ akinésie et la bradykinésie. La
présence de signaux rythmant la parole améliore I'intelligibilité, méthode qui sera
d autant plus efficace lorsque le degré de sévérité de la dysarthrie est important. Cette
recherche prouve donc |’ efficacité du rythme et du chant pour améiorer la fluence et
I"intelligibilité.

2. LaLSVT.

Il existe différentes méthodes de rééducation. Les différentes approches
orthophoniques sont la relaxation, la rééducation posturale, la respiration, la phonation,
la rééducation articulatoire et la rééducation prosodique (15). Actuellement, la Lee
Silvermann Voice Treatment (LSVT) a été retenue comme méthode de référence dans la
maladie de Parkinson. Cette technique est basée sur la fonction laryngo-respiratoire

dans la phonation car elle met I’accent sur I’ effort vocal. Son but est de lutter contre
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I” hypophonie, en se focalisant sur un élément clé : « penser fort, crier fort ». L’ effet
bénéfigue de cette méthode existe, a court et long terme, au niveau de I’intelligibilité,

destroubles de la déglutition et de |’amimie faciale (60).

L’ intégrité intellectuelle est nécessaire pour la rééducation de la dysarthrie, ce
qui est en généra le cas dans les AMS. De plus, une recherche de Countryman et
coll.(2) a étudié les effets d’ une prise en charge de type LSV T aupres de 3 patients avec
des syndromes Parkinson Plus dont une AMS et un syndrome de Shy-Drager. Malgré
les handicaps associés a la symptomatologie de type parkinsonien et de I’évolution
progressive de la maladie, les résultats se sont avérés satisfaisants, méme s cela
concerne un nombre de patients réduit. La méthode LSVT apparait donc efficace et
bénéfique pour les patients AMS. Cependant, les résultats n’ étaient pas aussi bons que
pour les sujets avec la maladie de Parkinson. Il est donc recommandé de proposer la
LSVT selon le patient et donc de S adapter. La rééducation doit commencer a un stade

précoce de lamaladie.

3. Autreapproche: le pacing board.

On utilise I'appareillage pour pallier I'absence de transfert dans la parole
conversationnelle. Le pacing board permet d améliorer la fluence du discours. Par ce
biais, le patient apprend a programmer sa parole et a effectuer un contréle volontaire du
débit. Cette méthode vise également a réguler la fonction respiratoire, le placement
articulatoire et I’acces lexical en permettant I’introduction de temps de pause dans le
flux de parole. En effet, le sujet a plus de temps et est plus calme pour choisir ses mots.

Le pacing board est une simple alternative des appareils de feed-back (ou retour)
auditif retardé. 1l est constitué dune regle en bois ou en plastique, facilement
transportable, segmentée en huit sections. Le patient déplace son doigt d’ un segment a
un autre, tout en pronongant une syllabe par segment. Par la suite, on peut augmenter le
nombre de syllabes par segment. |1 est particuliérement intéressant par son faible colt et
son utilisation tres ssimple. L’ objectif de ce type de prise en charge est davantage de
compenser, plus que de restaurer.

Le pacing board s'utilise lors de la lecture, d’un récit sur images ou d’ une
conversation spontanée. Ceci peut étre particulierement bénéfique dans les cas de

palilalies. Le degré de I’akinésie ne doit pas étre trop important pour permettre une
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bonne utilisation du pacing board. Cette technique s applique pour les dysarthries
parkinsoniennes (AMS-P), mais également dans le cadre de dysarthries cérébelleuses
(AMS-C) (59, 45).

IV. Autrestroubles orthophoniques.

1. Larespiration.

Les anomalies ventilatoires sont une des causes des déceés dans I'AMS. 1l est
fréquent de constater des dysfonctionnements des muscles inspiratoires, expiratoires et
des muscles dilatateurs des voies aériennes supérieures (59). L’inspiration semble
superficielle et toujours identique. Elle est mal coordonnée avec |'expiration et la
production de la parole. Cependant, méme si les capacités respiratoires sont tres
diminuées chez les patients avec une dysarthrie hypokinétique, elles n’expliquent pas
I"'importance de la sévérité des troubles de la parole. Ces derniers s expliqueraient
davantage par un trouble du contrdle (35).

Latoux est affaiblie, ce qui prédispose le patient a une mauvaise expulsion lors
des fausses routes. Le risque de pneumonie d aspiration augmente alors (59). Des

spasmes répétés du larynx provoquent un stridor vocal (35).

2. Ladysphagie.

a. Présentation destroubles.

Les troubles de la déglutition et de la salive sont plus fréquents chez les patients
atteints d AMS que de la maladie de Parkinson (92). L’ apparition de cette plainte
constitue une étape dans I'évolution de la maladie avec un risque vital. Les
bronchopneumopathies constituent une cause importante de déces et peuvent étre dues a
des fausses routes silencieuses. La dysarthrie précéde généralement |’ apparition de la
plainte dysphagique. Cependant, il n’existe pas de corrélation entre la sévérité des
troubles de la parole et des atteintes de la déglutition.

Les symptomes de la dysphagie sont la présence d’ un bavage, d’ une toux lors de
I”ingestion de liquides ou de solides, d’ une difficulté a avaler les solides ou les liquides

ou d'un trouble de mastication. On peut observer alors des blocages ou des fausses
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routes. Ces éléments témoignent d’un dysfonctionnement qui peut s éendre des
levres au sphincter inférieur de I'cesophage. L’hypersialorrhée, qui se manifeste
principalement sous forme de bavage, et les difficultés a avaler la salive ne sont pas
dues a une hypersalivation. Il s'agit plutét d’une réduction du nombre de déglutitions
salivaires. Les anomalies de tonus labial et jugal pourraient également favoriser la fuite
salivaire. Lestrois étages de la déglutition sont susceptibles d’ étre touchés (phase orale,
pharyngée, assophagienne). Un reflux gastro-cesophagien, ainsi que des complications
respiratoires, nutritionnelles, psychologiques et sociales peuvent apparaitre (59). Les
patients perdent souvent du poids ainsi que le désir de manger quand ils prennent

conscience de leurs troubles de déglutition (2).

b. Priseen chargedeladysphagie.

Les mécanismes physiopathologiques de la dysphagie oropharyngée dans les
syndromes parkinsoniens sont liés avec les troubles de I'initiation motrice et
I” hypokinésie. Les méthodes habituelles de prise en charge (compensation, rééducation)
sont proposées. Par exemple, les rééducations agissent sur I’ effet des postures et les
modifications de textures (épaississants). Le risque de fausses routes peut donc étre
diminué par des modifications comportementales et une adaptation diététique.
L’ objectif essentiel est de maintenir une qualité de vie correcte (et donc une autonomie
alimentaire), en anticipant les dégradations des conditions de vie relatives a |’ évolution
de lamaladie. Le dépistage, |'information et |’ éducation sont alors essentiels (59). Une
bonne hygiene dentaire et un traitement adapté de |’ édentation aideront a une meilleure
préservation de lamobilité articulaire (17).

Différents traitements de I'hypersialorrhée existent: les médicaments,
I"injection de toxine botulique ou la chirurgie (59). Cet exces de salivation peut
également se corriger par une activation de la déglutition (bonbon, chewing-gum, noyau
dans la bouche) (17). Des études récentes proposent la LSVT comme type de prise en
charge des troubles de la déglutition. En effet, cette méthode, en plus de rééduquer la
dysarthrie hypokinétique, pourrait également améliorer la capacité a déglutir (2). La
dysphagie peut nécessiter une sonde nasogastrique ou une gastrostomie (20). Enfin, un

éventuel reflux gastro-cesophagien peut étre soigné (17).
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CHAPITRE Il : LADYSARTHRIE CEREBELLEUSE

Les circuits cérébelleux et le ganglion basal ont un roéle fondamental dans la
programmation du mouvement (79). La dysarthrie cérébelleuse, ou ataxique, résulte
d une atération du systéme d organisation et du controle du geste, plutét que d'un
trouble de I’ exécution (comme dans les autres dysarthries). Lors de I’ écoute d’ un patient
atteint de cette dysarthrie, on a I'impression d’un geste insuffisamment controlé. Les
plaintes concernent des troubles d’ élocution, mais également une parole ressemblant a
cellelors d' un état d’ ébriété (3). Les patients rapportent également qu’ils se mordent les
joues ou la langue lors de la parole et de I’alimentation (2). En effet, I'incapacité a
assurer la succession harmonieuse d’ une série de mouvements rapides se manifeste dans
I” ataxie, mais également dans la parole. La formation des mots exige une coordination
rapide et parfaite entre les contractions musculaires laryngées, buccales et respiratoires.
On observe une décélération, provoguée par I’ hypotonie et I’ asthénie dans les muscles
phonatoires (86). Ces difficultés s’ aggravent aprés une consommation d’ alcool (2).

La dysarthrie cérébelleuse apparait, parmi les symptémes initiaux, chez environ

2/3 des patients avec une atrophie olivo-ponto-cérébelleuse (18).

|. Troublesdelavoix.

1. Lahauteur.

La hauteur est parfois décrite comme monotone. Les désordres cérébelleux
donneraient également lieu a des fluctuations de la hauteur tonale. Le jitter (instabilité
instantanée de la fréquence fondamentale) est tres éleve, ce qui traduit d importantes
variations de hauteur. Une anesthésie des structures laryngées provoque un feed-back
sensoriel modifié. La fréquence fondamentale moyenne devient alors plus éevée. Ceci
peut provoquer une stratégie de compensation consistant a produire un effort vocal tres
important, pouvant aller jusgu’au forcage vocal. La fréquence fondamentale élevée et
instable témoigne de |’atteinte de la sensibilité profonde perturbant le contrdle de

I’ activité laryngée et respiratoire. Mais ces observations restent discutées (86).
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2. L’intensité.

Une mauvaise gestion de I’intensité vocale et une atteinte respiratoire possible
conduisent a une parole explosive ainsi qu’ a une mauvaise modulation des variations de
hauteur et d'intensité (3). L’ atteinte respiratoire est présente a différents niveaux : une
inspiration parfois audible, une capacité vitale réduite, une mauvaise coordination

pneumophonatoire et une diminution du temps de phonation maximum (2).

3. Letimbre.

Il existe souvent une raucité de la voix et un aspect « rugueux ». Le timbre est
nasonné, ce qui serait lié a une faiblesse et/ou une incoordination des muscles
palatopharyngés (86). Un trouble de la résonance nasale peut étre observé (hypo ou
hyper nasalité intermittente). 1l résulte probablement d’ un défaut de coordination du
voile du palais pendant |a production des consonnes nasales (3). Il peut étre aussi lié a

une mauvaise position de lalangue, (incoordination des mouvements linguaux) (86).

4. Letremblement delavoix.

Un tremblement vocal assez lent a environ 3Hz peut étre observé. |l est causé par
le tremblement des muscles laryngés et respiratoires (3). |l existe en effet un tonus
musculaire anormal des cordes vocales et des mouvements d adduction irréguliers chez

des sujets ataxiques (86).

[I. Troublesdelaparole.

1. Altération du rythme et du débit.

L’ atération de la prosodie est marquée par un débit ralenti ou au contraire
accéléré, une accentuation des syllabes habituellement non accentuées, une prolongation
des phonémes et des intervalles ainsi que par la présence de silences inappropriés. Ces
perturbations seraient liées a une lenteur des mouvements répétitifs et individuels.

Le ralentissement de la parole est d0 a I’ allongement des phonemes, des répétitions de

phonémes et des pauses fréguentes sans lien avec la syntaxe et |a prosodie nécessaire au
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récit. La mesure de la durée des segments semble refléter la sévérité de la
dysarthrie ataxique. Une dysprosodie remarquable, une parole scandée sont la
conséquence d’ une tendance a |’ égalisation de la durée des syllabes. Ce phénomeéne doit
inciter les patients afaire des rheses courtes et des pauses fréguentes pour reprendre leur
souffle. L’intonation est également modifiée par une tendance a la monotonie ou a la
dégénérescence de I’ intonation dans les passages de syllabes a syllabes.
Cependant, certains auteurs pensent que les sujets ataxiques gardent quelques

aspects d’ une prosodie normale et gardent une compétence prosodique préservée (86).

2. Troublesdel’articulation.

Les principales caractéristiques sont I'imprécison des consonnes, la
dégradation brusque de I'articulation, la distorsion des voyelles, des coupures
articulatoires irrégulieres et I’allongement des phonemes. Ces éléments refletent
I'imprécision du contrble gestuel articulatoire et le trouble de la gestion du rythme
principalement dans les mouvements répétitifs (3). Le contrle temporel serait le
probléme majeur dans la dysarthrie ataxique.

L’ articulation est imprécise dans le flot de parole mais elle saméliore en
production de syllabes isolées. L’asynergie peut étre responsable de I'imprécision
articulatoire permanente qui touche I’ intelligibilité des dysarthriques ataxiques (86).

L'insuffisance articulatoire montre une atténuation de I’ opposition
voyelles/consonnes et une perte des caracteres distinctifs des phonemes. On observe
également un assourdissement des consonnes sonores, une exagération de |’ explosion
des consonnes occlusives sourdes ainsi qu’ une brutalité des attaques. On a donc une
brusguerie, une scansion et un caractere explosif de la parole (68).

Lorsque la dysarthrie cérébelleuse est 1égére, les patients peuvent buter sur des

mots plurisyllabiques alors que le reste de la parole demeure normale (2).

[I1. Lapriseen charge orthophonique.

1. Principesrééducatifs.

L’ organisation de la prise en charge dépend de I’ évaluation. Il est essentiel de

maintenir une communication la plus aisée possible. Les principes fondamentaux sont
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les mémes que pour la rééducation de la dysarthrie hypokinétique: Ila
compensation, I’ action volontaire, I’ autocontrole, le début précoce de la prise en charge

et lamotivation.

Dans un premier temps, il est important dacquérir les automatismes
respiratoires et les techniques de déglutition. Des exercices de souffle contribuent a
une meilleure coordination pneumo-phonique, avec un mecanisme respiratoire costo-
diaphragmatique. Les buts sont la maitrise du souffle et de I’amplitude de la ventilation,
afin de diminuer lafatigue.

Puis, la prise en charge se poursuit par un travail de la phonation. En raison
d’une mauvaise coordination de I’adduction des cordes vocales, le patient ataxique
rencontre principalement des difficultés dans I'initiation de la phonation et dans le
contréle du volume et de la hauteur. Par des exercices phonatoires appropriés, e patient
essaie d établir une bonne coordination entre la respiration et la phonation, de réaliser
une attaque vocale juste et de contrdler le volume. La rééducation orthophonique I’ aide
également a atteindre une hauteur optimale, a faciliter les modulations de hauteur et

d inflexion et & permettre une résonance et une projection appropriées.

En raison du nasonnement dans la parole des patients cérébelleux, la rééducation
du voile du palais doit précéder celle des lévres et de la langue. En présence
d hypernasalité, les patients négligent souvent I’ articulation comme la parole demeure

inintelligible.

Enfin, la rééducation intervient dans I'articulation. Ce travail débute par des
diadococinésies. Comme les difficultés apparaissent essentiellement dans les mots
longs, les phrases et les conversations, I’ orthophoniste peut proposer de ralentir le débit.
De plus, des exercices de lecture a voix haute, dont les pauses sont préparées, aident au
contréle de lavitesse. L’intelligibilité peut étre améliorée par |’ usage de feed-back (86).

2. Lecontrdle du débit et la stimulation du cervelet.

Le contrdle du débit de la parole apparait comme un des principes importants de

la prise en charge du patient avec une dysarthrie ataxique. Yorkston et ses
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collaborateurs (97) en ont veérifié |’ efficacité sur I'intelligibilité et le caractere
naturel de la parole. La technique du « prompteur » permet le ralentissement et surtout
la régularisation selon différentes fagcons. Le mot peut étre montré seul ou bien dans la
totalité de la phrase, et la durée de présentation de chague mot varie (lente ou normale).
L es résultats montrent une amélioration de I’intelligibilité des phrases, avec peu d’ effet
sur le naturel de la parole. Néanmoins, I’ intelligibilité des phonémes n’ est pas meilleure.
Cette méthode doit étre poursuivie par un apprentissage du ralentissement de la parole
spontanée sans prompteur et le maintien de cette stratégie dans la vie quotidienne. Une
étude antérieure des mémes auteurs (97) avait associé la technique du ralentissement
avec un gjustement de la durée pour marquer I’ accentuation des mots, ainsi qu’ un feed-
back visuel. Ces éléments avaient permis d’ atténuer la « bizarrerie » de la parole (écarts

de hauteur et explosions d’intensité).

Greenough (33) a montré quune stimulation cognitive du cervelet est
envisageable, ce qui permettrait de nouvelles possibilités de rééducation. En effet, dans
des expériences sur les rats, une réarborisation axonale stable dans le temps est possible,
par des entrainements spécifiques, méme chez le sujet &gé. 1l faut donc mieux choisir un
répertoire compose de situations contraignantes plutét qu une quantité énorme
d exercices répétitifs. Ceci est d’autant plus vrai que la simple répétition d' un exercice
d articulation ou de lecture peut entrainer un vertige chez un patient AMS. La
rééducation peut donc commencer par des taches ciblées d’ apprentissage, suivies par un
travail d’ entretien avec des variations des consignes. La réorganisation cérébrale agirait

sur les plans cognitif, mnésique et moteur (77).

V. Ladysarthrie spastique.

La dysarthrie spastique n’est pas un signe distinctif d’un syndrome cérébelleux.
Cependant, elle existe parfois chez les patients AMS (11 %). Sa présence exclut la
maladie de Parkinson et oriente davantage vers une AMS-C. En effet, dansles AMS-C,
on trouve souvent une dysarthrie avec des composantes ataxiques prédominantes et des

éléments spastiques plus modérés (42). Ses caractéristiques seront donc développéesici.
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La dysarthrie spastique résulte d’ une atteinte bilatérale du premier neurone
moteur (2). Les différents éléments de la dysarthrie spastique résultent des effets
combinés de la faiblesse et de la spasticité provoquées par I’ atteinte pyramidale. Ils
sont donc associés a un déficit de I’ensemble des composantes physiologiques de la
parole (respiration, phonation, résonance, articulation, prosodie). Par conséquent, on
observe une importante sévérité du trouble et une réduction fréquente de I’ intelligibilité,
la parole semble produite avec effort. Les mouvements deviennent lents, accompagnés
d une réduction de leur force et de leur amplitude. 1l peut exister une imprécision des
consonnes, une distorsion des voyelles, une monotonie, une diminution de
I” accentuation, une voix raugue, forcée ou étranglée, soufflée, une mono-intensite, une
aggravation de la hauteur, un débit lent, un trouble de la résonance nasale, des phrases
courtes, des ruptures de la phonation. Les mouvements alternatifs rapides (syllabes ou
diadococinésies) sont ralentis. Les syllabes sont prononcées a un rythme lent mais
régulier. La force de la langue serait réduite, la fatigue affectant la fonction linguale

(22). On note également une voix serrée-étranglée et une briéveté des rhéses (68).

V. Autrestroubles.

Méme s le stridor est plus fréguent dans les autres types d atrophies
multisystématisées, il est parfois présent dans les syndromes cérébelleux. Le stridor
nocturne révele une paralysie unilatérale des cor des vocales. || peut s'accompagner de
sensations d étouffement, d épisodes d endormissement diurne ou d'apnées du
sommeil. Il persiste apres le blocage unilatéral d’ une corde vocale, suggérant une
paralysie bilatérale des cordes vocales pendant le sommeil. Le stridor a de nombreuses
causes et peut ressembler a un ronflement et a un syndrome obstructif d apnée du
sommeil. Les AMS-C peuvent donc avoir des troubles respiratoires (43, 47). Sundar et
coll. (81) décrit un patient, avec une atrophie olivopontocérébelleuse, présentant un
stridor important. 1l avait une paralysie bilatérale des abducteurs des cordes vocales et a
subi une trachéostomie. Des difficultés respiratoires et le caractére enroué de la voix
S accentuent progressivement avec |’ apparition du stridor inspiratoire. La trachéostomie
peut étre associée a une canule parlante pour une amélioration de la parole.

On note parfois des troubles de la déglutition causés par I’hypotonie et la
dyschronométrie des spheres buccale et pharyngo-buccale ainsi que des troubles

graphiques possibles en rapport avec la méme dysmétrie (68).
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CHAPITRE IV :
LESTROUBLESDE LA SPHERE ORO-PHARYNGEE DANS
LE SYNDROME DE SHY-DRAGER

Plus de 80% des patients AM S ont des difficultés respiratoires au bout de 10 ans
(51). La survie des patients AMS, avec le syndrome de Shy-Drager en particulier,
dépend de la compréhension de I'existence du stridor et des autres problémes
respiratoires, ainsi que des effets des éventuelles interventions thérapeutiques (75). Leur
reconnaissance apparait donc essentielle afin d’améliorer la qualité de vie des patients
(29). Les troubles respiratoires sont d’ autant plus un facteur de mauvais pronostic qu’ils

sont souvent associés a des troubles cardio-vasculaires (6).

|. Lestroublesdelarespiration.

1. Lestridor inspiratoire.

Les probléemes respiratoires débutent généralement par une augmentation du
ronflement nocturne, qui annonce souvent un stridor (34). Le stridor est défini comme
un son respiratoire strident et tendu, avec une hauteur plus élevée que pour le
ronflement. Dans I'AMS, il se présente comme un phénomene éphémere et court,
souvent exacerbé par I'émotion. 1l est davantage associé a un trouble dystonique
fluctuant gu’ a une paralysie. Une dégénération des muscles laryngo-pharyngés n’ est pas
prouveée (54).

Le stridor inspiratoire, le plus souvent nocturne, peut rapidement constituer une
menace vitale avec un risque de mort subite par obstruction laryngée. Les traitements
les plus efficaces demeurent la chirurgie des cordes vocales ou la trachéostomie.
L’intérét de la ventilation nasale par pression positive (49), ainsi que de I'injection de
toxine botulique (29), continue d'étre éudié. La cause du stridor est actuellement
controversee : paralysie de I'abduction des cordes vocales (muscle crico-aryténoidien
postérieur, seul muscle abducteur des cordes vocales) ou une activité paradoxale
des muscles adducteurs pendant I’inspiration (dystonie). L’ atteinte des cordes vocales

ne semble pas liée aux troubles de déglutition ni aux troubles du sommeil, méme si des
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anomalies du rythme respiratoire soient parfois associées, comme des soupirs
profonds frégquents, des hypoventilations nocturnes (49).

Lors des explorations laryngées, une dystonie des cordes vocales, une atteinte
neurogéne du muscle abducteur cricoaryténoidien postérieur ou une paralysie des
cordes vocales peuvent étre mises en évidence (49). Le stridor serait plus fréguent dans
les AMS-C que dansles AMS-P mais ceci reste controverse (29).

Le stridor inspiratoire diurne serait un facteur de tres mauvais pronostic, tout
comme la présence de cordes vocales immobiles a la laryngoscopie (49). En effet, en
cas de présence de stridor diurne, les patients qui n’ont pas de trachéostomie ont une
survie moyenne de 0,8 ans. En cas de cordes vocales immobiles et en |’absence de

trachéostomie, I’ espérance de vie est de 1 an (75).

2. Lestroublesdu sommeil et dela vigilance.

Les plaintes de troubles de sommell et de temps excessif de sommeil quotidien
sont récurrentes chez les patients AMS (29). Elles concernent 70 % des patients atteints
d une AMS. Les perturbations du sommeil sont parfois inaugurales. Les troubles du
comportement pendant le sommeil paradoxal se constituent de mouvements et paroles
élaborés, nocturnes et violents. Ils sont associés au vécu d un réve et correspondent, sur
le plan neurophysiologique, a une perte de I’ atonie normale du sommeil paradoxal. Les
troubles respiratoires liés au sommeil (apnées du sommeil par exemple) prédominent
dansI’AMS (49). |Is peuvent étre la cause de mort subite (36). Le diagnostic de |’ apnée
du sommeil nécessite I’absence intermittente d’effort respiratoire et d’air durant le
sommeil (21). Les patients se plaignent également d’un sommeil fragmenté, de réveils
précoces et d’'insomnies (20).

La physiopathol ogie des troubles du sommeil dansI’AMS n’est pas claire. Ils ne
sont pas forcément associés a une surcharge pondérale ou a un stridor. Les apnées sont
liées a I’ obstruction des voies aériennes supérieures, indépendamment de |’ obstruction
des cordes vocales (36). Elles reflétent des troubles du contrle automatique de la
ventilation (21). Elles peuvent persister apres la mise en place d’ une trachéostomie (75).
La sténose du conduit respiratoire débute au niveau palatopharyngé, pour s étendre a
I’ étage glossopharyngé, jusgu’a une compléte obstruction (36). Un traitement par
ventilation nocturne a pression positive peut étre proposé. Néanmoins, |’ efficacité est

faible a cause de I'implication des centres respiratoires a I’ origine d’ apnées centrales.
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L’ exploration du sommeil met en évidence des ronflements, des troubles du
comportement moteur pendant le sommeil paradoxal, des vocalisations, un sommeil
fragmenté, un stridor nocturne, des apnées du sommeil, une respiration de Cheyne-
Stokes, un syndrome des jambes sans repos. Ces perturbations sont associées a des
troubles moteurs sévéres, une maladie évoluée, une dépression et une prise de |évodopa.

Chez la moitié des patients, une somnolence diurne apparait et est corrélée a la
sévérité de la maladie (49). Cette grande fatigue peut perturber la rééducation
orthophonique, durant laquelle la vigilance et I'attention du patient seront fortement
perturbées. La coexistence des troubles de la respiration et de la vigilance est assez
fréquente (16).

3. Laparalysie bilatérale des cor des vocales.

Pendant longtemps, ce symptodme fut ignoré de la sémiologie du syndrome de
Shy-Drager. Cette reconnaissance tardive est sans doute due au fait que les patients
Shy-Drager sont relativement peu actifs. En effet, les autres symptomes
dysautonomiques contraignent a une vie quotidienne plus calme. Les patients ont besoin
de peu d’air. IIs respirent alors suffisamment atravers une fente glottique resserrée.

On observe une atrophie du muscle crico-aryténoidien postérieur, avec une
préservation des muscles restants du larynx (50). La paralysie débute généralement par
une incapacité progressive a ouvrir les cordes vocales lors de profondes inspirations.
Peu a peu, la position de repos des cordes vocales devient la méme que celle lors de
I"inspiration. L’ ouverture glottique devient de plus en plus étroite, méme al’inspiration
maximale (34). Ce phénoméne s accentue la nuit. Il peut également exister, alors
qu’aucun autre signe dysautonomique n’est présent (6). Parfois, il peut exister une

paralysie unilatérale abductrice, qui évolue par lasuite vers une paralysie bilatérale.

Une des causes de la paralysie des cordes vocales serait I’ cesophagite par reflux
consécutive a une insuffisance du cardia. Différentes recherches ont été effectuées pour
palier cette paralysie: la trachéostomie, ['utilisation de la l|évadopa, une
aryténoidectomie avec une latéralisation des cordes vocales. Le traitement de choix
demeure cependant la trachéostomie phonatoire (50). Actuellement, une nouvelle
technique est utilisée : I’incision au laser des cordes vocales (85).
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Bien gque lafonction des cordes vocales puisse étre affectée par des troubles
extrapyramidaux et cérébelleux présents dans I’AMS, la paralysie des cordes vocales

apparait comme une caractéristique importante du syndrome de Shy-Drager (34).

[I.  Troublesdelaparoleet deladéglutition.

1. Troublesphonatoires.

La participation de la fonction des abducteurs des cordes vocales et |a relative
économie des adducteurs provoguent certaines perturbations caractéristiques. Les
patients atteints du syndrome de Shy-Drager ont une voix haletante et tendue, avec un
volume réduit et une importante monotonie. Les consonnes deviennent imprécises et il
existe des variations de rythme ainsi que des ralentissements. Ces caractéristiques
correspondent a une dysarthrie de type flaccide. La parole des patients Shy-Drager se
différencie de la parole des parkinsoniens par des accents excessifs, une diplophonie
(«fry » glottique) intermittente et un rythme lent et mesuré (34). Linebaugh (42) a
décrit chez des patients Shy-Drager des cas de dysarthries hypokinétiques, cérébelleuses
et mixtes. Ces types de dysarthries ont été décrits dans les chapitres précédents.

Lestroubles de I’ articulation résultent d’ une participation perturbée de lalangue,
des lévres, de la méchoire, avec une réduction globale de la parole. La paralysie des
cordes vocales précédemment décrite peut étre également |’ une des causes (35).

Les troubles du contrdle laryngé et donc de la parole arrivent précocement dans
le syndrome de Shy-Drager. Ainsi, la capacité a crier est considérablement réduite alors
gue le niveau d'intensité demeure normal en conversation. Ceci est di a un trouble de la
tension des cordes vocales. Faire varier la fréquence fondamentale lors de la parole
apparait plus difficile. Cette perturbation est provoguée par les troubles du contréle des
muscles laryngés, qui reglent la tension des cordes vocales. Le rythme diminue pendant
la prononciation des voyelles, a cause de difficultés des muscles laryngés a interrompre
le flux d'air au niveau du larynx. Cependant, bien que des troubles de la parole refl étant
les perturbations des cordes vocales arrivent précocement, seuls les patients a un stade
avancé du syndrome de Shy-Drager sont considérés comme dysarthriques (8).

Une éude de Countryman rapporte une rééducation possible des troubles
dysarthriques dans le syndrome de Shy-Drager avec la méthode LSVT, méme s les

résultats apparai ssent moins bons que dans la maladie de Parkinson (2).



2. Ladysphagie.

Elle serait causée par une activité tonique et persistante (dystonie) du muscle
cricopharyngeé pendant la déglutition. L’injection bilatérale de toxine botulique dans les
muscles adducteurs réduit la tonicité. Elle améliore la dysphagie, mais aussi le stridor
(54). Dans les stades avanceés de I' AMS, la gastrostomie peut étre envisagée (74). Les

principes rééducatifs ont été précédemment décrits pour le syndrome parkinsonien.

[11. Troublesoculaireset visuels.

On observe parfois la présence d’ une poursuite saccadique des mouvements des
yeux, ce qui est un trouble central non spécifique noté dans plusieurs maladies neuro-
dégénératives (50). De plus, il peut également exister une taille de pupilles inégales
(anisocorie), une atrophie de I'iris, des troubles de la convergence ains qu'un
nystagmus (horizontal ou vertical). Les pertes de conscience sont éventuellement
précédées par une perte de la vision de quelques minutes. La faiblesse de la
convergence provoque parfois une double vision (diplopie) (4).

Méme s la diplopie ne constitue pas encore un trait caractéristique de I’ AMS,
plusieurs cas sont décrits avec ce trouble. Ainsi, Sakakibara et coll.(70) ont étudié des
patients avec une diplopie horizontale modérée. Ces patients n'avaient pas de
mouvements oculaires suggérant une paralysie du nerf abducens, sauf une faible
convergence et un déficit de I’orientation du regard vers le haut. La qualité de la
diplopie horizontale ne variait pas selon la direction. Si la parésie de I’ orientation du

regard est rare, elle peut étre traitée par des lunettes en prismes.

De plus, on peut également observer un blépharospasme. C'est une forme de
dystonie qui se caractérise par des contractions involontaires des muscles de I'orbite
provoquant une fermeture des paupiéres. Les clignements des paupiéeres deviennent de
plus en plus fréquents, pouvant aboutir & une occlusion totale des paupieres. Les
patients deviennent alors « aveugles » pendant quelques secondes ou quelques minutes.
Ce genre de perturbations entrave considérablement la prise en charge orthophonique.
Cetrouble peut étre améliore par I’injection de toxine botulique (20).

Ces troubles visuels génent |’ exploration visuelle des images et de la lecture. Ils

peuvent donc avoir un fort retentissement dans la vie quotidienne des patients.
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CHAPITREYV : LESTROUBLESCOGNITIFSDE TYPE
FRONTAL ET LESTROUBLESPSYCHOLOGIQUES

|. Lesyndrome dysexécutif.

1. Qu’'est-cequec’est ?

Le syndrome dysexécutif désigne une atteinte des fonctions exécutives. Au
niveau anatomique, ces fonctions n’ont pas de localisation précise, mais nécessitent un
réseau vaste des connexions qui impligue I’ ensemble des aires associatives du cerveau.
L es fonctions exécutives regroupent I’ ensemble des fonctions nécessaires au controle
et ala réalisation de taches complexes. Cela nécessite la mise en place de stratégies
efficaces, comme la planification, laflexibilité ou I'inhibition, en vue d' un objectif,. Ces
notions ont longtemps été liées au fonctionnement du lobe frontal. En pratique, le
syndrome frontal se rapporte a un trouble du comportement consécutif a une atteinte du
ou des lobes frontauix, tandis que les fonctions exécutives renvoient a une atteinte de la

cognition.

Afin d’'évaluer les fonctions exécutives, il est conseillé de proposer des épreuves
simples et rapides comme les épreuves de Luria (séquengage), le TMT (Trail Making
Test), la fluence verbale (phonémique et semantique), des questions sur I’ organisation
chronologique des événements de la vie. |l est également important de se renseigner sur
la gestion des taches dans la vie quotidienne du patient. En effet, de nombreuses
activités quotidiennes impliquent les fonctions exécutives (comme la conduite ou la

résolution de taches simultanées) (12).
Un syndrome pseudo-frontal se traduit par des troubles des fonctions exécutives

dans |’autonomie, la formulation de buts, la planification, |’ atteinte des objectifs et

I” efficacité des performances (55).
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2. Lesyndrome dysexécutif dansl’AMS.

a. Lescaractéristiques cognitives.

Les troubles cognitifs sont généralement modérés. I1s touchent 22 % des patients
AMS, sous la forme d’ anomalies de nature sous-cortico-frontale comme les taches
attentionnelles, I’ exécution, la planification, la mémoire de travail. |ls se rapprochent de
ceux rencontrés dans la maladie de Parkinson. L’efficience intellectuelle demeure
globalement intégre avec des troubles mineurs et tardifs des fonctions mnésiques et
executives. La démence reste exceptionnelle et tardive (49). Elle constitue un critere

d exclusion pour le diagnostic d AMS (14).

Des déficits ont été trouvés dans le raisonnement abstrait, |’ apprentissage et
la mémoaire, I’ orientation visuo-spatiale, I’attention, les capacités visuo-motrices, la
vitesse de réflexion, la flexibilité et les fonctions exécutives. Quelques patients
peuvent étre apraxiques (11%) (74). L’ apraxie idéomotrice est par ailleurs discutée.
D’ aprés certaines études, elle n’ existe pas chez les sujets AM S (48).

e L’apprentissage:

Les patients AMS montrent particuliérement des difficultés dans la récupération
et la reconnaissance dans une tache de type « apprentissage d'une liste verbale ou
visuelle » (11). Les perturbations dans la mémoire de travail spatiae et les épreuves de
planification ne peuvent étre attribuées a des problémes généraux dans la mémoire a
court terme pour les informations spatiales puisque I’empan visuo-spatial apparait
normal. Dans I’ apprentissage visuel, les patients arrivent étonnement mieux dans les
niveaux complexes que dans les items simples. Les troubles seraient aors dus a des
difficultés de canalisation de |‘orientation ou d'attention (ressources attentionnelles
insuffisantes) (67).

Dans |’apprentissage de taches motrices, on constate des troubles de la
capacité a générer et a créer une représentation interne des mouvements. L’ acquisition
des mouvements, exigeant une conscience de ses erreurs et un feed-back, dépendrait du

cervelet. Le ganglion basal participerait au stockage de I’ information (59).
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e Rapiditéet interventionsmotrices:

Les patients AMS ont également des génes dans les taches de rapidité motrice,
avec des temps de réaction et des mouvements des doigts plus lents. Ceci se retrouve
auss dans les taches cognitivo-motrices complexes. Les troubles moteurs auraient un
impact sur les performances cognitives, méme celles qui n’ utilisent pas la motricité. Les
performances sont plus faibles pour les taches avec de hautes exigences motrices que
pour les téaches avec de faibles exigences motrices (76). Plus le parkinsonisme serait
important, plus les troubles cognitifs seraient sérieux. Par contre, il n’'existerait pas de

corrélation entre I’ é&endue des troubles cognitifs et la durée de lamaladie (41).

e Lescapacitésvisuo-spatiales:

Les études ne sont pas unanimes sur les capacités visuo-spatiales des patients
AMS. Certaines rapportent qu'il n'y a pas d’anomalies visuo-spatiales particulieres
pendant que d’autres estiment que ces aptitudes diminuent avec la progression de la
maladie. Beaucoup de variables interviennent dans les fonctions visuo-spatiales: la
rigidité, la bradykinésie, le tremblement ou I'ataxie peuvent entraver les taches de
dessin ou de copie. La lenteur psychomotrice a un impact sur les épreuves
chronométrées, la dysarthrie et les réponses verbales. Les troubles de I’ attention, de la
flexibilité et de la mémoire de travail influencent également les résultats. Il y aurait
néanmoins des troubles de la mémoire visuelle. Une étude récente de Bak et coll.(5)
montre gu’il N’y a aucun trouble visuo-spatial, quels que soient la durée de la maladie,

les handicaps physiques importants et les troubles cognitifs.

o Laflexibilité:

Pillon et coll. (62) établissent une distinction entre la flexibilité spontanée et
réactive. La premiére correspondrait a la formulation spontanée de diverses idées,
comme par exemple les fluences. La seconde se traduit par la modification d' un plan
d action en réponse aux contraintes de |’ environnement, ce qu’ on retrouve dans le test
de classement de cartes du Wisconsin. Dans I'’AMS, le syndrome dysexécutif serait
limité a des troubles de flexibilité spontanée alors que la flexibilité réactive resterait
préservée (ce serait plutdt I'inverse dans la maladie de Parkinson). Cette hypothése est

actuellement controversée.
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e Autresfonctionstouchées:

Dans les AMS, des anomalies apparaissent en cherchant les comportements de
type frontal. Les résultats du test de Stroop sont dans les limites de la normale (88).

Les patients AMS montrent des difficultés dans la résolution de problemes,
comme le teste la tache de la Tour de Londres. Il y a également des perturbations dans
la mémoire de travail, particuliérement spatiale, ce qui montre un trouble de la
stratégie. Lestroubles les plus précoces restent ceux des fonctions exécutives (46).

On observe également des troubles de la capacité a manipuler les connaissances

acquises ainsi que des perturbations dansle calcul (27).

Tous ces troubles sont notés sans troubl es importants du langage ou de lavision.
Les résultats des sujets avec une AMS sont semblables a ceux des patients qui ont eu
des lésions frontales. Les troubles cognitifs restent assez hétérogenes. |l demeure
difficile de savoir la part de la dépression et de la fatigue dans les troubles cognitifs. En
résumé, on trouve des troubles de la flexibilité, une mémoire de travail spatiale
déficiente et un ralentissement de la pensée (bradyphreénie), ce qui est semblable
aux troubles conséquents a des lésions frontales, plus précisément a un syndrome
fronto-subcortical ou fronto-striatal (67).

L’examen neuropsychologique idéal comporte donc une évauation de
I’ efficience cognitive générale, du ralentissement de la vitesse du traitement de
I"information, de I’ attention, de la mémoire, des fonctions exécutives, sans oublier le

retentissement de la maladie sur |I” humeur (24).

Récemment, un cas d AMS a été décrit avec des troubles inhabituels du
langage pour cette pathologie. En effet, le patient montrait des troubles du vocabulaire,
d orthographe, d’ écriture, et de compréhension dans les conversations complexes ainsi
que des perturbations dans ses connaissances des langues étrangéres. On notait des
anomies et des substitutions dans son discours. L’ examen neuropsychologique révélait
une dysorthographie et une dyslexie de surface et des troubles de la mémoire verbale.
Les perturbations des fonctions frontales et exécutives étaient donc associées a des
déficits du langage sémantique. Ces troubles se transformérent en mutisme en phase
avancée de la maladie. Ces caractéristiques sont bien sir exceptionnelles mais ouvrent

lavoie vers un élargissement des troubles possibles des patients AMS (1).
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b. Les différences cognitives avec les autres syndromes
parkinsoniens.

L’ examen neuropsychologique permet difficilement de différencier I' AMS de la
maladie de Parkinson. Néanmoins, il apparait particuliérement utile pour éliminer le
diagnostic d' une PSP (paralysie supranucléaire progressive), maladie avec un syndrome
sous-cortico-frontal franc, ou il y ade faibles résultats (88).

L’ épreuve des fluences est trés utile pour différencier les PSP des AMS (scores
plus faibles pour les PSP). C’est seulement a un stade avancé que les patients AMS se
distinguent dans les fluences avec des scores plus faibles que les parkinsoniens (46).
Les épreuves plus sensibles aux fonctions du lobe frontal seraient davantage échouées
chez les sujets AMS, particulierement les taches d’ attention, de fluences verbales et de
recherche visuelle. Ces patients ont donc un syndrome dysexécutif plus marqué (47).
Une démence et des effets psychiatriques suite a une prise de médi caments apparai ssent
parfois au stade avancé de la maladie de Parkinson, ce qui n’arrive pas hormalement
chez les AMS (92). Globalement, on note dans les deux pathologies un ralentissement
psychomoteur marqué, des troubles de |’ organisation visuospatiale et des difficultés
visuoconstructives (24).

Il existe des études comparant les performances des patients AMS et celles des
sujets AOPC. Les résultats sont |égérement plus faibles pour les AMS que pour les
AOPC de type sporadique, dans les téches ou les patients montrent des difficultés
(mémoire, fluences, rapidité motrice). Les sujets avec une AOPC héréditaire ont des

résultats supérieurs a ceux des deux autres groupes (11).
c. Lesparticularitésselon letyped’ AMS.

Peu d études ont réellement comparé les capacités cognitives des différentes
formes d'AMS. Nous pouvons nous interroger sur les éventuelles particularités
cognitives des patients selon le type I AMS.

Dans les AM S-P, des troubles ont été trouvés dans les taches attentionnelles, la

mémoire de travail spatiale, latéche de la Tour de Londres, les fluences catégorielles et
phonémiques, le Trial Making Test et le rappel libre du Grober et Buschke. La
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sélectivité du syndrome subcortico-frontal doit étre souligné (39). Les patients
AMS-P ont donc des troubles fronto-exécutifs.

Les patients AM S-C ont des troubles de la mémoire verbale, provoqués par des
|ésions des lobes frontaux. En mémoire de travail, ils sont déficitaires dans les empans
envers et non dans les empans endroit. La mémoire a long terme est également
déficitaire. La présence de démence serait possible (47). Les troubles oculomoteurs
(nystagmus et saccades oculaires) peuvent entraver la lecture et |’ écriture (7). On note
également des perturbations des fonctions exécutives, comme la génération de noms
(fluences). Les patients AMS-C ont donc auss des troubles frontaux. Bien que le
cervelet aun réle évident dans les fonctions visuo-spatiales, les troubles de cette nature
sont rarement présents dans les AMS-C (résultats |égerement faibles mais non
significatifs pour lafigure de Rey).

L es perturbations cognitives sont donc sensiblement les mémes que ce soit
une AMS-P ou une AMS-C. Les recherches comparatives entre les différents types
d AMS peuvent étre utiles pour découvrir |’ origine des troubles cognitifs dans I’AMS
(14).

Peu d'études dans la littérature explorent les capacités cognitives dans le
syndrome de Shy-Drager. On ne trouve pas de caractéristiques cognitives particulieres,

S'il n'y apas de pathol ogie associée (47).

Cependant, on observe chez les AMS-C des troubles possibles de I’ écriture et
delalecture. Ils seraient dus a des perturbations du contrdle des mouvements oculaires,
nécessaires a une exécution efficace et a la fluidité de la lecture et de I’ écriture. Les
patients se plaignent que les lettres se brouillent face a eux. Les erreurs de lecture les
plus fréguentes sont des insertions, des substitutions, des suppressions de lettres et des
régularisations et des substitutions de mots. En écriture, des persévérations s ajoutent
aux erreurs précédemment citées. Le nombre d’ erreurs est le plus important en copie,
puis en écriture spontanée tandis que les dictées sont les taches les mieux réussies.

Bien que les sujets soient conscients de leurs difficultés, ils sont dans
I”incapacité de controler leurs productions. Il y aurait une corréation entre le degré de la
dysarthrie et le nombre d’ erreurs de lecture de pseudo-mots (56). Il N’y a pas d’ étude,
concernant la lecture et I’ écriture, pour les autres formes d'AMS dans la littérature

existante.

41



Les troubles de la vigilance, avec des épisodes d’ endormissement diurne,
apparaissent fréquents dans le syndrome de Shy-Drager et possibles dans les AMS-P.
Ils affectent I” attention du patient pendant |es examens et les rééducations (16).

Il existe parfois dans les AMS-C des troubles spécifiques aux |ésions du cervelet

regroupés sous |’ appellation « syndrome cérébelleux cognitif affectif » (14).

[I. Lesyndrome cérébelleux cognitif affectif. (71, 72)

1. Qu'est-cequec’est ?

Des lésions au cervelet sont associées a des perturbations significatives dans le
comportement et la cognition. Ces changements comportementaux sont les plus
importants pour les lésions du lobe postérieur du cervelet et du vermis. I1s touchent les
domaines exeécutif, spatial, linguistique et affectif. Ces éléments cliniques constituent le
syndrome cérébelleux cognitif affectif. On le retrouve surtout dansles AMS-C.

Le syndrome cérébelleux cognitif affectif, mis en évidence par Schmahmann et
Sherman, est caractérisé par :

- destroubles desfonctions exécutives

- des perturbations cognitives spatiales

- deschangements de la personnalité (affect plat ou atténué, désinhibé,
inapproprié)

- desdifficultés d'interprétation et de production de sequences logiques

- destroubles du langage (dysprosodie, anomie, agrammatisme)

2. Lesparticularités cognitives.

Les perturbations des fonctions exécutives atteignent la mémoire de travail, la
planification, la flexibilité, les fluences verbales, le raisonnement abstrait. Ces
difficultés ne sont pas attribuées aux difficultés motrices. Elles se remarquent par des
persévérations, de la distraction et de I'inattention. On trouve également des
désorganisations visuo-spatiales, des déficits en mémoire visuelle et en séquences
logiques. Des lésions du lobe antérieur du cervelet provoquent seulement des
changements mineurs dans les fonctions exécutives et visuo-spatiales. Les effets des ces
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perturbations semblent constituer une diminution générale des fonctions
intellectuelles. Le cervelet contribuerait donc a des comportements non moteurs.

Pour les fluences verbales, des perturbations sont trés fréquentes, alant méme
jusqu’a un mutisme. La fluence diminue en conversation spontanée, avec parfois un
discours en style télégraphique. Le nombre de réponses données en fluences
sémantigques ou phonémiques est trés inférieur a la moyenne. Ces performances ne sont
pas liées au degre de dysarthrie.

Les lésions cérébelleuses provoquent des perturbations visuo-spatiales,
davantage marquées dans les dessins ou copies. L’ approche séquentielle de dessins de
diagrammes et la conceptualisation de figures sont désorganisées, avec parfois une
simultagnosie.

On observe également des troubles de la dénomination pour les patients avec
des lésions bilatérales ou touchant I’ensemble du cervelet. Il y a auss une parole
agrammatique, avec des structures syntaxiques anormales. La prosodie devient
inhabituelle. Des difficultés moyennes peuvent apparaitre dans I’ apprentissage verbal, la
mémoire visuelle, le calcul mental et les praxies. La mémoire épisodique et sémantique
along terme semble préservée, et le nouvel apprentissage est peu affecté.

L es tests neuropsychologiques montrent des troubles cognitifs qui varient selon
les Iésions. Les troubles moteurs n’expliquent pas les difficultés observées. Ainsi, dans
lafigure de Rey, les génes proviennent d’' une incapacité a apprécier I’ organisation de la
structure de lafigure, et a planifier la copie de la figure. Certaines taches sont échouées
alors qu’ elles ne nécessitent pas de réponse motrice ( par exemple, un QI verbal faible).
Plus particulierement pour les AOPC, on note des difficultés avec la formation de
concepts, d apprentissage dans les appariements et associations et un ralentissement
généra intellectuel.

3. Lescaractéristiques affectives et psychologiques.

Parmi les traits les plus flagrants, on note également des problémes dans les
changements comportementaux, de style et de la personnalité. Globalement, on note une
atténuation de tout affect ou de la désinhibition. Cela se manifeste par un comportement
inapproprié, de la familiarité excessive, des actions flamboyantes et impulsives, de
I"humour dans des propos désinvoltes. De plus, le comportement régresse parfois et

devient enfantin. Des caractéristiques obsessionnelles compulsives peuvent apparaitre.
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I11. Lestroubles psychologiques associés.

1. Ladépression.

La dépression apparait étre plus fréquente dans I’AMS que ce qu'il était
présumé. Elle existe a différents degrés chez 78 % des patients dont 7 % a un degré
sévére. Elle apparait souvent a un degré modéré (63). Le niveau de la dépression semble
corrélé aux mesures du handicap global de I’'UMSARS et de I'UPDRS, mais ceci reste
critiqué. Il n'a toutefois pas de rapport avec I'age de I’ apparition des symptomes, la
durée de lamaladie et le type de |a présentation initiale de lamaladie (AMS-P, AMS-C,
SDS). La dépression doit constituer un des objectifs de la prise en charge des patients
AMS (57).

2. Autrestroubles.

Certains auteurs notent surtout un affect émoussé, davantage que la dépression
ou I’anxiété. Cette atténuation émotionnelle ressemble a |’apathie et I’aboulie. L’ état
affectif des patients AMS peut varier avec la progression de la maladie. Les troubles
cognitifs sont alors corrélés avec | apathie et I affect émousse (25).

On peut observer une labilité émotionnelle alant vers la tristesse (facilement
enclins & pleurer). Des hallucinations auditives ont déja été décrites. Elles peuvent étre
auss la consegquence de la prise de médicaments anti-parkinsoniens, tout comme des

hallucinations visuelles. Des changements de la personnalité sont possibles (27).

3. Particularitésselon letyped’ AMS.

Dans|’AM S-P, les patients sont caractérisés par un affect atténué et parfois une
dépression majeure ou une dysthymie. Il y a également une anxiété générale, des
symptomes somatiques, quelques éléments psychotiques possibles. Les patients AMS
ne sont pas plus touchés par la dépression que les parkinsoniens (63).

Dans les AMS-C, on note de nombreux cas de dépression et d’ anxiété, en
géné&ral de sévé&rité moyenne. Les troubles émotionnels pourraient entraver les
performances cognitives (11). lls sont parfois associés a des traits psychotiques, comme



chez les AMS-P (56). Des hallucinations auditives, avec une paranoia, restent rares
mais seraient plus fréquentes chez les AMS-C (27).

Pour le syndrome de Shy-Drager, peu de données existent. Cependant, la
présence d’ une labilité émotionnelle et d’ une dépression dans la présentation initiale est
rapportée (47).

On note donc peu d ééments significatifs, dans le tableau psychologique, qui
difféerent selon letype de’AMS.

V. Conclusion.

Méme si les troubles cognitifs et psychologiques ne font pas partie du tableau des
caractéristiques majeures de I' AMS, ils apparaissent cependant non négligeables dans
cette pathologie. 1ls peuvent entraver la prise en charge orthophonique des troubles de la
parole et de la respiration de ces patients, principalement la dysarthrie. Ainsi, des
troubles de la flexibilité, de la mémoire de travail et un ralentissement de la pensée
dérangent le patient dans la rédlisation d exercices de la parole. Des troubles de la
programmation et de la planification atteignent également le langage. La
communication peut donc étre entravée non seulement au niveau de la parole mais aussi
au niveau linguistique. Les troubles autonomiques perturbent également les séances
puisque que les génes sont s importantes que le patient peut difficilement étre
disponible pour larééducation.

Aux prises en charges traditionnelles des pathologies ressemblantes (maladie de
Parkinson, atrophies cérébelleuses principalement) viennent donc s gouter d autres
éléments. Ces derniers ne sont pas nécessairement a traiter isolément, mais plutét a
intégrer dans I’ approche des séances de rééducation.

La revue de littérature nous montre qu’il n’existe pas un tableau de I'AMS mais
plusieurs types, qui peuvent eux-mémes avoir une grande variabilité interindividuelle.
L es recherches sont donc a poursuivre, et, I’ orthophonie, en apportant son point de vue,
peut faire avancer les connaissances dans ce domaine.

Nous pouvons nous interroger pour savoir reellement quels troubles
I’ orthophoniste peut évaluer dans la pathologie de I'AMS et si |a prise en charge sera

spécifique de cette maladie.
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TABLEAU DE COMPARAISON ENTRE L’AMSET LES

PATHOLOGIESRESSEMBLANTES

SYMPTOMES AMS-P AMS-C Shy-Drager Parkinson Sd cérébelleux |Sd dysautonomique
Progression des troubles rapide rapide rapide lente lente trés lente
Akinésie X X
Rigidité X X
Dystonie XX hypotonie X hypotonie
Tremblement X (atypique) possible XX possible
Chutes fréquentes XX X liées a I'nypotension X X liées a I'nypotension
Troubles de la marche X ataxie X ataxie
Hypomimie XX X
Efficacité de la Iévodopa rare X
Dysarthrie hypokinétique XX X
Dysarthrie ataxique XX X
Dysarthrie spastique X
Hauteur de la voix monotone, aigué | monotone monotone monotone, aigué monotone
Intensité faible, monotone | irréguliere réduite faible, monotone| irréguliere
Timbre sourd, voilé rauque haletant sourd, voilé rauque
Tremblement de la voix X rare X rare
Rythme du discours palilalies scandé ralentissement palilalies scandé
Débit variable ralenti lent variable ralenti
Articulation imprécise explosive C imprécises imprécise explosive
Hypo/hypernasalité X X
Troubles autonomiques possibles XX tardifs, faibles XX
Hypotension orthostatique possible X possibles XX
Troubles génito-sphinctériens possibles XX possibles X
Troubles de la respiration X XX X X
Troubles de la déglutition XX possibles XX X possibles
Paralysie des CV XX
Troubles cognitifs: sd frontal X X X X
Troubles psychologiques X X, sd cog aff X X sd cog aff

CV: cordes vocales sd: syndrome C: consonnes  sd cog aff: syndrome cognitif affectif
Rappelons que les symptdmes sont rarement tous présents chez un patient AMS, surtout au stade initial.
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PARTIE PRATIQUE




CHAPITRE VI : OBJECTIFSET HYPOTHESES

I. Problématique.

L’ AMS présente donc une grande diversité clinique orthophonique. La revue de
la littérature que nous avons menée vise a permettre d éclairer la démarche d évaluation
au sein de cette diversité.

Nous pouvons aors nous demander s les résultats de [I'évaluation
orthophonique d’un patient atteint d’atrophie multisystématisée peuvent étre
specifiques et quelstroubles|’ orthophoniste va évaluer.

Notre travail pratique se limitera aux troubles de la parole, du langage et de
certaines fonctions exécutives. Les troubles de la déglutition feront I’ objet d’ une étude

ultérieure.

II. Lesobjectifsdetravail.

L’ évaluation orthophonique dansl’AMSvise a:
1) Evauer de fagon discriminante les troubles du langage et de la parole dans |’ AMS.
2) Utiliser un nombre restreint d’ épreuves pour éviter la fatigue du sujet.

3) Proposer des conditions de passation peu contraignantes grace a un matériel simple.

Pour accompagner I’ orthophoniste dans sa pratique, hous présentons maintenant
un bilan d’évaluation qui permet de déterminer I'atteinte dysarthrique, mais aussi

d apprécier d’ éventuels troubles du langage ou difficultés exécutives.

Nous intégrons dans ce bilan une évaluation plus globale des répercussions,
au quotidien, de la maladie, de I’ histoire de cette maladie, des symptdémes moteurs
et de I'état psychologique du patient, afin d étudier leur corrélation avec les
symptomes pouvant faire I'objet d' une prise en charge orthophonique. Nous avons
expérimenté ce bilan auprés de patients AMS afin de vérifier certaines hypotheses.
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[11. Leshypothéses.

Conformément a ce que I'on a pu lire dans la littérature, nous faisons
I"hypothése d’'une mise en évidence chez nos patients recrutés de troubles
dysarthriques importants et précoces, qui se présenteraient sous la forme de
perturbations de la voix, du rythme, du débit et de I' articulation spécifiques aux types
d AMS.

Sur la base d'observations cliniques, nous faisons également |’ hypothése de
I’existence chez ces patients de troubles fins de la programmation langagiére
concernant |’ acces au lexique, la programmation de la phrase, I’ expression de I’ action et
la programmation de la prise de parole en phrases et de troubles exécutifs de la
programmation visuo-constr uctive.

Enfin, nous faisons I'hypothése dune corrélation de ces troubles avec

I”évolution de lamaladie et I’ éat psychologique du patient.

L es différentes hypothéses sont :

1) Lestroubles dysarthriques sont présents et différent selon le type d AMS.

2) Les patients AMS peuvent avoir des troubles exécutifs de la
programmation visuo-constructive et des atteintes de la programmation langagiére.

3) Lestroubles de la parole et de la programmation langagiére sont corrélés a
I’ évolution de lamaladie.

4) Lestroubles dela parole et de la programmation langagiere sont corrélés a

| état psychologique.

Nous confronterons ces hypothéses a nos résultats expérimentaux sur notre
échantillon de patients.
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CHAPITRE VII : METHODOLOGIE

|. Présentation dela population.

1. Critéeresdesélection et d’exclusion.

a. DespatientsAMS.

La recherche de patients AMS s est révél ée particuliérement ardue. Pour trouver
les patients, nous avons écrit a tous les neurologues d’ lle-De-France France gréce a la
logistiqgue et au financement de |I’association ARAMISE (Association pour la
Recherche sur I’ Atrophie Multisystématisée Information et Soutien en Europe), dirigée
par Mme Bonnet. Mais une seule neurologue a répondu et nous a permis de rentrer en
relation avec des patients. Puis, nous avons joint les hépitaux et les centres de
rééducation de la région parisienne, et parfois de province. Cette démarche a peu abouti,
parfois parce que les équipes n'avaient pas de patients répondant a nos criteres a ce
moment-la. Des orthophonistes ont été également contactées, sans plus de succes.
L’ association ARAMISE a joint certains de ses membres, pour savoir Sils étaient
d’accord pour participer a notre étude. Les patients présents dans notre éude ont donc
€été rencontrés lors de déplacements dans plusieurs régions de France (Ile-De-France,

Alsace-Lorraine, Champagne, Troyes, Vierzon, Oise).

- Lescriteresd’inclusion :
Les 25 patients recrutés répondent aux critéres d’inclusion suivants :
e Présence d’une atrophie multisystématisée, avec un diagnostic possible ou
probable

e Lalangue maternelle est le frangais

- Lescriteresd’exclusion :
e Pas de déficience auditive ou visuelle significative d’ origine périphérique,
qui n’aurait pas éte traitée par un appareillage ou une chirurgie, ou dont le traitement ne
permettrait pas d atteindre une efficience auditive ou visuelle optimale. De telles

déficiences pourraient entraver la passation du bilan.
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e Pas de troubles du langage antérieurs aux premiers symptémes de I’ AMS,
dont I’ existence altérerait I'interprétation des performances aux tests proposes dans le
cadre strict del’AMS.

Aucun patient recruté n’a eu a étre exclu sur ces criteres.

La dépression sévére n'a pas été retenue comme un critére d exclusion
puisqu’ elle peut faire partie du tableau clinique

En raison du stade tres avancé de leur maladie, certains patients étaient peu
intelligibles ou tres fatigables, et ce fait, pas en mesure d’ effectuer certaines épreuves.
Pour autant, nous N’ avons pas souhaité « exclure » ces patients de notre éude. Ils ont pu
réaliser au moins la moitié du protocole. C'est a ce titre que nous avons souhaité les
conserver.

Tous les patients ont signé un accord pour leur participation a cette étude, apres
un éclairage au patient et a son entourage sur |’ objectif et les conditions de celle-ci (cf.
annexe 4).

Nous avons engagée une discussion avec les Professeurs Olivier RASCOL et
Francois TISON, responsables du centre de référence national pour I'AMS, au sujet de
la nécessité de présenter un dossier au Comité de Protection des Personnes. Notre étude
ne dépassant pas le champ d une pratique clinique orthophonique standard, cela ne
semblait pas nécessaire.

b. Delapopulation controle.

Les personnes de la population contréle ont été recrutées parmi mon entourage
familial et proche.
- Lescriteresd’inclusion :
e Les sujets contréles sont appariés en age, sexe et en niveau
socioculturel (NSC) avec les patients (cf. annexe 1). Le niveau socioculturel des
patients est défini selon les critéres de R.GIL (30).

e L eur langue maternelle doit étre le frangais.
- Lescriteresd’exclusion :

e |Is ne doivent pas présenter une atteinte périphérigue ou centrale (autre

gu’'une AMS) dont les symptdémes pourraient entraver lalecture et le recit.
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2. Lapopulation de patients (cf. annexe 3).

Notre population totale se compose de 25 patients, 13 hommes et 12 femmes. Le
ratio par sexe - 1,08 homme pour 1 femme — est plus faible que celui rapporté dans la
littérature, qui varie entre 1,2 et 2,0 hommes pour une femme (19).

L’ &ge moyen de nos patients est 62,7 ans. Le plus jeune a 49 ans et le plus &gé a

87 ans.

S agissant du diagnostic :
-5 portent un diagnostic d AM S possible (&ge moyen de 69,6 ans, de 59 a 82 ans)
-20 portent un diagnostic d’ AM S probable (&ge moyen de 61 ans, de 49 487 ans).

Concernant letype ' AMS:

-13 patients (52 % de I’ effectif total) ont une AMS-C
-8 patients (32 %) ont une AMS-P
-4 patients (16 %) ont un Shy-Drager.

Cette répartition différe de celle rapportée dans la littérature, ou I'AMS-P
constitue 75 % des AMS. Cette distinction pourrait étre attribuée au fait qu'il est
particulierement difficile de distinguer les AMS-P de la maladie de Parkinson, comme
nous I’ avons indiqué dans le premier chapitre. Elle pourrait étre également due a notre
mode de recrutement, qui s est finalement davantage réalisé chez les professionnels en

libéral que dans les hopitaux.

Répartition de la population selon le type d AMS

OAMS-C
mAMS-P
O Shy-Drager
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S agissant du bilan orthophonique :
-13 (52 % de I’ effectif total) sont suivis actuellement par un orthophoniste
-3 (12 %) ont bénéficié d' une prise en charge antérieure qui est désormais arrétée
-9 (36 %) n’ont jamais eu de rééducation orthophonique.

En ce qui concerne la durée de la maladie (depuis |’ apparition des premiers
symptémes), elle est en moyenne de 6 ans et 2 mois. Elle est tres variable selon les

patients puisque la durée minimale est 18 mois et la durée maximale est 14 ans et 8

mois.
Tableau n° 1: Récapitulatif delarépartition dela population :
moyennes (écar t-types)
PATIENTS |AGE (en années) | SEXE (H/F) NSP Durée de la maladie
(en mois)
TOTALE AMS 62,7 (9,6) 13H/12F 5(1,7) 73,8 (45,9)
AMS-C 57,5 (4,3) 10H/3F 4,7 (1,8) 72,6 (48,9)
SHY-DRAGER 62,5 (2,8) 3H/5F 5,5 (1,5) 68,8 (30,2)
AMS-P 71,4 (11,7) 1H/3F 5,1 (1,5) 78,4 (46,9)
CONTROLES 62,7 (6,6) 13H/12F 5(1,7) X

[I. Composition del’examen : matériel (cf. annexel).

Chague bilan débute par une anamnese rapide de I'histoire du patient. Cet
entretien permet une prise de contact entre I’ examinateur et le sujet, ainsi qu’ une mise
en confiance. |1 donne également un premier apercu de la parole du patient.

Notre bilan orthophonique est composé de sept épreuves :

e Une épreuve de lecture incluse dans |a Batterie d’ Evaluation Clinique de la
Dysarthrie (BECD)(3).

e Une histoire en images (épreuve originae).

e L’Inventaire de Dépression de Beck (IDB).

e L’Unified Multiple System Atrophy Rating Scale (UMSARYS).

e Un Test Phonétique d' Intelligibilité (TPI) et le Voice Handicap Index
(VHI), inclus danslaBECD

e Lafigurede Rey.

52



La population contrdle appariée réalise exactement toutes les épreuves dans

le méme ordre, excepté lafigure de Rey, qui est déja étalonnée pour les adultes.

1. Uneépreuvedelecture.

Domaines évalués: L'intelligibilité, le débit et le nombre de pauses.

Nous avons choisi « Pierrot » de Guy de Maupassant, texte faisant partie de la
BECD (3).

Conditions de passation : La lecture est chronométrée. Elle est également
enregistrée, afin que nous puissions analyser le nombre d’ erreurs, le nombre de mots
lus, et le nombre de pauses.

Cotation : qualitative et quantitative (vitesse de lecture).

Nous établissons un score d'intelligibilité. Pour cela, on attribue un point par
mot correctement réalisé. Le total du texte entier est sur 131. Comme pour certains
patients, la lecture n’a pas pu étre effectuée dans son intégralité, nous avons réalisé un
pourcentage d’intelligibilité pour pouvoir comparer les patients, méme s'ils n’ont pas lu
la méme longueur du texte.

Le débit est le rapport entre le nombre de mots lus et le temps de lecture. 1l est

donné en mots par minute.

2. Unrécit apartir d’unehistoire en images (éditeur Schubi).

Domaines évalués: Laparole et la programmation du langage.

La programmation du langage regroupe |I’ensemble des facultés nécessaires a
I’ anticipation et &la planification de son discours.

Cette histoire (cf. annexe2) a été choisie car elle présente une unité graphique
dans la prise de vue. On note un changement d’actant (personnages principaux, un
personnage secondaire), avec une complexité dexpression qui grandit pendant
I"histoire, puisqu’a la fin, il y atrois actants en méme temps. 1l y a un bon équilibre
entre les actions illustrées et celles implicites. On note une accélération de |’ action sur la

fin del’ histoire.
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Il ne nous a pas paru utile d’ enregistrer de vidéos pendant les histoires en images,
I’ enregistrement vocal suffisant pour les analyses et la transcription.

Il est intéressant d' utiliser cette épreuve car il est souvent difficile de décrire des
images pour les patients AMS alors que cette tache peut paraitre ssimple. Elle est
complete puisgu’' elle permet d évaluer a la fois le langage et la parole. Il parait
primordial d’ explorer les capacités langagieres en vue de la littérature qui met en

évidence un trouble de I’ évocation dans les syndromes cérébelleux (7).

Conditions de passation: D’apres les quatre images ordonnées, le
patient doit raconter une histoire, qui est enregistrée.

Cotation : qualitative et quantitative.

En vue des récits des patients, nous avons listé les erreurs de
programmation langagiére les plus fréquentes, ce qui nous a permis d’ élaborer un
tableau d’'évaluation (cf. annexe 9 et 10) avec six parametres: la narration réelle du
récit, |’ utilisation des pronoms, la précision des actions, la surinterprétation des faits, les
contresens et la planification. Chague parameétre du tableau d' analyse langagiére est coté
de O (absence) a3 (présence sévere).

L es mémes parameétres que ceux evalués dans |’ épreuve de lecture sont examinés

ici (temps, nombre de mots, débit, nombre de pauses), ainsi que le nombre de phrases.

3. L’inventaire de dépression de Beck (IDB) (9).

Domaine évalué : Etat émotionnel et psychologique.

Ce questionnaire a été créé par Aaron T. Beck en 1961, révisé en 1979 et traduit
en francais en 1982 par Bourque et Beaudette. |1 est constitué de 21 questions, cotées de
0 (absence de symptéme) a 3 (symptéme présent de fagon intensive). |l réalise un état
des lieux psychologiques et émotionnels, a travers différents domaines comme
I humeur, |’ estime de soi, le sommeil ou I’ alimentation. En cas de mauvais score, il faut
que cette situation persiste pendant au moins 3-4 semaines pour pouvoir parler de
dépression. L’IDB est particulierement intéressant pour sa rapidité de passation.

Il adéja été utilisé, dans cette version, avec des patients AMS, notamment dans
I’étude de Pilo et al. (63). Sa passation aupres de malades a été parfois critiquée en

raison de I'interférence des consequences physiques de la pathologie avec les items



basés sur des symptdmes somatiques. Cependant, d’ autres études (49) ont montré
qgue I'IDB était une mesure fiable et valide de la dépression dans la maladie de
Parkinson.

Ce test permet de voir si les troubles de la parole et du langage sont corr élés avec
I’état psychologique et émotionnel du patient. Cette épreuve est nécessaire car la
dépression n’ est pas prise en compte dans I’ UMSARS. Actuellement, il n'y apas d’ outil
orthophonique pour évaluer la dépression. Francois Tison, qui a participé alaréalisation
de ’'UMSARS, estime qu’il mangue des items sur la dépression et I'IDB pallierait ce
manque.

Dans notre pratique orthophonique, I’ utilisation d’'un tel test sert a orienter le
diagnostic mais ne remplace pas une évaluation psychologique par un professionnel. En
tant qu’ orthophoniste, nous ne pouvons pas poser de diagnostic d’ ordre psychologique

mai s seulement orienter notre point de vue.

Conditions de passation : L’examinateur pose les questions pour éviter
des confusions visuelles entre les lignes lors de lalecture de la part du patient.
Cotation : selon le protocole du test. Le score maximal est 63, on

commence a parler de dépression a partir de 17.

4. L’ Unified Multiple System Atrophy Rating Scale (UM SARS) (95).

Domaines évalués : symptomes et degré de sévérité de lamaladie.

L'UMSARS est la principale échelle pour évaluer les symptomes et le degré
de sevérité de la maladie. Réalisée par Wenning GK, Tison F, et coll. (2004), ce test a
la particularité d’estimer les troubles fonctionnels indépendamment des troubles
moteurs sous-jacents, gqu’ils soient cérébelleux, parkinsoniens ou les deux. Les items
proposent a chaque fois cing grades de trouble fonctionnel. Si le handicap n’est pas le
méme a droite et a gauche, I’examen moteur se fait du cété avec le plus de difficultés.
Apres des contacts avec les centres de référence francais de I'AMS a Bordeaux et a
Toulouse, nous avons obtenu une version de cette échelle traduite en frangais par le Pr.
F. TISON, qui nous a autorises al’ utiliser.
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Compléte, 'UMSARS prend en compte les nombreux aspects de I'AMS.
Elle comprend quatre parties : les activités de la vie quotidienne, une échelle d’ examen
moteur (ME), I’hypotension orthostatique et une échelle d'invalidité. Plusieurs items
concernent |’ orthophoniste : dans la premiére partie, la parole, la déglutition, I’ écriture
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et I’alimentation sont évaluées. Dans la deuxieme partie, des items sont consacrés a
I’ expression faciale et ala parole.

Dans notre analyse, nous nous intéresserons principalement a ces items ayant
rapport a notre pratique orthophonique. Nos compétences ne nous permettent pas
d analyser spécifiguement les items non liés a la parole, a la déglutition et a |’ écriture.
En effet, il est a noter que certains items (notamment I’ agilité motrice) sont difficiles a
évaluer en tant gu’ orthophoniste. Nous les avons ici néanmoins cétés afin que le test

soit réalisé dans son intégralité. Mais celareste atitre indicatif.

La passation de I’ UMSARS permet d avoir un apercu sommaire mais global des
troubles a rééduquer. Nous pouvons alors voir s les résultats des items de la parole sont
corrélés aux résultats de la BECD. De plus, il peut constituer quelques pistes a
approfondir pour le bilan orthophonique, en donnant les grandes directions des troubles

présents chez un sujet.

Conditions de passation : questionnaire oral. Pour certaines questions,
le patient peut avoir des difficultés a s'estimer et a étre objectif. C'est pourquoi il
apparait important de demander au patient de venir accompagné d’ un proche.

Cotation : Selon le protocole du test, on calcule le score final. On étudie

spécifiquement les items échoués, afin d’ orienter le bilan.

5. LaBatteried’ Evaluation Clinique dela Dysarthrie (BECD) (3).

La Batterie d’ Evaluation Clinique de la Dysarthrie (BECD, 2006) de P. Auzou

et V. Rolland-Monnoury évalue les différents éléments de la dysarthrie.

Dans notre étude, par un souci de temps et de fatigue pour le patient, nous
N’ utiliserons que quelques épreuves de la BECD jugées a priori les plus pertinentes: le
Score Perceptif de la sévérité de la dysarthrie et la Grille Perceptive, le Test
Phonétique d’Intelligibilité (TPI) et le Voice Handicap Index (VHI).

a. Le Score Perceptif.

Domaine évalué : Sévérité de ladysarthrie.
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Le Score Perceptif est composé de 5 items(1l: qualité vocae, 13:
réalisation phonétique, 19: prosodie, 34 : intelligibilité, 35: caractére naturel de la

parole) de lagrille perceptive.

Conditions de passation: L’examinateur évalue les items a partir de
I’ enregistrement de lalecture et du récit de |’ histoire sur images.

Cotation : Selon le protocole du test. Chaque item est c6té de 0 a 4. Le score est
donc de 0 (normal) a 20 (trés perturbé). P. Auzou (3) amis en évidence un effet plafond
a5 pour une population saine.

b. LaGrille Perceptive.

Domaine évalué : Analyse perceptive des caractéristiques atteintes de la parole.

Cest une grille composée d'une liste de 35 criteres perceptifs avec leur
description. Il y a six domaines évoqués : la qualité vocale, laréalisation phonétique, la
prosodie, larespiration, I’intelligibilité et le caractére naturel.

Conditions de passation: L’examinateur remplit la grille a partir de
I’ enregistrement de lalecture et du récit de I’ histoire en images.

Cotation : L’échelle de cotation est en 5 points: 0 (normal) a 4 (tres perturbé),
pour chaque item. Selon une étude Ozsancak et al.(3), les scores moyens pour chacun

des 33 items ne dépassaient jamais 0,5 chez les témoins.

c. LeTest Phonétiqued’Intdligibilité (TPI).

Domaine évalué: Sévérité de la dysarthrie et analyse perceptive. Anayser le

type de fautes les plus fréquentes.

Il permet de repérer les perturbations phonétiques conduisant a une mauvaise
identification du phonéme et donc a une réduction de I'inteligibilité. Ce test
d identification a choix multiple est constitué de la lecture de 52 mots bisyllabiques. Ils
représentent en 13 séries de 4 mots 13 contrastes phonétiques. Les 4 mots d’une série

S opposent deux a deux par un ou deux contrastes phonétiques. Chague mot d’ une série
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est proposé comme cible, les trois autres mots constituant alors les distracteurs. |l
existe 5 listes différentes de 52 mots. Les contrastes phonétiques sont présentés en

annexe 1.

Conditions de passation : Le patient doit lire a haute voix les 52 mots d’ une des
5 listes choisie au hasard afin d’ éviter | effet d’ apprentissage de I’ examinateur. L’ ordre
des mots est différent pour chague bloc. L’ examinateur ne voit pas le mot cible que le
patient lit. Pour chague mot lu, I’examinateur sélectionne sur la feuille de passation le
mot le plus proche de ce qu'il a percu dans la série de mots correspondante. C'est un
choix multiple forcé. L’examinateur tourne les pages pour donner le rythme. Il ne
regarde pas le sujet pour privilégier I’ écoute. Nous utilisons la version papier (calepins).

Cotation: Le nombre de mots correctement identifiés donne un score
d'intelligibilité sur 52. Si le mot identifié n’est pas le mot lu, on détermine le contraste
phonétique perturbé. On obtient donc un score quantitatif en mesurant la sevérité de la
dysarthrie par un score d’intelligibilité (nombre de bonnes réponses, sur 52) et un score
qualitatif en identifiant les troubles articulatoires sous-jacents au déficit d’intelligibilité
(nombre d’ erreurs pour chague contraste phonétique, note sur 8).

Des recherches récentes de P. Auzou (3) ont mis en évidence un effet plafond a
49 pour une population saine: les scores entre 49 et 52 sont considérés comme non
déviants.
d. LeVoiceHandicap Index (VHI).

Domaine évalué : Auto-évaluation.

Créé par Jacobson et AL. (1997), le VHI comprend 30 items. Trois domaines

sont évalués : physique, fonctionnel, émotionnel.

Conditions de passation : Le patient remplit lui-méme la grille, aprés que
I’ examinateur lui ait expliqué les consignes. Si le patient a des troubles visuels ou fait
des confusions entre les lignes, les propositions sont lues par |’ examinateur.

Cotation : Chague item est coté de 0 (jamais) a 4 (toujours). Le score total est
sur 120. Plusle score est élevé, plus le handicap est sévére.
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6. LafiguredeRey (66).

Domaines évalués: Pour la copie: capacités visuo-constructives, visuo-
spatiales, de stratégie, et de planification, donc les fonctions de programmation. Elle fait
également intervenir les capacités motrices et I'organisation de |'espace. Pour la

mémoire : mémoire visuelle.

Cette épreuve a été choisie pour son observation dynamique par rapport a des
subtests qui se réalisent item par item. Cette épreuve, ainsi que son manuel de cotation,
a été achetée auprés de I'ECPA, sur titre d orthophoniste. L’ apprentissage de la
passation de I’ épreuve a été fait avec un orthophoniste habitué a cette pratique.

De nombreuses études ont intégré cette épreuve pour évaluer les fonctions visuo-
spatiales et exécutives dans la maadie de Parkinson comme Freeman et a. (26) ou
VeraCuesta et a. (87). D’autres memoires d orthophonie |’ avaient également utilisée
pour |’ évaluation des troubles du langage lors d’ une atteinte cérébelleuse (7). L’ étude de
Freeman (26) a d'ailleurs trouvé gue les résultats de la copie de la figure de Rey étaient
corréés a ceux de la mémoire de travail. L’intégrité des fonctions exécutives est

nécessaire pour une utilisation optimale du langage.

Il nous a paru nécessaire d'étudier les fonctions exécutives, en particulier la
programmation de I'exploration visuelle, car elles agissent directement sur d autres
épreuves, comme le récit sur images par exemple. En effet, les fonctions exécutives sont
tres dépendantes des autres composantes majeures du répertoire cognitif (attention,
langage, mémoire). L’ intégrité de ces fonctions est donc nécessaire pour une utilisation
optimale du langage.

Conditions de passation : Le patient reproduit d’ abord la figure de Rey
en copie. Grace a l'utilisation successive de crayons de différentes couleurs, nous
analysons le processus de reproduction utilisé. Le test est chronométré. Lorsque le sujet
a terminé, le schéma est laisseé sous ses yeux quelques instants. Apres 3 a 5 minutes
occupées par d autres taches (ici, le Voice Handicap Index), le patient redessine la
figure de mémoire. Ce rappel n’est pas chronométré.

Cotation : Selon le manuel de cotation.
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Stern et al. (80) proposent d’autres outils permettant d obtenir une analyse plus
fine. Ils calculent, en effet, le score de planification, ce qui nous semblait important
pour analyser les capacités d’ organisation (cf. annexe 1). Le score de planification
renseigne sur les séquences qui permettent d atteindre le but fixé. 1l est un bon

indicateur des stratégies d’ organisation et d’ anticipation.

L’interprétation se fait donc a partir du score de planification, du type de
reproduction utilisé, du temps, et du nombre de détails correctement reproduits (selon

deux critéeres : reconnaissable ou non/ bien placé ou non).

[11. Procédureset méthodes.

1. Ordredesépreuves.

L’entretien débute par une rapide anamnése, qui, en plus de fournir des
informations utiles a I’examinateur, permet a ce dernier de mettre en confiance le
patient. Nous avons place I'IDB au milieu. En effet, il était tres important de ne pas le
mettre alafin pour ne pas laisser le patient sur des questions difficiles, qui remettent en
guestion son état psychologique. Puis, il parait intéressant de faire passer I'UMSARS,
avant les épreuves évaluant la dysarthrie. 11 permet d’avoir une idée générale de I’ état
du patient et une premiere approche des troubles de la parole. Ce questionnaire instaure
également une meilleure connaissance du patient et une mise en confiance entre le sujet

et I’ examinateur.

Lafigure de Rey a été placée alafin car ' est la seule épreuve non effectuée par
la population témoin. Ainsi, les patients et les sujets contréles se retrouvent dans la
méme situation. Les deux taches de la figure de Rey (copie et mémoire) doivent étre
séparées de quelques minutes. C'est pourquoi le VHI de la BECD sera passe pendant

cet intervalle.
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L’ ordre de passation des épreuves est |e suivant :
1- Lecture
2- Histoire en images
3-1DB
4- UMSARS
5- TPl (BECD)
6- Figure de Rey (copie)
7- VHI (BECD)
8- Figure de Rey (mémoire)

2. Tempsde passation.

Le temps de passation des épreuves relevées pour |’ ensemble des patients varie

entre 40 minutes et 1 heure 40 minutes, lamoyenne est 1 heure 9 minutes.

3. Lieux de passation.

Les évauations ont été réalisées le plus souvent au domicile des patients, plus
rarement dans un cabinet d orthophonie ou a I'hépital. Pour chaque patient,
I’ enregistrement s’ est effectué dans un environnement calme. Les enregistrements de la

population témoin ont été effectués au domicile des sujets.
4. Moded’ enregistrement.
Il est utile d enregistrer les productions du patient afin de les réécouter et les
retranscrire. Pour cela, nous utilisons le logiciel Audicity sur ordinateur en cabinet. Si

I’examen a lieu a domicile ou a I’ hdpital, nous utilisons un magnétophone analogique
Philips.
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CHAPITRE VIII : ANALYSE DESRESULTATS

Nos résultats sont déterminés sur un échantillon de 25 patients. Il ne s agit pas
d un faible échantillon, méme s'il faudra confirmer sur un échantillon beaucoup plus
grand les premiers résultats trouvés. Nous allons effectuer une analyse qualitative et
quantitative. Les patients ont été appariés en age, en sexe et en niveau socioculturel
avec une population témoin, pour toutes les épreuves sauf pour la figure de Rey,
puisqu’il existe déja un étalonnage. L es résultats sont présentés en annexes 5 et 6.

Certains patients n’ont pas pu réaliser toutes les épreuves. Aingi, la patiente 11,
en raison du degré important de samaladie, n’a pas pu effectuer lalecture et lafigure de
Rey, ainsi que répondre aI’IDB et au VHI. Cette patiente a d ailleurs le score le plus
élevé a toutes les épreuves de parole. De plus, pour les questionnaires, méme si sa
compréhension est integre, sa parole est peu intelligible et des rires spasmodiques
fréquents entravent les réponses.

Lalecture s est avérée impossible pour le patient 8. Les patients 12 et 20 n’ ont pas
pu reproduire la figure de Rey en raison d’'une tres grande fatigue et d’'une tenue
impossible du scripteur. Les scoresde I’IDB et du VHI sont donc réalisés a partir de 24
personnes tandis que ceux de la figure de Rey le sont sur 22 patients. Pour les patients
qui n’ont pas pu lire, le score perceptif et la grille perceptive ont été évalués al’aide du
récit sur images.

Pour comparer les moyennes, nous avons utilisé le test T dans sa version

unilatérale, avec un seuil o égal a0,05.

|. Lestroublesdysarthriques.

1. Lescore perceptif.

Tableau n°2 : M oyennes obtenues au scor e per ceptif,

pour les patients et leurstémoins

Patients Témoins

Moyenne du score perceptif (/20) 9,8 (+/-5,1) 0,7 (+/-0,8)

L’ écart entre les moyennes est statistiquement significatif.
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Selon P.Auzou (3), il existe un effet plafond pour la population saine a 5.
En effet, ici, aucun témoin n'a un score supérieur a 5. 20 patients (soit 80 %) ont en

revanche un score supérieur a5, ce qui est considéré comme déviant.

Histogrammen®1 : Scores perceptifs, pour les patients et leurstémoins
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Les scores perceptifs des Shy-Drager sont les plus faibles, sans que cette
différence soit statistiqguement significative.

Les patients AMS-P et AMS-C ont des résultats voisins.

2. Lagrilleperceptive.

Tableau n°3: Moyennes des scor es obtenus a la grille per ceptive,

pour les patients et leurstémoins

Patients Témoins

Moyenne des scores (/140) 43,2 (+/- 23,2) 2,5 (+-2,2)

L’ écart des moyennes est statistiquement significatif.
Aucun résultat des témoins n’ est supérieur a 10. Trois patients (5, 7 et 19) ont un

score inférieur a ce seuil. 17 patients (soit 68 %) ont un score compris entre 20 et 60.
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Histogrammen©2 : Moyennesdes scoresa la grille perceptive
selon letyped’AMS
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L’ écart des moyennes n'’ est pas statistiquement significatif.

Histogrammen®°3 : Moyennes des scores alagrille perceptive, dans chaque

domained’évaluation, selon letyped’AMS
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Les AMS-C présentent |e plus grand nombre d’ atteintes.

La qualité vocale est plus atteinte dans les AMS-P. Les problémes respiratoires
touchent principalement les AMS-P et les Shy-Drager. L’ atteinte du caractere naturel de
lavoix parait assez homogene selon lestypesd AMS.

Seule une différence significative existe entre les patients AMS-C et Shy-Drager
pour laréalisation phonétique, la prosodie et I’ intelligibilité.



3. La lecture et le récit sur images: intelligibilité, débit, nombre de

phrases et de pauses.

Tableau n°4 : M oyennes des scor es obtenuslorsdelalecture

et du récit sur images, pour les patients et leurs témoins*

Patients

Témoins

Lecture

Temps

72,0 (+/- 28,8)

52,2 (+/- 5,5)

Débit (nombre mots/minute)

114,2 (+/- 42,5)

150,4 (+/- 17,5)

Nombre d'erreurs 2,0 (+/- 3,7) 0,4 (+/- 0,6)
Pourcentage d'intelligibilité (en %) 97,5 (+/-4,1) 99,6 (+/- 0,6)
Nombre de pauses 29,8 (+/- 8,4) 28,2 (+/- 2,7)

Histoire en images

Temps

43,6 (+/- 17,1)

41,4 (+/- 17,2)

Nombre de mots

70,5 (+/- 34,2)

100,3 (+/- 45,6)

Débit (nombre mots/minute) 125,3 (+/- 101,4) 147,2 (31,3)
Nombre de pauses 12,8 (+/-5,7) 18,3 (+/- 8,8)
Nombre de phrases 5,6 (+/-1,7) 7,4 (+/-3,1)

Deux patients (8 et 11) n’ont pas pu la réaliser cette épreuve et trois patients n’ ont
pas pu lire le texte dans son intégralité en raison d’'une trop grande fatigabilité et de
troubles visuels. La moyenne du temps de lecture a donc été cal culée pour 20 patients et

les autres moyennes pour cette épreuve pour 23 patients.

Pour la lecture, les patients lisent plus lentement et font davantage d’ erreurs, ce
qui atteint I'intelligibilité. Les patients ne font pas les mémes erreurs de lecture que les
témoins. En effet, les témoins commettent généralement une faute de régularisation sur
le terme « oignon ». Cette erreur est absente chez les patients. Les sujets AMS ont

davantage fait de substitutions, d' élisions ou d’ omissions.

! Lesrésultats en bleu sont ceux pour lesquels |’ écart entre les moyennes est statistiquement significatif
entre les patients AMS et leurstémoins.
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Lors du récit sur images, les patients AM S produisent des recits plus courts, avec

un nombre plus faible de pauses et de phrases.

4. LeTest Phonétiqued’Inteligibilité.

Tableau n°5 : Moyennes des scor es obtenus au test phonétique d’intelligibilité

(TPI),pour lespatients et leurstémoins

Patients Témoins

Moyenne des scores (/52) 46,4 (+/- 7,8) 51,4 (+/- 0,4)

L’ écart entre les moyennes est statistiquement significatif.

Des recherches récentes de P. Auzou (3) ont mis en évidence un effet plafond a
49 pour une population saine: les scores entre 49 et 52 sont donc considérés comme
déviants.

La majorité des patients ne dévient pas a cette épreuve, 5 obtenant méme la note
maximale. Les neuf autres (soit 36 %) obtiennent un score inférieur a 49. la patiente 11
atteint un score de 22, car sa parole est tres détériorée.

Histogramme n°4 : Moyennes des scor es obtenus au test phonétique d’intelligibilité
(TPI) selon letyped’AM S
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Seul est statistiquement significatif I’ écart entre les patients Shy-Drager et les
deux autres types.
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Histogrammen®5: Nombred’ erreurspour chaque type de fautes,
selon letyped’AMS
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L es contrastes phonétiques sont récapitul és en annexe 1.

L’ atteinte majoritaire porte sur la consonne initiale, quel que soit letype d AMS.
Pour les patients AMS-C, tous les types de contrastes phonétiques sont atteints, avec
une prédominance sur la sonorisation ou |’ assourdissement. |1 y a également des erreurs

sur lasimplification ou la complexification de la consonne initiale.

Les patients AMS-P ont des troubles de la nasalité (type J et D) ains que des
confusions d’ assourdissement ou de voisement de la consonne initiae (type E).

La population Shy-Drager est celle qui commet |e moins de fautes.
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5. LeVoice Handicap Index.

Tableau n°6 : M oyennes des scor es obtenus au voice handicap index (VHI),

pour les patients et leurstémoins

Patients Témoins

Moyenne des scores (/120) 48,3 (+/- 31,1) 8,7 (+/-5,1)

Des études récentes de P. Auzou (3) ont étudié les scores au VHI auprés d’ une
population contrdle et auprés d une population parkinsonienne. Une moyenne pour la
population contrdle de 5,7 (+/-6,0) et une moyenne pour des patients parkinsoniens de
55,5 (+/- 23,8) ont été rapportées.

L’ écart entre les moyennes est statistiquement significatif.

Seuls trois patients (5, 17 et 19) ont des scores inférieurs a ceux de leurs

témoins.

Histogramme n°6 : Moyennes des scor es obtenus au voice handicap index (VHI),
selon letyped’AMS
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Les patients AMS-P ont un score plus important au voice handicap index mais

I’ écart entre les moyennes n’ est pas stati stiquement significatif.
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[I. Les troubles de la programmation langagiére a travers les récits sur

images (cf. annexes 6 a9).

Tableau n°7 : M oyennes des scor es obtenus

du récit sur images, pour les patients et leur s témoins?

Histoire en images
Temps 43,6 (+- 17,1) 41,4 (+- 17,2)
Nombre de mots 70,5 (+/- 34,2) 100,3 (+/- 45,6)
Débit (nombre mots/minute) 125,3 (+/- 101,4) 147,2 (31,3)
Nombre de pauses 12,8 (+/-5,7) 18,3 (+/- 8,8)
Nombre de phrases 5,6 (+/- 1,7) 7,4 (+/- 3,1)

L’ écart des moyennes est statistiquement significatif entre les patients et leurs
témoins pour le nombre de mots, de pauses et de phrases contenus dans le récit sur
images. Si la durée du discours des patients est la méme que celle des témoins,leur récit
contient moins de mots, de pauses et de phrases.

Tableau n°7 : Moyennes des scor es obtenus a I’ analyse des fonctions langagier es,

pour les patients et leurstémoins au récit?

Patients Témoins
Narration 1(+/-1,0) 0,5 (+/-0,7)
Pronoms 0,4 (+/- 0,6) 0,3 (+/-0,5)
Actions 1,5 (+/-1,0) 0,8 (+/-0,7)
Surinterprétation 0,3 (+/-0,6) 0,2 (+/- 0,4)
Contresens 0,2 (+/- 0,5) 0,0 (+/- 0,2)
Planification 1,4 (+/-1,2) 0,7 (+/- 0,5)
Total 4.8 (+/- 2,7) 2,4 (+/- 0,5)

? Lesrésultats en bleu sont ceux pour lesquels I’ écart entre les moyennes est statistiquement significatif

entre les patients AMS et leurs témoins.
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A la suite des enregistrements, nous avons analyse les récits des patients et nous
avons étudié les erreurs les plus fréquentes. Cela nous a permis d’ élaborer un tableau
d analyse des fonctions langagiéres les plus touchées chez ces patients. Ce tableau
prend peu en compte la syntaxe car nous avons relevé peu derreurs de type
dyssyntaxique. Les phrases avortées sont néanmoins prises en compte dans le domaine
des « Actions ». Le trouble d’'acces au lexique est intégré dans la catégorie « Actions »
et « Planification ».

Les patients ont plus tendance a « coller » aux images sans réellement respecter
la consigne de recit. Ils décrivent, plus qu’ils ne racontent, en numérotant les images.
Les actions sont indiquées de facon imprécise, voire parfois omises. Les patients ont
parfois tendance a raconter I’ histoire dans le désordre. Ils font également davantage de
contresens, |” histoire n’ est donc pas toujours comprise.

Méme si la différence entre les patients et les témoins n’ est pas significative, les
patients font plus d erreurs au niveau des pronoms et ont tendance a la surinterprétation
(par exemple, la personne va citer au début du récit un prénom sans le réutiliser par la

suite).

Nous relevons une atteinte au niveau de |’ organisation et de la planification du
langage. En effet, il y a un écart statistiquement significatif entre les patients et les
témoins pour le critére « planification ». Les patients ont plus de difficultés a anticiper
leurs idées. Leurs récits contiennent davantage des conduites d approche pour trouver
un mot ou une syntaxe correcte, ainsi que des phrases avortées. Ils n’ont pas forcément
pris le temps davoir une vision globale de I'histoire, ce qui faciliterait la

compréhension.
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Graphiquen®l: Corréation entrele débit et le score des fonctions langagiéres
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Ce test de régression linéaire montre que I’ hypothese de la pente nulle doit étre
rejetée. La corréation entre le débit et |’atteinte des fonctions langagieres est donc

prouvee.

Histogrammen® 7 : Moyennes des scor es des fonctions langagiér es
selon letyped’ AMS
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Les fonctions langagiéres de programmation sont plus préservées chez les
patients Shy-Drager que chez les patients AMS-C e¢ AMS-P. La différence est
d ailleurs statistiquement significative entre les patients Shy-Drager et les deux autres

types.
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L es patients Shy-Drager ont méme un score meilleur (1,5 (+/- 1,3)) que celui des

témoins (2,4 (+/- 0,5)) mais I’ écart entre ces deux moyennes n’est pas statistiquement

significatif.

constructive: lafigurede Rey (90).

Les fonctions exécutives avec principalement la programmation visuo-

Tableau n° 8: Moyennes des scor es de perfor mance et des temps de copie

dansles épreuves de copie et de mémoire

AMS AMS-C AMS-P SHY-
DRAGER
Score en copie (/36) 27,9 (+/-1,4) 25,3 (+/-6,5)(28,1 (+/-7,3)| 31 (+/- 3,7)
Ecart-type par rapport a la
moyenne (M=32) en copie -2,3 -3,7 -2,2 -0,6
Temps (en minutes) en copie 52 (+/-4,3) | 6,2(+/-55) | 3,7 (+/-1,0) | 4,8 (+/-2,4)
Score performance en mémoire | 14,8 (+/-1,4) | 12,2 (+/-5,9) | 17,3 (+/-5,8) | 19,1 (+/-5,9)
Ecart-type par rapport a la
moyenne (M=22) en mémoire -15 -2 -1 -0,6

e Encopie: Le score moyen obtenu par le groupe d AMS se situe a— 2,3

écartstype de la moyenne de référence (M = 32/ écart-type = 1,8). Il est donc

pathol ogique.

Le temps de copie moyen se situe entre le 10°™ et e 25°™ centiles du temps de la

popul ation adulte.

e Enmémoire: Le score moyen de notre échantillon est a— 1,5 écarts-type

delamoyenne M (=22/ écart-type = 4,9).
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Histogrammen® 8 : Moyennes des scores de richesse et d’ exactitude
en copie et en mémoire selon letyped’ AMS
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Qu'il s agisse de copie ou de mémoire, les patients Shy-Drager ont les meilleurs
scores, ceux-ci approchant de la moyenne. Viennent ensuite les patients AMS-P puis
des AMS-C. Ladifférence est statistiquement significative entre les patients Shy-Drager
et les patients AMS-C.

L’ épreuve de mémoire apparait davantage réussie par les AMS-C et AMS-P, qui
obtiennent des résultats plus approchant de la moyenne par rapport a leurs scores de
copie.
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Histogrammen® 9: Répartition des patients selon letype
de copiedelafigure de Rey
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Nous n’avons pas trouvé d’ erreurs de type rotation de la figure ou de fabulation.
La netteté ne peut pas étre évaluée, du fait du tremblement, des problémes de réalisation

du geste ou des saccades oculaires chez certains patients.

e Encopie: Au niveau du type de copie, 40,1 % des adultes réalisent une
figure de type I. Selon I'étalonnage, le type | apparait dés le 50°™ centile. Si on
regroupe les type | et |1, cela représente 81 % de la population adulte générae. Ici, les
types | et Il ont été réalisés par 68,2 % des patients. Cet écart entre les deux

pourcentages n’ est néanmoins pas statistiquement significatif.

e En mémoire: La moitié des patients reproduisent une figure de type I.
selon I étalonnage, cela correspond au 50°™ centile. Sept patients (soit prés d' un tiers)
ont réalise une copie de type IV ou V, ce qui marque une atteinte des fonctions
exécutives. 68,2 % des patients ont réalisé une figure du type | ou Il. Nous avions

trouvé le méme score en épreuve de copie.
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Histogrammen® 10 : Répartition des patients selon le scor e de planification
alafigurede Rey en copie et en mémoire
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e En copie: La mgorité des patients (21 sur 22) a obtenu un score
supérieur ou égal a 2, ce qui indique que les patients ont tous eu un minimum
d organisation et de planification dans leur reproduction de la figure. Pres d un tiers (7)
ont le score maximal.

e En mémoire: Les patients AMS ont obtenu des scores de planification
tres hétérogénes. Trois patients ont obtenu un score maximal alors que deux patients ont

un score nul. Les scores de planification sont meilleurs en copie.

IV. Corrélation entrel’évolution globale du patient (UM SARS) et les troubles

dysarthriques.

1. Analysedesrésultats et desitems concernant I’ orthophonie.

Tableau n°® 9: Moyennes des scoresobtenus al’ UM SARS, selon les parties, pour

les patients et leurs contr6les

Parties de I'UMSARS | Il v
Patients AMS 19,5 (+/-10,1) | 21,9 (+/-12,6) 2,4 (+/-1,4)
Témoins 1,2 (+/-1,5) 1,3 (+/-2,1) 1,0 (+/-0,2)
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Pour chacune des parties (1, 11, V), I’écart des moyennes entre les patients et la

population témoin est statistiquement significatif.

Lapartie n® Il porte sur les symptomes orthostatiques. Nous n’ analyserons pas
ces parametres puisque cela ne rentre pas dans nos compétences orthophonigques. Nous
pouvons néanmoins dire que personne dans la population témoin ne souffre de ces
symptémes alors gu’ils sont 64 % parmi notre population AMS a étre atteints de

symptomes orthostati ques.

Dans 'UMSARS, 5 items concernent directement |’ orthophonie. En effet, il y a
un item sur la déglutition, un sur I’écriture et un concernant |I'expression faciale
(hypomimie). Deux items de I'UMSARS concernent plus spécifiquement les troubles
dysarthriques. L’item n°1 de lapartie | (Activités de lavie quotidienne) évalue la parole
au niveau del’intelligibilité. I1 seranomme item parole n°1 pendant les analyses. L’item
n°2 de la partie Il (Echelle d’ examen moteur) concerne la parole selon les criteres de
I"intelligibilité mais aussi |e ralentissement, I’ articulation et la qualité de la voix. Il sera

nommé item parole n°2.

Tableau n° 10 : moyennes obtenues aux items del’ UM SARS concer nant

I”orthophonie, pour les patients et leurs contr6les

Expression
Items de 'UMSARS | Parole n°1 | Déglutition Ecriture faciale Parole n°2
Patients AMS 18(+-10]13(+*-11) | 22+-13) | 08(+-1,1) 1,6 (+/-12)
Contrbles 0 0 0,1(+/-0,3) | 0,0(+/-0,4) 0,1 (+/-0,3)

Pour chacun des items, |’ écart des moyennes est statistiquement significatif. Les

témoins ont des scores nuls ou proches de zéro pour chacun des items.

e A l'item parole n°l: Pres des deux tiers des patients ont un score

supérieur ou égal a 2, ce qui marque une atteinte de I’ intelligibilité. Une patiente (n°11)

se révéle incompréhensible la plupart du temps (score maximal de 4) alors que 3

personnes (patients 5, 15 et 19) ont une parole non affectée (score nul).
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e Pour la déglutition : Prés des trois quarts (72%) des patients ont un score
supérieur ou égal a 1, ce qui indique la présence de fausses routes. Donc un quart des
patients ne souffre pas de troubles de déglutition. Aucun des patients n’ a le score maximal
qui correspond a une alimentation par sonde ou gastrostomie.

e Pour I'écriture: 60 % des patients ont un score supérieur ou égal a 2, ce
qui indique une atteinte de la lisibilité de leur écriture. Deux patients (16 et 21) n’ont
aucune atération de leur écriture tandis que 6 patients (24 % soit un quart) sont
incapables d’ écrire.

e Pour I'expression faciale: Onze patients (soit 44 %) souffrent
d hypomimie, avec un score non nul. Six patients (24 % soit prés de un quart des sujets)
ont un score supérieur ou égal a 2, indiquant une hypomimie légére ou modérée. Aucun
patient n’ale score maximal correspondant a un facies fige.

e A I'item parole n°2: Parmi les patients, 19 patients (76 %) ont une
atteinte de la parole a cet item. 13 patients ont un score supérieur ou égal a 2, I’ atteinte
au niveau du débit, de I'articulation et de la voix entrainant une diminution de

I"intelligibilité. La patiente 11 a une parole incompréhensible la plupart du temps.

Histogrammen©17 : Score aux itemsparolen®l et n°2 del’UMSARS en
fonction du typed’AMS
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L’ ordre de I’importance de | atteinte des troubles de la parole pour |I’item parole
n°2 de ’'UMSARS est le méme que pour celui de I’item parole n°1. Les patients AMS
de type parkinsonien ont une parole plus atteinte selon I’'UMSARS, suivis des patients
de type cérébelleux. Les patients Shy-Drager ont une parole moins atteinte. Cependant,

aucune différence entre ces trois groupes n’ est significative sur le plan statistique.
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De plus, on peut noter que les résultats sont légerement plus faibles a I’item
parole n°2 qu’'a |’item parole n°1, et ceci dans les trois types d AMS. Cependant, cet

écart n’ est pas statistiquement significatif.

2. Etudedecorrélation entrelesitems concernant I’ orthophonie et les
troublesdysarthriques.

Pour corréler I'UMSARS et |es épreuves dysarthriques, nous avons choisi comme
épreuve de la parole le score perceptif. En effet, le TPl est considéré comme un outil
plus fiable pour les dysarthries modérées ou séveres que pour les dysarthries |égéeres (3).
De plus, le VHI reste une évaluation subjective par le patient. Le score perceptif
apparait alors comme |’ outil le plus adapté et le plus complet des épreuves utilisées.

Deux items de I'UMSARS concernent plus spécifiguement les troubles
dysarthriques. 1l nous a donc paru judicieux de voir s les résultats obtenus au score
perceptif étaient corrélés aux items de la parole de I’ UMSARS.

L'UMSARS contient d'autres items qui renvoient a la prise en charge
orthophonique (déglutition, écriture), mais ces domaines ne sont pas évalués dans notre
protocol e puisgue nous nous intéressons particulierement aux troubles de la parole et du

langage. Nous ne pouvons donc pas établir de corrélation avec d’ autres épreuves.

Graphiquen® 2: Corrélation entrel’item parolen°l1 del’UMSARS et le score

per ceptif
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Ce test de régression linéaire prouve que I’ hypothese de la pente nulle doit étre
rejetée. La corrélation entre I'item parole n°1 de I'UMSARS et le score perceptif est
donc prouveée.
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Graphiquen® 3: Corréation entrel’item parolen°2 del’UM SARS

et le score perceptif
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Avec ce test de régression linéaire, nous pouvons prouver que le score a l’item
parole n° 2 de I’UMSARS et |e score perceptif sont corrélés. En effet, I’ hypothese de la

pente nulle peut étre rejetée.

3. Etude de corrélation entre|’évolution de la maladie et les troubles
delaparole et du langage, ainsi que la durée dela maladie.

Pour corréler I’évolution de la maladie a d’ autres critéres, nous avons chois le
score de la premiéere partie (Activités de la vie quotidienne). En effet, les autres parties
ont é&é auss évaluées mais certains items sont difficiles a coter en tant

gu’ orthophoniste. 1l ne serait donc pas pertinent d’ utiliser les scores des autres parties.
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Graphiquen® 4: Corrélation entrel’UMSARS et |e scor e per ceptif
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Ce test de régression linéaire prouve que I’ hypothése de la pente nulle peut étre

rejetée. La corrélation entre |’ UMSARS et |e score perceptif est donc prouvée.

Graphiquen® 5: Corrélation entrel’lUM SARS et |e score desfonctions

langagieres
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Ce test de régression linéaire prouve que | hypothése de la pente nulle peut étre
rejetée. La corrélation entre I'UMSARS et le score de programmation des fonctions

langagieres est donc prouveée.
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Graphiquen® 6: Corréation entrel’lUMSARS et |la duréedelamaladie
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Ce test de régression linéaire prouve que I hypothése de la pente nulle ne peut

étrergetée. Le score al’ UM SARS et la durée de la maladie ne sont donc pas corrélés.

V. Corréation entrel’ état psychologique (IDB) et lestroubles dysarthriques.

1. Analysedesreésultats et comparaison avec la population témoin.

Tableau n°11 : Moyennes des scores obtenus al’ Indice de dépression de Beck,

pour les patients et leurs controles

Patients Témoins

Moyenne du score IDB | 19,7 (+/-9,5) | 2,8 (+/-3,4)

L’ écart des moyennes est statistiquement significatif entre les patients AMS et
les témoins. Les patients AMS sont donc davantage déprimés que la population

controle.

Parmi notre population de patients AMS, 14 patients ont un score supérieur ou

égal a 17, ce qui peut faire penser a une dépression.
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2. Etudedecorréation entrel’| DB et lestroubles dysarthriques.

Nous avons chois d’évaluer la corrélation des troubles psychologiques (score a
I"Inventaire de Dépression de Beck) a chacune des trois épreuves évaluant les troubles
dysarthriques. La grille perceptive n'a pas été ici utilisée en raison de I’ utilisation du

Score Perceptif qui en reprend certains items.

Graphiquen® 7: Corréation entre le score perceptif et la dépression
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Ce test de régression linéaire prouve gue | hypothése de la pente nulle ne peut
étre regjetée. La corrdlation entre la dépression et le score perceptif n’est donc pas
prouvee.
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Graphiquen® 8: Corréation entrele voice handicap index et la dépression
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Ce test de régression linéaire prouve que I’ hypothése de la pente nulle ne peut
étre rejetée. La corrélation entre la dépression et le Voice Handicap Index n’est donc

pas prouveée.

Graphiquen® 9: Corrélation entreletest phonétique d’intelligibilité et la

dépression
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Par ce test de régression linéaire, nous prouvons que |’ hypothése de la pente
nulle peut étre rejetée. La corrélation entre la dépression et le Test Phonétique
d Intelligibilité est donc affirmée.
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3. Etudedecorréation entrel’| DB et lestroublesde

programmation des fonctions langagieres.

Graphiquen® 10: Corréation entrelesfonctionslangagiéres et la dépression
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Ce test de régression linéaire prouve que I’ hypothése de la pente nulle ne peut
étre rgjetée. La corrdation entre la dépression et |'attente des fonctions de
programmation du langage n’ est donc pas prouvée.



CHAPITRE X : DISCUSSION

Hypothése 1 : Destroubles dysarthriques existent et different selon letyped’AMS.

e Pour chague épreuve d' évaluation de la dysarthrie, les écarts entre les moyennes
des patients AMS et celles des témoins sont statistiquement significatifs. La dysarthrie
existe donc dansla sémiologiedel’AM S.

e Au score perceptif, 80 % des patients ont un score considéré comme déviant. A
la grille perceptive, 84 % des patients ont un score supérieur & 20. Au TPI, 36 % des
sujets AM S ont un score considéré comme déviant. Auzou (3) suggére que le TPI est un
outil de mesure de I'intelligibilité mieux adapté pour les dysarthries modérées ou
sévéres que pour les dysarthries légeres. C'est peut-étre pour cette raison qu'il y a
environ deux fois de patients considérés comme déviants au TPl qu’au score perceptif.
Le TPI doit ére donc complété par d autres épreuves lors d’ une évaluation de la
dysarthrie.

D’ apres ces résultats, nous pouvons établir qu’ environ 80 % des patients ont des
troubles de la parole. L’intelligibilité n’est néanmoins atteinte que pour le tiers des
patients. Des troubles de la parole n'entrainent donc pas systématiquement des
perturbations de I'intelligibilité. Krim (44) évoquait la dysarthrie chez 89 a 96 % des
patients. Nos résultats |égerement plus faibles peuvent étre dus a la date de I’ apparition
de la dysarthrie: en moyenne deux ans apres les premiers symptomes (58). Certains
patients ne sont malades en effet que depuis deux ou trois ans et leurs troubles sont donc
plus bénins.

La parole des patients AMS est atteinte en lecture mais également lors de
I”histoire en images. Pour la lecture, les patients lisent plus lentement et font davantage
d erreurs, ce qui atteint I'intelligibilité. Lors du récit sur images, les patients AMS
produisent des récits plus courts, avec un nombre plus faible de pauses et de phrases.

Les patients AMS ont une moyenne de 48,3 (+/- 31,1) au voice handicap index
(VHI). Des études récentes de P. Auzou (3) ont éudié les scores du VHI auprés d’une
population contréle et auprés dune population parkinsonienne. Il existe un écart

significatif entre la population contréle (5,7 +/- 6,0) et les patients parkinsoniens (55,5
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+/- 23,8). Les patients AMS ont donc des scores proches de la moyenne des

résultats des patients parkinsoniens.

e Au score perceptif, a la grille perceptive et au TPI, I’ordre du classement de
performances selon le type d AMS est le méme : les patients Shy-Drager sont les moins
ateints, suivis des patients AMS-P puis enfin des patients AMS-C. Cependant, les
écarts ne sont pas statistiquement significatifs pour les quatre épreuves, sauf au TPI
entre les patients Shy-Drager et les deux autres types.

Cet ordre différe pour le VHI ou les patients AMS-P sont les plus sévérement
touchés. Cette différence montre que le ressenti des troubles par les patients (VHI) n’est
pas forcément lié ala sévérité de I’ atteinte dysarthrique.

Nous ne pouvons donc pas conclure a une différence selon les types d AMS
pour le score perceptif et la grille perceptive. Néanmoins, le TPl prouve que les patients
Shy-Drager sont plus intelligibles. Bassich et a. (8) souligne d'ailleurs que les patients
Shy-Drager ne sont considérés comme dysarthriques que lors des stades tres avanceés de
la maladie, méme s des perturbations du fonctionnement des cordes vocales

apparaissent avant.

e L’analyse des différents domaines de la grille perceptive nous permet de voir
qu'il y a une différence significative entre les patients Shy-Drager e¢ AMS-C pour la
prosodie, I'intelligibilité et la réalisation phonétique. Dans ces domaines, les patients
AMS-C sont plus sévérement touchés que les autres malades. Dans les autres domaines,
il Ny apas de différence significative. Nous pouvons toutefois noter que les scores sont
semblables entre les trois types pour le caractére naturel. Les patients AMS-P sont plus
touchés en qualité vocale aors que ce sont les patients Shy-Drager qui souffrent le plus
des perturbations de la respiration.

Les résultats du domaine de I'intelligibilité de la grille perceptive confirment ceux
obtenus au TPI : les patients AMS-C sont les plus touchés et I'intelligibilité des patients

Shy-Drager est la plus préservée. Cela confirme les résultats de |’ étude de Bassich et al.

(8).
Au niveau du type des fautes, les profils sont différents selon le type d AMS. Les

patients AMS-C ont réalisé beaucoup derreurs portant sur la consonne initiade

(confusion d'assourdissement, sonorisation, simplification, complexification).
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Néanmoins, tous les types de contrastes phonétiques sont atteints. L’ atteinte chez
les patients cérébelleux est donc assez complete.
Les patients AMS-P ont des troubles de la nasalité ainsi que des confusions
d assourdissement ou de voisement de la consonne initiale. Les patients Shy-Drager ont
peu de fautes, ce qui révéle une atteinte relativement modérée de I’ articulation et de
I"intelligibilité.

Nous n’avons pas trouvé de littérature portant sur des analyses détaillées sur les
types d’ erreurs produites dans la parole. Cependant, Kluin et a. (42) a montré que les
différentes dysarthries (hypokinétique, cérébelleuse) trouvées dans I'AMS

correspondaient aux différentes formes cliniques de la pathologie.

L"hypothése 1 est donc confirmée : la dysarthrie fait partie du tableau clinique
de I’ AMS et différe selon le type d AMS, principalement au niveau de I’intelligibilité.
Les patients Shy-Drager ont moins de troubles dysarthriques que les patients des

autres types.

Hypothése 2: Les patients AMS peuvent avoir des troubles exécutifs de la
programmation visuo-constructive et des troubles de la programmation

langagieére.

e Si I'on compare la population AMS a la population générale, il y a une
différence statistiquement significative, en copie et en mémoire. La moyenne des
patients AMS se situe a plus de 2 écarts-type de la moyenne de la population générae
en copie. Les fonctions exécutives mises en jeu dans la figure de Rey sont donc
atteintes. La littérature n’est pas unanime sur les capacités visuo-spatiales. Ainsi, nos
résultats vont a |’ encontre de Bak et coll.(5). Cette étude montre, a partir de la Batterie
de la Perception de I’Objet Visuel et de I'Espace, qu’il n'y a aucun trouble visuo-
gpatial, quels que soient la durée de la maladie, les handicaps physiques importants et
les troubles cognitifs.

Le temps nécessaire a la reproduction de la figure est long par rapport a la
population générale. Méme si cela mériterait d' étre approfondi par d’autres épreuves,
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ces résultats laissent voir un ralentissement de la pensée. Dujardin et Lefebvre
(24) et Robbins et a. (67) soulignaient la présence de bradyphrénie (ralentissement de
la vitesse de traitement de I’information). Le patient 17 a méme mis 23 minutes pour
réaliser lafigure.
La mémoire visuelle est également touchée, les patients AMS se situent a —1,5
écart-type de la population générale. Des troubles de la mémoire ont été trouvés

précédemment dans d’ autres études (74).

e Au niveau des types de reproduction, 19 % des patients n’ ont pas une figure
de type | ou Il, que ce soit en copie ou en mémoire. Ce sont donc des stratégies
déviantes, qui correspondent au 10eme centile dans la population générale. Il y a donc
une atteinte des stratégies d’ organisation mais cela concerne une minorité des patients
AMS.

L es scores de planification montrent qu’ en copie, les patients ont quasiment tous
un minimum d organisation et de planification. Les résultats sont plus faibles en
meémoire, puisgue six patients ont un score inférieur a 2.

L’ organisation et la planification sont donc atteintes mais cela ne concerne

pasla majorité des patients.

e L’analyse de la figure de Rey selon le type d AMS indique qu'il existe une
différence entre les trois types d AMS. Elle est d ailleurs significative entre les patients
Shy-Drager et les patients AMS-C, qui sont les plus touchés. Seuls les patients Shy-
Drager ont des résultats proches de la moyenne. Leurs capacités exécutives sont donc
relativement préservées, au contraire des deux autres types. D’ ailleurs, Lauterbach (47)

ne trouvait pas de caractéristiques cognitives particulieres aux patients Shy-Drager.

e Au niveau de I'organisation du récit, les patients ont des difficultés
d organisation et planification. Les mémes résultats avaient été trouvés dans un
précédent mémoire sur les troubles du langage dans | es atteintes cérébelleuses (7).

L’ adaptation a la consigne du recit s'avere parfois difficile. En effet, les patients
décrivent les images plus qu’ils ne racontent réellement une histoire. Les actions sont
parfois relatées dans le désordre, voire méme omises, ce qui peut donner lieu a des
contresens. Certains patients ont des difficultés a trouver le terme précis. Leur manque
d anticipation peut étre d0 parfois a une certaine précipitation.
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Ainsi, le test de régression linéaire a montré que les troubles des fonctions
langagiéres et le débit sont corrélés. Plus le débit est rapide, plus le langage est atteint.
Quelques patients, en introduisant des pauses réguliéres dans leur récit, avaient
davantage de temps pour anticiper leur propos. Cette démarche peut constituer un des
axes de réeducation des troubles du langage dans I’AMS. En effet, une importante
précipitation de la parole entrave le déroulement des idées et donc du discours.

D’ apreslalittérature, Apostolovaet al. (1) adécrit un cas avec des troubles du
langage tels que des atteintes du vocabulaire, de la compréhension dans les
conversations complexes, et de la mémoire verbale. Le discours du patient comprenait
des anomies et des substitutions. Les perturbations des fonctions frontales et exécutives
étaient donc associées a des déficits du langage sémantique, ce qui semble étre le cas

dans notre étude.

e L’andyse de la programmation des fonctions langagiéres selon le type
d AMS confirme les résultats trouvés lors de lafigure de Rey. En effet, les patients Shy-
Drager ont une meilleure préservation de leurs fonctions langagiéres, ce qui était

également le cas lors de la programmation visuo-constructive de lafigure de Rey.

L hypothese 2 est donc confirmée : Les fonctions exécutives, au niveau de la
programmation visuo-constructive et la programmation langagiére, peuvent étre
atteintes chez les patients AMS, principalement dansles AMS-C et les AMS-P.

Hypothése 3: Les troubles de la parole et de la programmation langagiére sont

corrélésal’ évolution delamaladie.

e || n'existe pas d’ étalonnage de I'UMSARS. En comparaison avec la population
témoin appariée, |'écart entre les moyennes pour chague partie de I’'UMSARS est
statistiquement  significatif. Ceci est également valable pour les cing items
orthophoniques (parole n°1 et 2, déglutition, écriture, hypomimie).

Les résultats pour la déglutition et I’ écriture montrent qu’il existe une atteinte
importante dans ces domaines, qui nécessiterait une évaluation approfondie.

L"hypomimie, présente chez 44 % des patients, pourrait influencer la parole. Elle est

89




donc a prendre en compte dans I’ évaluation, mais aussi dans la rééducation, sous
forme de praxies par exemple.

Selon les deux items de la parole, entre 76 % et 88 % des patients ont une
atteinte de la parole (score supérieur ou égal a 1 al’item). Cette proportion se rapproche
de celle trouvée dans les épreuves dysarthriques (80 % de scores déviants au score
perceptif). D’ailleurs, les résultats aux items de la parole sont corrélés a ceux du score
perceptif. Les items de la parole de 'UMSARS refléetent bien | atteinte dysarthrique
méme s'ils méritent d’ é&tre compl étés par des épreuves complémentaires.

Il Ny a pas de différence statistiquement significative aux items de la parole
selon les types d AMS, méme s les patients AMS-P semblent les plus touchés. Les
patients Shy-Drager sont |es patients dont la parole est |la moins atteinte, ce qui confirme
les résultats trouvés aux épreuves dysarthriques. L’ absence d' écart significatif pourrait
étre due a la non spécificité des atteintes dysarthriques dans ces items. En effet,
plusieurs ééments sont regroupés dans la méme question pour |’item parole n° 2 et
I"item n°1 est trés global. Un patient Shy-Drager et un patient AMS-P peuvent avoir le

Méme score aux items mais pas pour |es mémes raisons.

e || nous a semblé intéressant de corréler I'UMSARS (ici, la partie |, activités
quotidiennes) au score perceptif et au score de langage. En effet, nous pouvons nous
demander si ladysarthrie et les troubles du langage sont liés al’ évolution de lamaladie.

Selon les résultats des analyses de régression linéaire, lapartie | del’UMSARS est
corrélée avec le score perceptif et avec le score de programmation des fonctions
langagieres. La parole et le langage sont donc atteints au méme rythme que la motricité
générale. L’ orthophonie doit donc faire partie intégrante de la prise en charge d'un
patient AMS.

Le score al’UMSARS et la durée de la maladie ne sont pas corrélés. Ce résultat
montre que I’ évolution de la maladie est tres hétérogene selon les patients et qu'elle

peut étre rapide.

L’ hypothése 3 est donc confirmée: Les troubles de la parole et de la programmation

langagiere sont corrélés al’ évolution de la maladie.
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Hypothése 4: Les troubles de la parole et de la programmation langagiére

sont corrélésal’ état psychologique.

Les patients AMS ont une moyenne de 19,7 avec un écart-type de 9,5 al’ Indice
de dépression de Beck (IDB). Il y a un écart statistiquement significatif entre les
patients AMS et leurs contrdles, la dépression est donc plus importante chez les patients
AMS que chez leurs témoins. 58 % des patients ont un score indiquant un état de
dépression (score supérieur ou égal a17), ce qui n’est le cas d’ aucun témoin.

Ces résultats confirment ceux de Benrud-Larson et a. (10) et Schrag et al. (73).
Leurs études ont évalué I’ effet de la dépression avec I'IDB sur la qualité de vie. Les
symptomes dépressifs étaient fréquents, souvent séveres, et constituaient un facteur
important dans la qualité de vie des patients AMS. Schrag et a. (73) montrait que 46 %
parmi 115 patients AM S souffraient de dépression. Nos résultats sont donc plus élevés.
Cette différence peut étre due alafaible taille de notre échantillon.

Une étude de Geser et al. (57), faisant partie de I'EMSA-SG (groupe européen
d étude sur I’ AMYS), a établi un score moyen al’IDB chez les patients AMS de 15, avec
un écart-type de 9. Aucune différence significative n’a été établie selon le sexe ou le
type d AMS. Ces résultats étaient corrélés a ceux de I’'UMSARS, mais pas al’ége du
début de lamaladie ou de la durée de la pathologie.

La corrélation entre la dépression et les troubles dysarthriques dépend de
I’épreuve évaluant la dysarthrie. En effet, par des tests de régression linéaire, nous
avons montré que les résultats a I’ Indice de Dépression de Beck sont corrélés avec ceux
obtenus au test phonétique d’intelligibilité (TPI) mais pas avec ceux obtenus au score
perceptif et au voice handicap index (VHI). La dépression serait donc liée al’ atteinte de
I"intelligibilité. 1l n'y aurait par contre pas de lien entre |’ évaluation subjective de la
VOiX par le patient ainsi que la sévérité de la dysarthrie et la dépression.

Ce résultat montre que lorsgue les patients ne peuvent plus se faire comprendre,
ils le vivent généralement mal. Notre éude ne nous permet pas de savoir si c'est la
dépression qui influence I’intelligibilité ou I’ inverse.

Il Ny a pas de corrélation entre les troubles des fonctions de programmation du

langage et la dépression. Ce résultat pourrait étre attribué au fait que les patients ne sont
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pas toujours conscients de leurs troubles de la programmation. A I'inverse, certains
patients amplifient leurs difficultés, ce qui peut les entrainer vers un état de dépression.
Les symptémes dépressifs sont en tout cas a prendre en compte dans la prise en
charge orthophonique, puisqu’ils sont fréquents dans|’ AMS.

L'hypothese 4 est donc en partie confirmée: Si I'on prend en compte
exclusivement I'atteinte de I'intelligibilité pour les troubles dysarthriques, I’ état
psychologique est corrélé aux troubles de la parole. Cependant, il n’est pas corrélé a

I atteinte des troubles de la programmation du langage.

Limites de cette étude

e Notre population n’a pas la méme composition selon le type d AMS que
celle décrite dans la littérature. 1l serait donc intéressant de refaire ce type de bilan
aupres de patients AMS dont le nombre dans chaque forme de la maladie respecterait
ceux de la littérature. De plus, poursuivre notre étude sur un nombre plus important de
patients permettrait de confirmer ou non ces premiers résultats. Ceci est également
valable pour le nombre de patients Shy-Drager (quatre) qui limitent |’ interprétation des

résultats. Il faut noter néanmoins qu’il a déja été difficile de trouver ces 25 patients.

e Certains domaines mériteraient une évaluation plus approfondie, comme
par exemple la mémoire, les fonctions exécutives ou le langage. Chacun de ces

domaines mériterait un bilan spécifique.

e D’autres troubles n'ont pas été éudiés dans ce mémoire, comme la
déglutition ou I’ écriture. Ces sujets pourraient constituer des thémes pour des mémoires
futurs sur I’ AMS. Pour I histoire en images, il ne nous a pas paru nécessaire de se servir
du logiciel CLAN vu le faible échantillon de langage. Il serait néanmoins intéressant de
faire la standardisation de |’ histoire en images, éventuellement avec ce logiciel. Nous
avonsici utilisé un tableau d’ analyse, dont nous avons choisi les critéres. |l serait donc

intéressant de corréler ce tableau avec d’ autres tests de langage.
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e Les patients AMS, et en particulier AMS-C, souffrent de troubles
visuels. Ces atteintes ont pu parfois entraver certaines taches comme lafigure de Rey ou
la lecture, mais il est difficile en tant qu’ orthophoniste d évaluer I'impact de ces

troubles visuels. 1| est important cependant d’ en avoir conscience.

e Notre bilan utilise des tests qui ne sont pas purement orthophoniques. Il
est clar que certains items de I'UMSARS sont difficiles a coter en tant
gu’ orthophoniste et que ce n'est pas notre réle de diagnostiquer une dépression.
Cependant, nous avons utilisé ces épreuves afin de les corréler aux épreuves
dysarthriques. C’est pourquoi nous avons seulement utilisé la premiére partie « activités
quotidiennes » dans’"UMSARS.

e Enfin, notre étude propose un bilan qui est surtout adapté pour des
patients avec une certaine préservation des capacités. En effet, nous n’avons pas eu de
patients mutiques alors que cela peut arriver a un stade avancé de la maladie. Notre
bilan ne correspondrait pas a ce type de patients, dont les capacités de communication

sont trop altérées.

Eventuelles pistes pour améliorer ce protocole de bilan

En vue des limites observées, il serait intéressant de compléter notre bilan par
des épreuves évaluant la déglutition et I'écriture, ains que des épreuves
complémentaires pour les fonctions exécutives et les capacités cognitives. Cependant, il
faut veiller a une durée de passation relativement courte en raison de la fatigue des
patients.

De plus, apres cette éude sur I’évauation, d autres mémoires pourraient étre

dével oppés sur larééducation dans la prise en charge orthophonique des patients AMS.
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I mplications dans la prise en char ge orthophonique

Il est donc nécessaire que I’évaluation orthophonique d'un patient AMS ne
comporte pas que des épreuves dysarthriques mais également des tests pour le langage
et les fonctions exécutives.

La rééducation doit prendre en compte ces différentes atteintes, ainsi que des
troubles non orthophoniques pouvant influencer les compétences de la parole, comme la
dépression ou les troubles dysautonomiques.

Enfin, comme I’AM S demeure une maladie rare et méconnue, les patients et leur
entourage se posent souvent beaucoup de questions et I’ orthophoniste peut étre un des

interlocuteurs prét a répondre a certaines interrogations.
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CONCLUSION

Notre objectif était de présenter un protocole de bilan d’ évaluation des différents

troubles existants dans la sémiologie de I’ atrophie multisystématisée.

Notre étude a montré qu'il existe des troubles de la parole mais auss de la
programmation langagiere et visuo-constructive dans I’AMS. Ces difficultés touchent
moins les patients Shy-Drager que ceux des autres formes cliniques. Les troubles de la
parole et du langage sont corrélés al’ évolution motrice et I atteinte de I'intelligibilité est

corrélée aladépression.

Nous avons pu voir que les troubles sont tres variés selon les formes de la
maladie et selon les patients. Plusieurs domaines nécessiteraient donc une évaluation

plus approfondie, comme les fonctions exécutives ou la déglutition.
Enfin, a la suite de cette recherche sur |’ évaluation orthophonique dans I’ AMS,

il serait intéressant de réaliser des études sur la rééducation. Une présentation clinique
aussi variée induit probablement un grand éventail de rééducations possibles.
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LEXIQUE

Akinésie: définie par la rareté des mouvements et par la lenteur du geste, provoquant
des troubles de la marche et une hypomimie. Les mouvements ralentis entrainent des
difficultés pour la mastication et 1a déglutition (37).

Apraxie idéomotrice: incapacité d effectuer un geste sur demande mais qui est
préservé en spontaneé (43).

Ataxie: incoordination motrice consécutive a un trouble du systeme sensoriel ou
cérébelleux. Elle atteint généralement les mouvements volontaires des membres, la
marche et peut étre accompagnée par un tremblement d’ action (86).

Ataxique : désigne une dysarthrie provoquée par une atteinte du cervelet ou des circuits
cérébelleux. Elle résulte d’un geste insuffisasmment controlé. Parmi les caractéristiques,
on note un débit ralenti, une articulation explosive et une intensité irréguliere (3).

Bradylalie: débit lent et métronomique (3).
Diadococinésies : répétition de mouvements alternes.

Dysarthrie: désigne I’ensemble des troubles de la parole liés a des perturbations du
contréle musculaire des organes de la parole, dont I’ origine est une lésion du systeme
nerveux central ou périphérique. Ce terme comprend tous les dysfonctionnements
relatifs alarespiration, phonation, articulation, nasalisation et prosodie (28).

Dysphagie : désigne une géne pour déglutir et avaler. Les principaux symptomes sont
la présence d’'un bavage, d’une toux lors de I’ingestion de liquides ou de solides, de
difficultés a avaler ou a mastiquer. On peut observer alors des blocages ou des fausses
routes (59).

Fonctions exécutives : ensemble des fonctions nécessaires au controle et alaréalisation
de taches complexes. Cela nécessite la mise en place de stratégies efficaces, comme la
planification, laflexibilité ou I’ inhibition, en vue d' un objectif (12).

Hypersialorrhée : exceés de salive dans la cavité buccale, présent sous forme de bavage
(59).

Hypertonie : rigidité, qui provoque des sensations d'inconfort et de tension
musculaire. Elle touche le tonus postural mais également le muscle vocal (37).

Hypohydr ose ou hyperhydrose : diminution ou exces anormal de la sudation (61).
Hypokinétique : désigne une dysarthrie avec des mouvements articulatoires réduits et

une modulation prosodique diminuée qualifiée de monotone. Elle est caractéristique de
la maladie de Parkinson (59).
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Maladie de Parkinson : affection neurodégéenérative fréquente (au deuxieme rang
aprés la maladie d' Alzheimer), qui se caractérise par la triade suivante : tremblement,
rigidité et akinésie. L’ age moyen de début se situe entre 55 et 60 ans (24).

Mixte: désigne une dysarthrie provoguée par une atteinte disséminée du systeme
nerveux. Il n'y a donc pas de description type de la dysarthrie mixte. Elle est présente
dans la sclérose latérale amyotrophique, la sclérose en plaques, les traumatismes
craniens et |es atrophies multisystématisées (3).

Nystagmus : mouvement involontaire d'oscillation du globe oculaire (49).

Palilalie : répétition involontaire des premiéres syllabes d’un mot, pouvant évoquer un
pseudo-bégaiement (59).

Paralysie supranucléaire progressive (PSP) : maadie neurodégénérative caractérisée
par une paralysie de la verticalité du regard, une paralysie pseudo-bulbaire, une dystonie
axiae et une démence (24).

Rhinolalie: altération pathologique du timbre de la voix et des phonémes, due a une
perturbation de la participation de la cavité nasdle lors de la phonation et de
I'articulation (59).

Spastique : désigne une dysarthrie caractérisée par des effets combinés de la faiblesse
et de la spadticité, provoquant une réduction de I'intelligibilité. Les mouvements
deviennent lents, accompagnés d’ une réduction de leur force et de leur amplitude (3).

Stridor : son respiratoire strident et tendu, avec une hauteur plus haute que pour le
ronflement (54).

Tachylalie: débit lent, qui s'accélére en fin de phrases, imitant la festination de la
marche (3).
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ANNEXES



Annexe l: leprotocole

Nom : Prénom
Date de naissance : [
Niveau d’ éudes : Profession :

Niveau socioculturel :

Typedel’AMS: Diagnostic : possible / probable
Date des premiers symptoémes : Duréedelamaladie:

Nature des premiers symptomes :

Prise en charge orthophonique : oui/ non
- Date du début de la prise en charge::
- Contenu :

Prise en charge en kinésithérapie : oui/ non

- Contenu :

Traitements (type L-dopa, antidépresseurs, autres...) :

Datedelapassation: / /2007 Durée du bilan :

Le niveau socioculturel de ces patients est défini selon les critéres suivants
(d'aprés R.GIL, 2003) (30) :

NSC1: lllettré.

NSC2 : Sait lire, écrire et compter.

NCS3 : Niveau de fin d’ études primaires (5 années de scolarisation).

NSC4 : Niveau de BEPC (9 années de scolarisation) ; ou pour les métiers
manuels, niveau CAP sans spécialisation.

NSC5 : Niveau classe terminale (fin du deuxieme cycle secondaire, 11 ou 12
années de scolarisation) ou pour les métiers manuels, niveau ouvrier ou artisan avec
responsabilités techniques ou de gestion.

NSC6: Niveau baccalauréat ou métiers manuels hautement qualifiés avec
cursus prolongés comme les compagnons du tour de France.

NSC7 : Niveau dipléme universitaire.



1. Lecturedutextedela BECD.

Extrait de « Pierrot », de Guy de Maupassant

Temps: Nombre de mots prononcés :

Débit (nombre de mots par seconde) : Débit (nombre de mots par minute) :
Nombre d erreurs : Nombre de pauses :

Score d'intdligibilité : Pourcentage d’intelligibilité :

2. Récit sur I’histoire en images.

Consigne : « Voici 4 images qui racontent une petite histoire. Je vous demande de me la

raconter ».

Temps:
Transcription :

Nombre de mots prononcés :
Débit (nombre de mots par seconde) : Débit (nombre de mots par minute) :

Nombre de phrases : Nombre de pauses :

Fonctions langagiéres :
Narration: /3 Pronoms: /3 Actions: /3
Surinterprétation: /3 Contresens: /3 Planification: /3

Score perceptif : /20 Grille perceptive: /140






3. Inventaire de Dépression de Beck.

Consigne: «Je vais vous poser quelques questions pour connditre votre état
psychologique de ces derniéres semaines. Pour chague groupe d'énoncé, dites-moi

lequel décrit le mieux votre état.»

Tristesse [] Intérét pour les autres []
Découragement [] Esprit de décision []
Echec [] Apparence []
Satisfaction ] Travail ]
Culpabilité ] Sommeil []
Punition [] Fatigue []
Déception [] Appétit []
Mauvaise estime desoi [ Amaigrissement []
Idées suicidaires [] Problemes physiques []
Pleurs ] Niveau d énergie ]
Irritabilité [] TOTAL : /63

Interprétation del’Inventaire de dépression de Beck

1-10: Hauts et bas considérés comme normaux.

11-16: Troubles bénins de I'humeur (mais corrections a apporter).
17-20: Caslimite de dépression clinique.

21-30: Dépression.

31-40: Dépression grave.

Plusde 40: Dépression extréme.



4. L’'UMSARS.

|. ACTIVITESDE LA VIE QUOTIDIENNE

1) Parole || 7) Marche ||

2) Dégldtition || 8) Chutes (coter le dernier mois) |_|
3) Ecriture || 9) Symptomes orthostatiques ||
4) S dimenter et manipuler les couverts| | 10) Troubles urinaires | _|

5) Habillage || 11) Troubles sexuels ||

6) Hygiene |_| 12) Transitintestina ||
TOTAL 148

l1- ECHELLE D’EXAMEN MOTEUR

1) Expression faciale |_| 8) Tapotement desdoigts | |
2) Parole || 9) Agilitédelajambe | _|
3) Oculomoatricité || 10) Test talon-genou ||

4) Tremblement derepos |_| 11) Selever d'unechaise | |
5) Tremblement d’action | | 12) Posture | _|

6) Rigidité || 13) Oscillationsdu corps ||

7) Mouvements alternatifs rapidesdes mains|__| 14) Marche ||

TOTAL /56

[11- HY POTENSION ORTHOSTATIQUE

Tension artérielle systolique Couché L
Debout (2 min) LI |
Impossible a enregistrer ||

Symptomes orthostatiques* Ou || Non ||

V- ECHELLE D’INVALIDITE | |




5. Test Phonétiqued’Inteligibilité (TPI).

Scoretotal : /52
Typederreurs: A: /8 B: /8 C:. /8 D: /8 E: /8
F /8 G /8 H: /8 l: /8 J /8 K: /8
L: /8 M: /8
Tableau des contrastes phonétiques
Contrastes phonétiques Exemple

A Voyelle antérieure - postérieure la rue / la roue

B Voyelle ouverte - fermée des bains /dix bains

C Voyelle labiale - non labiale le fer / les fers

D Voyelle orale - nasale donna / donnant

E Consonne initiale sourde - sonore donna / tonna

F Consonne médiane sourde - sonore I'étal / les dalles

G | Changement de lieu d'articulation des fricatives tracer / trachée

H |Changement de lieu d'articulation des occlusives roter / roguet

I Occlusive / fricative des thons / des sons

J Occlusive / nasale basset/ masser

K IR/ - Iw/ scierie / si oui

L Initiale complexe - simple tracer / tasser

M Consonne finale - rien la roue / la rousse

6. FiguredeRey en copie.

Consigne: « Voici un dessin assez compliqué. Je vous demande de le recopier. |l faut
faire attention aux proportions et surtout ne rien oublier. A certains moments, je vous
donnerai un crayon de couleur différente. C'est pour me rappeler I’ ordre que vous avez
choisi pour lacopie. || n'est pas nécessaire de se héter. »

Ordre des couleurs : rouge, noir, bleu foncé, rose, bleu clair, vert, marron.



Types de copie:

| : construction sur I’ armature (grand rectangle puis autres éléments et détails)
Il : détails enrobés dans |’ armature ou diagonales avant contours
[11 : contour général (contour intégral sans différencier le rectangle central)

IV : juxtaposition de détails de proche en proche
V : détails sur fond confus
V1 : réduction a un schéme familier

VII : gribouillage (aucun éément ni forme globale)

Total: /36  (moyenne:32, écart-type:1,8)

Type de copie: Temps:

Baréme des temps de copie :

centiles 10 25 50 75 100
minutes 6 5 4 3 2
Baréme des types de copie et de reproduction de mémoire :
centiles 10 25 50 75 100
type 117\ I | | |

Score de planification:

4 Les structures globale, externe et interne sont respectées, la figure est centrée sur la

feuille, le rectangle est d’ abord dessiné.

3: Lafigure est contenue dans les limites de la page, |a structure globale est respectée,

avec de nombreux détails, le triangle droit est dessiné avant les petits détails et I’ ordre

des dessins N’ est pas di au hasard.

2 : Lafigure est contenue dans les limites de la page, le grand rectangle est présent ainsi
que d’ autres éléments, et I’ ordre des dessins n’ est pas compl éement di au hasard.

1: Le grand rectangle est reconnaissable et I’ ordre des dessins n’est pas compl étement

dl au hasard.

0: Il n'y a pas d’ appréciation de la structure globale de la figure et d organisation et

|’ ordre des dessins est totalement d au hasard.




7. VoiceHandicap Index (VHI).

SCORE TOTAL /120
SCORE FONCTIONNEL 140
SCORE PHY SIQUE 140
SCORE EMOTIONNEL 140

8. FiguredeRey en mémaire.

Consigne : « Je vous demande de reproduire le méme figure que vous avez dessinéeiil y

a quelques minutes, mais cette fois ci, sans le modéle. Le temps n’ est pas limité. »

L’ ordre des couleurs est le méme.

Total: /36  (moyenne:22, écart-type: 4,9)

Type de copie:

Baréme des types de copie et de reproduction de mémoire:

centiles

10

25

50

75

100

type

/v

Score de planification :







l. Annexe 2 : Histoire en images




Annexe 3: Caractéristiques cliniques des patients

Date premiers

Nom | Sexe|Diagnostic AMS| Typedel'AMS Age |NSP - . .
symptomes | Duréedelamaladie : A
_ . Nature des premiers symptémes
possible/ mois/ année Enmois
probable
1| F probable AMS-C 56ans | 6 | février-03 35 troubles delamarche, puis de
I'écriture et de la parole
troubles équilibre, de latension

2 | M probable Shy-Drager 60 ans 7 | novembre-00 75 artéridlle et cardiague

3 | M probable AMS-C 55 ans 7 juin-03 43 difficultés pour le golf

4 | M probable AMS-C 56ans | 2 | janvier-03 49 troubles de la parole et problemes

d'équilibre. Agressivité
5 | M probable AMSP 49ans | 5 | septembre-03 40 trés grande fatigue, incontinence
nocturne

6 | M probable AMS-C 60 ans 2 juin-97 113 malaises, vertiges, déséquilibre

7 | M probable AMS-C 60 ans 6 | décembre-04 26 , ,chg'_[e apres etre assis, perte
d'équilibre, troubles de lamarche

8 | M probable AMS-C 63 ans 6 juin-01 68 crampes au mollet

9 = probable AMS-C 57 ans 6 juin-93 165 déséquilibre

10 | F possible AMS-P 67 ans 6 octobre-96 122 auriculaire qui tremblait, rigidité

11 | F probable AMS-C 65 ans 3 juillet-99 92 déséquilibre




1 probable AMS-P 87 ans mai-92 178 troubles de la déglutition

13 probable AMS-P 72 ans juillet-03 44 vertiges

14 probable AMS-C 58 ans avril-05 23 bégaiement, faible intensité de la voix
15 possible AMS-P 82 ans mai-03 46 vertiges, hypotension

16 probable Shy-Drager 66 ans novembre-99 87 Z?IQP;[t?gi?r?ci?#:::ebr:ged:;griegt?géi
17 probable AMS-C 56 ans mai-92 178 tro;ltjil ?dgglu arcg(r)rl:;rt’sf)léiqsum?)rr%her
18 probable AMS-C 51 ans septembre-01 67 équilibre, chutes vers 'avant

19 probable AMS-C 62 ans décembre-02 51 difficultes po‘g&‘:i rr:]glelf]s'e mouvement
20 possible AMS-P 80 ans février-00 85 chutes, équilibre

21 probable Shy-Drager 64 ans mai-99 95 équilibre, chutes (tension)

22 probable AMSC 49 ans juin-04 34 équilibre, mauvaise articulation

23 possible Shy-Drager 59 ans ao(t-05 18 évanouissement (hypotension)

24 possible AMS-P 60 ans septembre-00 79 écriture

25 probable AMS-P 74 ans juillet-04 33 micrographie, troubles urinaires




CARACTERISTIQUESDE LA PRISE EN CHARGE DESPATIENTS

N Prise en Prise en charge Ortho / contenu
om charge Prise en charge kiné / Traitements
Ortho / date contenu
de début
1 nov-04 souffle et respiration/ mémoire et attention marche et coordination antldepress.eurs, contre latension,
antiparkinsoniens
2 mai-06 maitrise de |arespirati on et delaparolelors respiratoire contre hypotension et troubles urinaires
de lalecture. Raisonnement
) structurer son langage et discussion autour S et , . . .
3 déc-04 des symptomes massages et équilibre pour I'équilibre, homéopathie et ostéopathie
pour lathyroide, le coaur et lacirculation
4 non non . ; ) .
sanguine. antiparkinsonien
5 non EBSOUplISSEl nent des antidépresseurs jusqu'a fin 2006 et antidouleurs
articulations
6 juin-00 praxies et articulation déplacement, bassin, préhension ant depresseu_rs, ant| parkl_nsonl en, contrea
tension, l'incontinence. ..
7 non jambes, fessiers, équilibre Antidépresseur, tension
8 déc-04 répétition, articulation, praxies. équilibre, posture L-dopa ne marche p?;grg:]deprssssur, contre|a
janv-07 articulation, praxies, assouplissement de la équilibre, tonus contre les troubles urinaires et I'nypertension +
9 face et du cou vitamines
10 non respiration, massages antiparkinsonien
S A régulateur de tension, contre |'incontinence,
11 janv-02 mobilisation, massages vitamine E, antidépr ;
arrét (trop fatigable) arrét antiparkinsonien (réponse mitigée), antidépresseur

12




13 mai-05 respiration, articulation, attention, écriture respiratoire, marche antiparkinsonien, antidépresseur, contre latension
14 sept-06 articulation, déglutition équilibre aucun

15 non non pour latension et |a prostate

16 arrét rr}cgg)lii rsaatt(i)?rr;'mrsg(t:)rrl? tension, antidépresseurs, RGO

17 non arrét pour I'équilibre, antidépresseurs, sophrologie
18 avr-06 parole, articulation, diadococinésies, voix jambes, équilibre, mains antidépresseur, vasodilatateur

19 non dos, détente pour latension, troubles urinaires, antidépresseur
20 non détente, massages antiparkinsonien

a | o | epraion o s e | e,
22 sept-04 parole, praxies, écriture marche, équilibre aucun

23 non jambes modopar, pour latension

24 juin-05 respiration, praxies, voix barres, flexion, jambes antiparkinsonien, tension

25 arrét colonne vertéorale tension




Annexe 4: Autorisation

AUTORISATION

Je, soussigné(e), M......oooiiiiiiiii i, , autorise Melle Magali Martineau a
me faire passer un bilan orthophonique et a utiliser les résultats pour son mémoire sur

les atrophies multisystématisées en vue de I’obtention du certificat de capacité en
orthophonie.

Signature :

Annexe 5. Résultatsdes patients

Notations :

Pour le temps de lecture, * signifie que la lecture n’a pas été réalisée dans son
intégralité. Lafraction du score d’intelligibilité est alors précisée.

Laprésence d une croix (x) signifie que I’ épreuve n’a pas été réalisée.

Pour situer le temps de copie de la figure de Rey, e temps écoulé est toujours

ramené a la minute supérieure; ains, la valeur 3’ signifie « entre 2 et 3 minutes ».



Epreuve/Patient 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12
Durée du bilan 1h10 | 1h30 | 1h15 | 1h20 | 1h10 | 1h15 1h 55' 1h10 | 1h05 | 1h30 1h
Lecture: vitesse (en seconde)| 80 73 76 170 48 302* 45 X 65 60 X 54*
nombre de mots 131 131 131 146 131 113 132 131 131 30
débit nombre mots/min 98,3 | 107,7 | 1034 | 515 | 1638 | 225 176 120,9 131 33,6
débit nombre mots/sec 1,6 1,8 1,7 0,9 2,8 0,4 29 2 2,2 0,6
nombre de mots inintelligibles 0 0 0 14 0 7 0 0 0 2
score d'intelligibilité /131 131 131 131 117 131 78/85 131 131 131 21/23
pourcentage d'intelligibilité | 100% | 100% | 100% | 89% | 100% | 92% | 100% 100% | 100% 91%
nombre de pauses 34 31 42 50 31 46 24 25 23 10
HEI: temps (en seconde) 44 32 34 48 47 40 38 30 55 50 63 80
nombre de mots 69 62 62 79 99 69 96 16 98 93 5 40
débit: nombre mots/min 96,2 116,2 | 1094 | 98,7 126,4 | 103,5 | 151,6 32 106,9 | 1116 4,7 30
débit: nombre mots/sec 1,6 1,9 1,8 1,6 2,1 1,7 25 0,5 1,8 1,9 0,1 0,5
nombre de pauses 8 11 14 13 20 14 17 6 17 12 0 15
nombre de phrases 5 5 6 8 6 5 6 4 5 7 1 9
Score perceptif /20 8 11 9 10 1 17 2 16 9 9 20 16
Grille Perceptive /140 38 53 39 38 2 80 8 56 36 43 88 76
Qualité vocale /48 13 21 9 10 0 21 0 22 9 17 27 33
Réalisation phonétique /24 5 7 10 8 0 15 1 10 2 0 20 6
Prosodie /48 13 11 15 16 2 30 5 16 11 17 26 19
Respiration /12 4 10 0 0 0 7 1 2 0 5 7 11
Intelligibilité /4 1 1 2 2 0 3 0 3 1 1 4 3
Caractére naturel /4 2 3 3 2 0 4 1 3 3 3 4 4
IDB /63 11 18 13 39 39 30 4 24 10 21 X 22




Epreuve/Patient 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12

UMSARS: score /108 19 28 27 26 31 65 18 45 23 41 88 86

I: activité quotidienne /48 7 20 11 13 16 39 8 14 11 19 38 39

Il: examen moteur /56 11 7 14 12 14 32 9 29 10 21 45 42

Ill: hypotension orthostatique non oui non oui oui ouli non non oui oui ouli oui

IV: invalidité /4 1 1 2 1 1 4 1 2 2 1 5 5

TPI (/52) 49 51 51 40 47 40 52 26 50 52 22 47

A (voyelle antérieure/postérieure) 0 0 0 0 0 0 0 3 0 0 0 0

B (voyelle ouverte/fermée) 0 0 0 1 1 2 0 0 1 0 2 1

C (voyelle labiale/non labiale) 0 0 0 0 1 1 0 3 0 0 3 0

D (voyelle orale/nasale) 0 0 0 2 0 1 0 0 0 0 5 0

E (consonne initiale sourde/voisée) 3 1 0 4 1 2 0 5 1 0 3 1

F ( consonne médiane sourde/voisée) 0 0 1 1 0 3 0 1 0 0 3 0

G (lieu d'articulation fricative) 0 0 0 2 0 0 0 0 0 0 2 2

H (lieu d'articulation des occlusives) 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 3 0

| (occlusive/fricative) 0 0 0 0 0 0 0 2 0 0 3 0

J (occlusive/nasale) 0 0 0 2 0 1 0 0 0 0 2 1

K (/IR/-Iwl) 0 0 0 0 1 0 0 3 0 0 5 0

L (initiale complexe/simple) 0 0 0 0 1 2 0 5 0 0 3 0

M (consonne finale/rien) 0 0 0 1 0 0 0 4 0 0 1 0

Figure de Rey (C) temps 5' 3 4' 6' 2 7' 3 5' 7' 4 X X

score /36 28,5 31 22 23 33 7,5 31 22,5 31 32 X X
type de la figure | I \Y% 1\ Il V Il I \Y% I
Planification 4 4 2 2 4 0 4 2 3 3

VHI (/120) 60 54 28 41 6 92 9 67 43 112 X 79

physique (/40) 24 22 11 16 2 27 5 21 22 37 17

fonctionnel (/40) 9 20 10 11 2 31 0 22 12 36 34

émotionnel (/40) 27 12 7 14 2 34 4 24 9 39 28

Figure de Rey (M) score /36 9,5 23 9 4 18,5 4,5 11,5 9 13,5 7,5 X X
type de la figure [ I v v Il \Y I I v I
Planification 3 4 0 1 4 0 3 2 1 1




épreuve/patient 13 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23 24 25
Durée du bilan 1h10 40' 45' 1h 1h15 | 1h40 1h 45' 1h30 55' 1h 1h05 1h
Lecture: vitesse (en seconde)] 120 70 55 70 83 58 50 151* 60 77 49 79 51
nombre de mots 124 142 132 132 133 131 133 54 132 131 134 141 132
débit nombre mots/min 62 121,7 144 | 1131 | 96,1 | 1355 | 159,6 | 60,4 132 102,1 | 164,1 | 107,1 | 155,3
débit nombre mots/sec 1 2 2,4 1,9 1,6 2,3 2,7 0,4 2,2 1,7 2,7 1,8 2,6
nombre de mots inintelligibles| 11 0 1 0 2 2 1 3 0 1 3 0 0
score d'intelligibilité /131 120 131 130 131 129 130 130 20 131 130 128 131 131
pourcentage d'intelligibilité 92% | 100% | 99% | 100% | 98% 99% 99% 87% | 100% | 99% 98% | 100% | 100%
nombre de pauses 25 27 26 29 27 28 28 35 25 36 25 33 25
HEI: temps (en seconde) 29 15 30 48 26 79 47 53 35 73 16 41 36
nombre de mots 33 39 66 84 46 82 92 50 70 171 48 78 116
débit: nombre mots/min 68,3 156 132 105 106,2 | 62,3 | 1174 | 566 120 123,6 180 114,1 | 193,3
débit: nombre mots/sec 1,1 2,6 2,2 1,75 1,8 1 2 0,9 2 2,1 3 1,9 3,2
nombre de pauses 7 5 11 17 11 17 19 14 9 29 10 13 12
nombre de phrases 4 5 4 7 5 7 7 4 7 6 4 5 7
Score perceptif /20 12 12 4 6 7 12 1 17 8 13 5 13 8
Grille Perceptive /140 59 54 16 24 32 51 7 79 45 56 22 51 27
Qualité vocale /48 22 17 8 9 9 14 2 30 20 16 5 21 5
Réalisation phonétique /24 8 13 3 1 5 6 1 14 3 15 5 6 3
Prosodie /48 19 17 4 12 14 23 4 19 13 14 6 12 15
Respiration /12 6 2 0 0 1 3 0 9 7 6 4 7 1
Intelligibilité /4 2 2 0 1 1 2 0 3 0 2 1 2 2
Caractére naturel /4 2 3 1 1 2 2 0 4 2 3 1 3 1
IDB /63 33 18 14 12 10 23 12 25 31 17 10 22 15




Epreuve/Patient 13 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23 24 25
TPI (/52) 43 50 51 50 50 48 52 38 52 49 50 50 50

A (voyelle antérieure/postérieure) 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
B (voyelle ouverte/fermée) 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0

C (voyelle labiale/non labiale) 1 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0
D (voyelle orale/nasale) 3 2 0 0 0 0 0 2 0 0 0 0 1

E (cons initiale sourde/voisée) 2 0 0 1 0 2 0 3 0 0 1 0 0
F ( cons médiane sourde/voisée) 0 0 1 1 0 0 0 3 0 0 1 0 0
G (lieu d'articulation fricative) 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0
H (lieu d'articulation des occlusives)] 0 0 0 0 0 1 0 1 0 0 0 0 0
| (occlusive/fricative) 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0

J (occlusive/nasale) 2 0 0 0 0 0 0 3 0 1 0 1 1

K (IR/-/wl) 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0

L (initiale complexe/simple) 0 0 0 0 1 0 0 2 0 2 0 1 0

M (consonne finale/rien) 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
Figure de Rey (C) temps 4 3 3 3 23' 3 3' X 5' 5' 8' 5' 4
score /36 14,5 28 31 35 27 27 31 32 25 26 25 33

type de la figure Il I Il I v I Il Il I\ \% I I
Planification 3 4 3 2 2 4 2 2 3 2 3 4
VHI (/120) 57 76 15 26 2 17 8 90 57 50 23 72 75
physique (/40) 20 20 5 16 0 13 8 32 19 15 7 24 25
fonctionnel (/40) 24 22 6 8 0 0 0 34 20 20 7 27 27
émotionnel (/40) 13 34 4 2 2 4 0 24 18 15 9 21 23
Figure de Rey (M) score /36 14 23,5 20 24 14 22 14,5 X 18,5 11 11 20 24
type de la figure Il I Il I \Y% I Il I 1\ \Y% I I
Planification 2 3 3 2 2 3 2 2 2 1 3 4




Annexe 6: Résultats destémoins

Témoins de 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12
lecture:temps (en seconde) 53 49 46 46 53 53 59 55 52 52 47 64
nombre de mots 133 131 131 133 135 131 131 131 132 131 135 131
débit nombre mots/min 150,6 | 160,4 | 1709 | 1735 | 1528 | 148,3 | 133,2 | 1429 | 1523 | 151,2 | 172,3 | 122,8
débit nombre mots/sec 2,5 2,7 2,8 29 2,5 2,5 2,2 2,4 25 25 29 2
nombre d'erreurs 0 0 0 1 1 0 1 1 0 0 0 1
nature des erreurs oignon | oignon ont avait oignon
score d'intelligibilité /131 131 131 131 130 130 131 130 130 131 131 131 130
pourcentage d'intelligibilité | 100% | 100% | 100% | 99% 99% | 100% | 99% 99% | 100% | 100% | 100% | 99%
nombre de pauses 29 28 24 28 28 25 32 31 31 26 25 32
HEI: temps (en seconde) 29 29 72 35 72 36 46 57 72 58 31 45
nombre de mots 88 99 143 91 195 94 93 188 214 96 86 53
débit: nombre mots/min 182,1 | 204,8 | 119,2 156 162,5 | 156,7 | 121,3 | 197,9 | 156,6 | 99,3 166,5 | 70,7
débit: nombre mots/sec 3 3,4 2 2,6 2,7 2,6 2 3,3 2,6 1,7 2,8 1,2
nombre de pauses 15 15 27 14 22 13 20 43 35 28 14 14
nombre de phrases 5 5 13 6 11 7 7 15 14 8 6 6
Score perceptif /20 0 0 1 0 0 2 0 0 2 1 0 2
Grille Perceptive /140 0 0 4 1 1 5 2 0 4 4 0 9
Qualité vocale /48 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0 5
Réalisation phonétique /24 0 0 0 0 1 3 0 0 1 0 0 0
Prosodie /48 0 0 4 1 0 0 2 0 3 4 0 3
Respiration /12 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1
Intelligibilité /4 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
Caractére naturel /4 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0 0
IDB /63 3 5 8 10 2 0 0 0 4 3 0 1
UMSARS:
I: activité quotidienne /48 0 3 1 0 0 2 0 0 0 0 0 5
II: examen moteur /56 1 0 0 0 0 0 0 2 0 0 2 7
[ll: hypotension orthostatiqgue | non non non non non non non non non non non non
IV: invalidité /4 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 2
TPI /52 52 52 52 52 52 52 52 52 52 52 52 51
VHI /120 3 6 1 12 11 6 4 13 2 6 36 12
P /40 2 3 0 4 5 1 2 7 2 1 8 6
F /40 1 2 1 6 6 3 2 4 0 3 12 6
E /40 0 1 0 2 0 2 0 2 0 2 16 0




Témoins de 13 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23 24 25
lecture:temps (en seconde) 48 48 65 44 55 52 48 95 57 46 53 57 60
nombre de mots 132 131 136 132 131 134 131 176 136 131 131 134 132
débit nombre mots/min 165 163,8 | 1255 180 1429 | 1546 | 163,8 | 111,2 | 143,2 | 170,9 | 1483 | 1411 132
débit nombre mots/sec 2,75 2,8 2,1 3 24 2,6 2,8 1,9 24 2,8 25 24 2,2
nombre d'erreurs 0 0 0 0 0 1 0 2 0 1 0 0 1
nature des erreurs oignon le, et ont tranquillement
score d'intelligibilité /131 131 131 131 131 131 130 131 129 131 130 131 131 130
pourcentage d'intelligibilité | 100% | 100% | 100% | 100% | 100% | 99% | 100% | 98% | 100% | 99% | 100% | 100% 99%
nombre de pauses 27 27 27 27 27 28 29 36 24 28 28 31 27
HEI: temps (en seconde) 33 44 39 46 22 68 55 20 23 28 29 17 29
nombre de mots 70 102 83 103 71 137 139 39 60 81 68 46 69
débit: nombre mots/min 127,2 | 139,1 | 127,7 | 134,3 | 1936 | 1209 | 151,6 | 115,7 | 156,5 | 173,6 | 140,7 | 1624 1428
débit: nombre mots/sec 2,1 2,3 2,1 2,2 3,2 2 2,5 1,9 2,6 29 2,3 2,7 2,4
nombre de pauses 15 20 19 24 8 23 27 9 9 14 12 7 10
nombre de phrases 5 8 6 10 5 8 9 6 4 5 7 4 4
Score perceptif /20 0 2 0 1 0 1 0 1 1 0 2 0 1
Grille Perceptive /140 1 5 3 2 1 3 0 2 4 1 5 1 4
Qualité vocale /48 1 0 1 0 1 0 0 0 0 0 3 0 3
Réalisation phonétique /24 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0
Prosodie /48 0 3 0 2 0 3 0 2 4 1 0 0 1
Respiration /12 0 0 2 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0
Intelligibilité /4 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0
Caractére naturel /4 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
IDB /63 0 3 12 0 1 5 0 6 4 0 1 0 0
UMSARS:
I: activité quotidienne /48 1 3 3 0 1 2 0 4 0 0 2 0 3
II: examen moteur /56 2 0 3 1 0 0 0 7 0 0 2 1 4
lll: hypotension orthostatiqgue | non non non non non non non non non non non non non
IV: invalidité /4 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1
TPI /52 51 52 51 52 52 52 52 52 52 51 52 52 52
VHI /120 8 5 9 1 17 9 15 13 17 4 7 10 18
P /40 3 2 3 0 7 4 9 7 6 2 4 4 7
F /40 3 3 5 1 5 2 1 4 4 1 2 4 5
E /40 2 0 1 0 5 3 5 2 7 1 1 2 6




Annexe 7. Récit d'apres|’histoireen

images, cor pus des patients

Patiente 1 : Le[chi] euh le[pti] bonhomme et |e/.. met lalaisse du chien sur lef.. sur

sur letas[d] boig........ pour fairelasieste/...... lorsque celui-ci apercut un lapin/...... [l
se sauva du piquet. Le [pti] bonhomme tomba/ ..en criant et le tas de bois
Seécrouldl....... Voilg, C est tout.

Patient 2 : Félix arrive dans la forét avec son chien/ a coté du tas [d] boid/...Il est
fatigué/ il se sent fatigué./ ..II attache son chien/...et monte sur [I] tas[d] bois/...Pendant
son sommeil/.. le chien/ ..a monté la garde/ et il apercoit un lapin/... Il tire sur sa
laissel.. et entraine letas[d] boisainsi que Félix qui chute.

Patient 3 : Nestor proméne son chien/ il décide de faire une sieste/ il |’ attache a un
piquet/ qui retient le tas. /Nestor s'alonge sur le tas pour la sieste/... Le chien/ attaché/
apercoit un lapin/ il tire sur la corde./ En tirant sur la corde/ le tas [d] rondins
s écroulent/ Nestor avec./ Mais le chien/ sans s émouvoir/ poursuit le lapin.

Patient 4 : C'est quelqu’un qui [s] promene dans [I] bois et et avec son chien./ Et/ ..
il/ .. il veut [s] reposer attache son chien pour euh pour [s] reposer un peu/....Et [I] chien
et/ ..apres pour apres un lapin/ .. Et il fait tomber tout [I] bois pour courir aprés [1] lapin/
i)/ ... [i] court aprés[I] lapin pour euh/ ....[i] fait tomber [I] bois pour/ ..[i] S attache
[is] détache pour/ pour/ pour/ pour [al] lapin.

Patient 5: Image numéro 1/ un promeneur/ avec son chien./ Le promeneur attache
son chien aprés un tas de bois./Image numéro 2/ le promeneur est apparemment en train
defaire/ euh/ une sieste sur letas [d] bois/ son chien couché/ a ses pieds./ Image numéro
3/ on voit un lapin qui dresse les oreilles/ et le chien qui aboie apres./ Le promeneur
continue sa sieste tranquillement./ Image numéro 4/ le chien se sauve apres le lapin/ et
en se sauvant/ lalaissetire sur le tas [d] bois/ et e promeneur/ se réveille/ écroulé sur le
tas[d] bois.

Patient 6: [aku é pi in] chien./ La[s] pareil/ il & il arangé/ son tas [d] boid ... et
|&/... Et les bouts de boig/ [d] bois/ paquet [d] boisil/ S est défait./ Y aun lapin et puis/
un chien/ qu’'a[d] la corde qui tirait parce qu'il est accroché./ Et [tokil] le chien/ quand
il avu [l] lapinil voulut rattraper [I] lapin.



Patient 7 : Bon/ dismoi Médor/ je vois la une stere de bois./ Je suis bien fatigué donc/
S tu veux bien/ je vais t’attacher au béaton qui est |1&/ et tu fais pas I'imbécile hein/
[paske] sinon tout [I] bois va tomber./ Et puis moi je vais faire ma petite sieste./ Mais
Médor avu un [pti] lapin/ et il voudrait bien le croquer./ Donc/ il tire atoutes forces sur
sa laisse/ la laisse qui arrache le baton/ et alord gu'est-ce qui [s] passe? C'est
gu’ Alfred dégringole de la[st]/ stére.

Patient 8: Un bonhomme/ avec un chien/ qui court/... Du boig empilé&/... du bois
empilé/ ... du bois empilé.

Patiente 9 : Alors, je vois un homme qui s approche prés d un tas de bois,/ accroche
son chien/ lalaisse de son chien et/ j’imagine au lieu de prendre du bois./ Deuxiéme euh
image, /se couche dessus et dort. /11 fait beau. /11 fait beau/ et tout engage effectivement
a la sieste/ Et pendant qu'il dort ce brave homme/ hein, /le chien accroché /.. a un
piquet apercoit un lapin. /Et tire dessus /tire si bien que son maitre s écroule/ et le chien
réussit a se/ a se dégager du piquet/ et court apres/ le lapin.

Patiente 10 : Dans la campagne/ un [pti] bonhomme/ suivi de son chien./ Le [pti]
bonhomme fatigué s allonge sur un tas de blches de blches./ (soupir) Et le chien en fait
autant./ Il est attaché/ j’arrive pas a dire. (me montre le bois)/ Le [pti] bonhomme
sendort et le chien il tire sur la corde car il veut aler [s] promener./ Maisil n'y arrive
pas./ Finaement/ la corne la corde céde/ les bliches s écroulent et le [pti] bonhomme
dort toujours ne s apercevant pas du départ du chien qui tout heureux/ part gambader
dans la nature.

Patiente 11 : (rire spasmodique) [bruits inintelligibles] (rire spasmodique) le [pti]
garcon il a(rire spasmodique)[ bruits inintelligibles]

Patiente 12 : Comment on dit/ ... Comment on dit/ celui-l&/ c’est qui 7/ Cest un
bonhomme ?/(me regardant) L&/ c’est un chien/... L& y a le chien/ .. .Je sais pas
pourquoi/... Je sais pad il est/ debout/ |e bonhomme est couché/ ...couché/... Vaila.

Patiente 13 : C'est le chien qui/est accroché au tas [d] boig/ et il I’afait écrouler/ ...
[pask] il voit un lapir/ .. et [I] gentil monsieur/ fait sasieste./ Voild/ ¢’ est tout.



Patient 14 : C'est un [pti] bonhomme qui voit un tas [d] bois/ avec son chien./ Il est
au-dessus./ Le tas[d] bois s écroule./ Ce chieniil va courir apréslelapin/...C' est tout [g]
que[j] vois.

Patient 15 : Il iil travaille pour/ a ramasser du bois/ pour pas qu’il tient son chien en
laisse [pask]./ Oh il va I’accrocher/ il se couche sur le tas de bois/ et il accroche son
chien apres./ Le chien/ le chien voit/ un lapin./ Il le chien essaie de courir vers le lapin/
et tout le/ tout le tas de bois s effondre avec le bonhomme/ avec.

Patiente 16 : Nous trouvons un monsieur/ avec son chien./ |l s arréte devant un stére
de bois/ tenu par deux des piquets/ latéralement/... 1l accroche son chien [ag]/ 1a laisse
de son chien a un piquet./ 1| monte sur le stere de bois pour faire un somme./ Lors de
son somme/ le chien voit un lapin/... 1l court/ aprés le lapin/ entrainant le piquet./ Le
piquet ne soutenant plus le stere de boid [leg]/ le bonhomme s affalel sur le stere de
bois/ qui S écroule.

Patient 17 : Alorg/ c'est/ ¢’ est Snoopyz hein (rires)/ un copain/ euuuh./ Y [aaaa]/ un
monsieur qui veut monter apparemment./ Non il attache son chien./ [i] il monte sur le
tas[d] boid il s'endort dessus./ Le chienil tirele piquet/ le tas[d] bois s écroule.

Patient 18 : Monsieur Dupont est/ avec son chien/ Snoopy./ Il veut faire sa sieste/ et
s'installe sur un tas de bois./ Pour que le chien reste dans les environd il I attache & un
piquet/ qui retient le bois. Mais Snoopy voit passer/ un lievre/ et se met a courir apres./
Il tire/ et fait si bien qu’il arrache le piquet./ Monsieur ah/ monsieur Dupont /.. Le le/ le
leletas de bois s’ écroule et monsieur Dupont se retrouve en bag/ réveillé.

Patiente 19 : C'est un monsieur/ qui a I’intention de faire la sieste/ sur un tas de
bois./ Qui/ il attache son chien au/ poteau qui qui retient sur chague cété/ ca porte un
nom mais je [n] sais plus./ Le chien dort parce qu'il fait la sieste./ Le brave homme est
sur le tas [d] bois/ Mais voila [K] le chien apercoit/ je suppose un/ un lapin ou un
lievre./ Et le chien tire/ sur sa laisse/ emmene le piquet./ Le tas [d] bois/ évidemment
euh/ dévale et/ le charmant monsieur aussi.

Patiente 20 : Un [pti] chien/ [pii] un/... un [pti] chien/ puis un bonhomme/ ilsvont/...
ilsvont/ ...sur [I] tas[d] bois./ Y aun [pti] chien/ ilss en vont/.. et [pi]/.. le bonhomme/
il veut/ ..est tombé./ Et [I] tas[d] boid/ ..Et [pil] chienil S est sauvé.



Patiente 21 : Un monsieur se proméne dans la campagne avec son chien./ |l attache
euh lalaisse du chien/ aune pile de bois./ I/ s allonge sur |a pile de /de blches/ le chien
S endort par terre./ Puis le chien apercoit un lapin./ Il commence & tirer sur la pile de
bois qui s écroule./ Le monsieur tombe/ et se réveille brusquement./ Et le chien se
sauve/ court apresle lievre.

Patient 22 : Alorsalapremiere image/ celle de gauche/ de gauche /euh'y a un
monsieur on va dire/ qui proméne son qui/ qui met son chien en laisse/ sur/ prés d’un tas
de morceaux de bois./ Et il deuxieme image/ apres avoir mis/ aprés avoir accroché le
chien lalaisse du chien sur un piquet/ il fait la sieste sur le morceau de bois./ Il donc le
chien voit un lapin au loin/ troisiéme image/ et/ le monsieur fait toujours sasieste./ Le
chien commence a s agiter en voyant le lapin maisil est trop tenu par lalaisse/
accrochée au piquet... /Donc le chien arrive a se libérer de ce/ du/ piquet en fait le chien
écroule le piquet./ Le monsieur de la sieste/ en haut du morceau des morceaux de bois
seretrouve/ abascule a glisser les morceaux de bois qui tombent/ comme le chien atiré
trop/ afait partir le piquet/ en tirant sur salaisse/ et en coursant le lapin.

Patiente 23 : Alorsc'est un [pti] bonhomme qui attache son chien/ et qui se repose
pour faire lasieste/ sur un tas[d] bois/ dréle d’ idée./ Le chien dort/ I’ homme aussi./
Soudain surgit un lapin./ Le chien court/ le tas/[d] bois s effondre/ I'homme aussi.

Patiente 24 : Y aun monsieur avec son chien./ Le monsieur attache le chien/ en haut
du piquet/ qui retient le bois./ Le monsieur monte sur le stére/ le chien dort au bout/ au
bout du/ stere de bois il est attaché au piquet./ Le chien voit un lapin./ Il tire le chien
mon dieu/ le tas [d] bois s écroule/ e bonhomme/ tombe avec les rondins de/ bois et le
chien s'en val apreslelapin.

Patient 25: C'est un monsieur qui S approche d’'un tas de bois/ d'un stere de bois/
gu’on voit souvent en forét./ Il décide d'y faire un [pti]/ d'y faire une [ptit] sieste./ |l
accroche son chien par sa laisse/ au montant qui tient le tas [d] bois/ qui lui-méme ¢a
I’ arrange/ I’ homme se repose./ Le petit chien remarque un lievre a coté du tas [d] bois et
bien sir/ ah prend la fuite pour courir et rattraper I’animal./ Il court./ Le petit chien
arrache le poteau qui maintenait le tas [d] bois./ Le monsieur se réveille en sursaut le tas
de bois s écroule.



Annexe 8. Récit d'aprésl’histoireen

images, cor pus destémoins

Témoin de la patiente 1:Alors euh/ c’est un petit bonhomme qui arrive avec son

chien/ tenu en laisse/ et il accroche le le chien/ euh a un tas de bois./ Lui-méme
s allonge sur le tas de boid il s'endort/ le chien s'endort./ Le chien apercoit tout d’ un
coup un lapin/ et tire sur salaisse./ Tirant trop fort pour attraper le lapin/ il euh/ et le tas
de bois s écroule/ et le chien senfuit/ euh coursant le lapin/. Et le [pti] bonhomme
patatras tombe par terre.

Témoin du patient 2 : Cest un monsieur et son petit chien qui /de/ qui se promenent

dans la nature il voit un tas de blches. Il accroche le petit chien au tas de blches et il
décide de s'alonger pour faire sa /ptit/ sieste en haut du tas /d/ blches. Le chien dort a
ses pieds. Puis tout & coup, le chien voit arriver un lievre. 1l aboie, il aboie, il tire sur sa
laisse, il tireil tireil tire et [brong badabong] toutes les blches s écroulent, avec le /pti/
monsieur dessus et le chien court apresleliévre.

Témoin du patient 3: C était Dupont./ Dupont promenait son chien apres avoir bien
mangeé et bien bu/...... Commeil/..... il avait envie defaire sasieste/ il attachale chien/
aun poteau qui tenait une st/.. un stére de bois./ I| monta sur le stére et s dlongea./ Et le
chien/ attaché au piquet qui tenait le le tas de bois/ s endormit./ A 3 heures de |’ apres-
midi/ Dupont dormait toujours./ Il était pas allé au travail./ Le chien commencait a se
réveiller/ quand/...commeil/... que le temps lui paraissait long/ et gqu’ est-ce qu’il voit &
I”horizon 2/ un lapin./ Donc le chien aboie/ tire sur sa corde/ veut attraper le lapin/ et fait
tomber e piquet qui tient le tas de bois./ Le tas de bois s écroule/ et Martin tombe/ roule
sur le bois et roule par terre./ Et le chien essaye de rattraper le lapin.

Témoin du patient 4: C'est un monsieur qui [s] proméne euh/ apparemment dans/ en

campagne/ avec son chien./ Il |’accroche aprés une un piquet/ qui tient un /un tas [d]
bois./ Il monte dessus ce monsieur/ et il sendort./ Le chien [sa] sSest s'est couché/ il
dort également. D’un seul coup le chien apercoit un lapin/ il se met a tirer sur le/ le
piquet tout en aboyant/ et [s] qui fait [s] qui arrache le piquet./ Tous led tous les
morceaux [d] bois s écroulent réveillant [I] monsieur.

Témoin du patient 5: Donc dans la premiére photo on voit un monsieur avec un

chapeau/ qui vient euh/ qui cherche euh/ apparemment un un emplacement pour attacher



son chien qui est en laisse/ et donc il trouve une stére de bois/ Le monsieur donc
attaque attache son chien a un pieu/ a un pieu./ Et puis donc il décide de de faire la
sieste sur la stere de bois/ Donc pour I'instant/ tout [s] passe bien/ il a I’air d'étre
tranquille./ Et puis tout a coup/ y a un lapin la qui [s] présente euh derriere [I] talug/ il
pointe il pointe le bout du nez./ Le chien donc il est euh/ il est amusé par amuseé par [l]
lapin./ Donc il aenvie d aller jouer ou de [I] mordre je [n] sais pas./ Et du coup donc le
chien se met atirer sur lalaisse./ Il arrache le pieu./ Et puis le [pti] bonhomme avec le
chapeau eh ben/ qui était placé sur le dessus de la stere de bois eh [be]/ il vient
S écrouler au sol le chien se sauve et il court apres [1] lapin./ Et le lapin donc on [l] voit
partir apres[1] talus.

Témoin du patient 6: Alors je sais pas ¢'est un monsieur ou un monsieur Jacques

hein/ qu’a un tas [d] bois [i] regarde son tas [d] bois avec son chien/...euh |d [is] repose
[pask] il est fatigué hein/ il dort./ Il monte sur letas [d] boisil dort et le chien est couché
[is] repose aussi/... Alors |& le monsieur dort toujours/ et le chien/ qu'est-ce qu'il
voit 7/ un lapin aors il aboie./ Et puis bien sir il renverse le tas [d] bois sur lequel est
couché le monsieur./ Et le chien s'en va courir apres[l] lapin.

Témoin du patient 7: Un brave homme qui se promenait/ en campagne/ apercoit un

une stére de bois/ Comme il est accompagné par son chien/ il attache celui-ci a un
piquet/ qui [r]tenait donc le bois./ Puis il grimpe sur euh le tas [d] boig/ et S endort./
Soudain/ un lapin passe au loin/ le chien I’ apercoit/ aboie/ veut s élancer vers le lapin/
tire/ sur sa corde et a force de tirer donc/ il arrache le piquet/... et le brave homme/ ..
tombe/ ..[5]/.. et seretrouve par terre./ Toutes les bliches n’ étant plus retenues.

Témoin du patient 8 : Un brave homme qui attache son chien/ devant un tas [d] bois./

Euh bor/ je sais pas pourquoi il I’attache |& mais il a certainement une raison./ Hein./
Voila/ Bah/ ¢’ est vrai que maintenant effectivement je comprends pourquoi il |’ attache
la parce que lui/ il veut dormir sur le tas [d] bois/ et pour pas que le chien se sauvel a
mon avis./ Ah/ ¢cay est/ bah lui il dort tranquillement/ et le chien se met/ a japper/ il
jappe un chien hein 7 [j] sais pas [g] qu'il a vu./ Ah/ effectivement/ il a vu un lievre/
mais pas [d] chance/ il est attaché/ alorg/ il tireil tireil tire/ sur le piquet/ aoui ah oui./ Il
va[pt] étre s étrangler./ Ah bah/ résultat/ il a gagné parce qu’en fin de compte/ il afichu
le piquet par terre./ Il apu selibérer./ 1l apu chasser le lapin./ Ah maisle pauvre homme
qui dormait la-haut/ Iui il va pas étre bien./ Il va avoir mal au dos./ Voila/ Il est
tombé./Vaild bah/ je vois pas grand chose de plus.



Témoin de la patiente 9: C'est I'histoire d'un monsieur/ qui a un chien et un joli

chapeau noir./ Il attache la laisse du [s] chien a un piquet./ Le piquet lui-méme est
derriére un gros tas [d] boig/ et derriére le monsieur/ y a deux gros arbres/ on est a la
campagne./ Dans la case suivante/ le monsieur a décidé/ maintenant que son chien est
bien attaché/ de s endormir sur le tas [d] bois./ Et hop!/ Un [pti] roupillon!/ Mais a ce
moment |& le chien voit un joli lapin/ surtout il a des grandes belles oreilled et e chien
tire sur lalaisse/ et aboie./ Mais son maitre dort toujours./ A ce moment 1&/ le chien tire
encore plus sur lalaisse/ et le piquet auquel e chien était rattaché/.. s'en val tombe./ Le
chien court de plus belle apres le lapin,/ et tout le tas [d] bois auquel est rattaché le
piquet./ Et ben le tas [d] bois/ [00000]/ pauvre monsieur qui dormait sur le tas [d] boig/
il est réveillé en sursaut/ tous les rondins sont en train de s’ écrouler./ Que voila un réveil
bien abrupt pour un monsieur qui dormait d'un si bon sommeil./ ..Le chien arrivera-t-il
aattraper [1]/ quand méme le lapin 7/ Quelle histoire !

Témoin de la patiente 10: Un [pti] bonhomme/ se promene dans la forét/ avec son

[pti] chien./ Il a envie [d] se reposer/ donc/ il accroche/ euh/ la laisse du chien & un/..
un/.. morceau de/.. bois qui tient la stere de bois./ Il salonge/ sur la stére de bois/ se
repose./ Le chien fait de méme./ Soudain/ le chien apercoit un lapin./ Il/ il aboie/
fortement et/ il arrive a se sauver./ |l court apres [I] lapin/ et entraine avec lui le rondin
de boig/ qui fait écrouler/ tout le stere./ Le [pti] bonhomme/ se réveille un peu/ affolé.

Témoin de la patiente 11 : Alors I'histoire de [s] que [j] vois/ c’'est un maltre qui

attache son chien apres la barre euh/ qui tient les troncs d’ arbres bien sir/ bien sr pour
S'y reposer et [pi] le chien également/... Ahil continue./ Ah le chien voit un [pti] lapin./
Oh/ le monsieur ¢a I’ effraie pas hein/ mais le chien si un peu./ Et hop tous tous les
troncs sont tombés./ Le chien s'est/ est parti/ s est détaché et puid/ ui a éé réveillé.

Témoin de la patiente 12 : Alorg/ je vois un [pti] chien/ avec son bonhomme./ Ils se

promeénent/ dans le bois.../Le chien voit un/ un lapin./ I aboie/ il/ aboie tres fort/. Il tire
sur sa laisse et fait tomber le le /euh/ tas de bois./ Tout le bois est par terre/ et le le
bonhomme aussi.

Témoin dela patiente 13 : Un petit bonhomme est accompagné [d] son chien en laisse/

il veut grimper en haut de/ ... blches/ accrochées les unes/ sur les autres./ En fait/ ils
sont dehors sur les bliches/ le chien a ses pieds.. Mais le chien se réveille/ il tire sur les
blches ... Les blches s écroulent/.. Et le petit bonhomme se trouve/ complétement par
terre/ sur les bliches/ et/ |e chien s 'en vaen courant.



Témoin du patient 14 : Alors sur le premier dessin/ donc/ le monsieur arrive avec son

chien/. Il attache la séche/ euh lalaisse a un poteau qui tient une stere de bois./ Ensuite/
le [s]chien se couche et dort./ Le monsieur grimpe sur la stere de bois/ s allonge et dort./
Ensuite la monsieur dort toujours./ Le chien voit euh voit un lapin./ Alors donc/ il se
met a aboyer/ tire sur sa [lech]./ Il tire tellement sur sa laisse/ que le euh/ toutes les
blches de bois tombent/ et le monsieur est réveillé/ en glissant sur les /bliches en bois et
le chien/ court aprés le lapin.

Témoin du patient 15 : Un moustachu bah/ vient faire un [pti] tour dans son/ dans son

pré je suppose/ et il adécidé gu'il alait / faire une petite sieste./ Il attache son chien/ et
s alonge tranquillement/ sur des rouleaux de bois./ Pas terrible/ j’ aurais plus couché sur
I” herbe/ pourquoi pas./ Et il s'endort./ Et pendant [s] temps |&/ |e chien apercoit un petit
lapin./ Alorg/ |d il atiré sec/ sur lacorde/ et lef e stére de bois S est écroulé.

Témoin dela patiente 16 : Mr Lefevre et son chien/ se promenait dans un bois./ Tout a

coup/ devant eux/ on apercut un tas de bois/ Mr Lefevre attacha son chien./ Mais il
avait envie de faire/ un somme./ Et le chien également./ Tout était bien calme./ Tout a
coup/ le chien/ qui était donc attaché/ apercut un lapin/ et naturellement voulut courir
apreslui./ Maig alors monsieur alorg/ le chien entraina le tas de bois/ et Mr Lefévre qui
faisait sa sieste tomba./ Le chien se détachal et courut aprés donc le lapin./ Le tas de
bois était tout défait/ et le monsieur bah/ euh va se réveiller certainement (rires).

Témoin du patient 17: Donc/ ¢'est un monsieur qui proméne son chien et qui/ il

|’ attache au tas [d] bois/ pour pouvoir se reposer./ Mais pour se reposer il monte sur le
tas [d] bois./ Et et il est endormi./ Et d’ un seul coup le chien voit un lapin./ Et aors il
veut il veut attraper [I] lapin il tire il fait écrouler [I] tas [d] bois/ et le monsieur se
réveille.

Témoin du patient 18 : Bon sur la premiére image on voit arriver un homme avec son

chien./ Euh/ il cherche euh/ & mettre euh/ mettre donc le chien euh euh/... sur un euh/
enfin & & attacher le chien /voila donc il attache le chien euh./ Deuxieme image euh/ le
chien est/ est tranquille./ Notre bonhomme est monté sur euh/ sur la stére de bois et il est
tranquille aussi/ il se relaxe/ Troisiéme photo/ on voit arriver un un lapin./ Le chien
donc euh/ enfin enfin se réveille et veut courir pour attraper le lelapin./ Il tend il tend il
tend tellement sa laisse que elle crague./ Ca fait tomber tous tous les morceaux/ tous les
morceaux de bois par terre notre petit/ notre petit bonhomme donc se retrouve sur le sol/
et le chien court aprés|e lapin.



Témoin delapatiente 19 : Le chien/ le chien/ moi [j]dis que par/ par une belle journée/

euh/ euh/ un [pti] bonhomme est décideé [d] se promener avec son chien/ euh/ dans la
campagne./ Et il arrivel il trouve un joli tas [d] bois qu’il/ qui/ qui/ qui I’ intéresse pour
pouvoir y faire une petite sieste./ 1| accroche son chien et il s’ endort tranquillement avec
le chien./ Mais d'un coup voila I’ apparition d' un lapin!/ (rires) o je je racontais des
histoires aux filles mais la../ Et le chien vit le lapin !/Et e chien ne voulut plus dormir/
et se mit a courir apres le lapin et/ et/ et en tirant sur la laisse/ tira sur le tas de bois qui
s écroule/ euh/ qui S est qui s est écroulé/ qui s écroulal qui s [ecrouli]./ (rires) Voila.

Témoin de la patiente 20: Un homme au chapeau attache son chien/ a une stére de

bois./ L'image est verte/ verdatre./ 1l dort./ Son chien apercoit un lapin/ et s enfuit./
L’ homme tombe./ Cette histoire ne m’intéresse pas/ ca me déplait.

Témoin de |la patiente 21 : C'est une personne quii/ qui [s] proméne et qui a attaché

chien a vu un lapin./ Et puis leeeee ba/h le chien en en voulant se sauver le le tas [d]
bois est/ .. dégringol é et puisle monsieur [i] s est réveillé.
Témoin du patient 22 : Donc/ ¢’ est un [pti] homme qui/ [s] promene/ il vient attacher

son chien/ au stere de bois./ [is] couche sur le haut du stere de boid [i] fait la sieste/ son
chien aussi./ Y aun lapin qu'arrive./ Le chien [s] met a aboyer./ Comme il tire fort sur
la corde/ il fait tomber la cale du stére de bois/ s 'en va aprés le lapin/ et le monsieur/ [ig)]
retrouve parmi les rondins [d] bois/ écroulé par terre.

Témoin dela patiente 23 : Alors c'est I” histoire d’un monsieur qui/ proméne son chien

en laisse/ |l décide de faire une sieste./ Il veut dormir./ Il accroche son chien & a un tas
de bois/ I'homme s endort./ Mais aors le chien voit un lapin qui passe./ Il veut | attraper
court/ et tire/ et tire sur salaisse./ Letas de bois s écroule/ et le monsieur avec.

Témoin dela patiente 24 : C'est un monsieur quiiii/ attache son chien./ Et puis ah bah

tout [I] monde fait la sieste/ le monsieur le [pti] chien./ Euh/ le monsieur dort toujours
mais le [pti] chien voudrait bien partir./ 1l est parti et/ letas[d] bois s est écroulé.

Témoin du patient 25 : C’est un brave homme avec son chien, qui euh/ comment qui/

euh comment je pourrais dire/ .. qui se prépare un lit sur un stere de bois/ Mais il
attache le chien aprés le piquet qu’il avait mis [d]vant./ Le chien/ I'image 3/ le chien
voit un lapin et/ naturellement il va courir apres [I] lapin./ Et tout s écroule/ le monsieur
se retrouve par terre.



Annexe 9: Evaluation desfonctions langagiéres dans

lanarration d’histoire en images pour les patients

Chague domaine est cotéde0a 3

-Narration : Récit image par image strict plutdt que narration d’une histoire: seule
I’ action illustrée est narrée.

-Pronoms : Défaut d’ attribution dans |” usage des pronoms (pas ou mal utilises)
-Actions: Imprécision dans la description des actions (vocabulaire inexact, ordre
inexact, actions non rel atées)

-Surinterprétation : Surinterprétation des faits.

-Contresens

-Planification : Difficultés a planifier sa phrase (conduites d approche systématiques,

segments de phrases avortés), mauvaise organisation.

Notation : 0 : absent 1 : présence modérée 2 . présence moyenne
3 présence sevére Note globale : /18
Patient |Narration|Pronoms |Actions |Surinterprétation |Contresens| Planification | Total /18
1 0 2 1 0 0 2 5
2 0 0 1 0 0 0 1
3 0 0 0 1 0 0 1
4 1 0 1 0 0 3 5
5 2 0 1 0 1 0 4
6 1 2 3 0 1 3 10
7 0 1 1 2 0 0 4
8 2 0 3 0 0 3 8
9 2 0 0 1 0 1 4
10 1 0 2 0 2 1 6
11 3 0 3 0 0 3 9
12 3 1 3 0 0 3 10
13 2 0 2 0 0 2 6
14 1 0 2 0 0 2 5
15 0 2 1 1 0 1 4
16 1 0 1 0 0 1 3
17 0 0 2 2 0 1 5
18 0 0 1 0 0 2 3
19 1 0 1 0 0 1 3
20 1 1 3 0 1 3 9
21 0 0 0 0 0 0 0
22 2 1 2 0 0 2 7
23 1 0 1 0 0 0 2
24 1 1 1 0 1 0 4
25 0 1 2 0 0 1 4




Annexe 10: Evaluation desfonctionslangagieresdansla

narration d’histoire en images pour lestémoins

Témoin |Narration|Pronoms |Actions |Surinterprétation [Contresens| Planification | Total /18

10
11

12
13
14
15
16
17
18
19
20
21

22

23
24
25




Résumeé:

Ce mémoire a pour but de proposer un protocole d’ évaluation des troubles de la
parole et du langage dans les atrophies multisystématisées (AMS). Nous recherchons
également la corrélation de ces troubles avec I’ état psychologique et I’ évolution de la
maladie du patient. Nous avons étudié 25 patients, appariés a des sujets témoins. Nous
voulons ainsi comparer les résultats obtenus pour pouvoir présenter les troubles
orthophoniques consécutifs a I’AMS. En conclusion, notre éude a montré que les
troubles de la parole ains que ceux de la programmation langagiére et visuo-
constructive sont présents dans I’AMS et touchent moins les patients Shy-Drager que
les autres formes cliniques de la pathologie. Les troubles de la parole et du langage sont
corrélés al’évolution de lamaladie mais seule | atteinte de I’ intelligibilité est corrélée a

la dépression.

Abstract :

The am of this study is to propose an evaluation protocol of speech and
language disorders in multiple system atrophy (MSA). We have aso investigated the
correlation between these disorders and the psychological state of the patient and the
evolution of the patient’s disease. We studied 25 patients, appeared to controls. We
want to compare the two sets of results in order to uncover speech therapy disorders
consecutive to MSA. To conclude, our study has shown that speech and language and
visuoconstrutive programming disorders are present in MSA and affect fewer Shy-
Drager patients than others clinical subtypes of disease. Speech and language disorders
are correlated with disease evolution but only intelligibility disorders are correlated with

depression.
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