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INTRODUCTION

L’¢évaluation et la prise en charge des patients atteints de pathologies neurodégénératives
font partie des compétences des orthophonistes depuis 2002, comme le stipule la mention
“maintien et adaptation des fonctions dans les maladies neurodégénératives et de la
communication” dans la nomenclature générale des actes professionnels. Les avancées
scientifiques permettent d’appréhender de fagon spécifique ces pathologies et de
nombreuses études sont en cours afin d’approfondir les connaissances sur ces dernieres.

La sclérose latérale amyotrophique (SLA), maladie neurodégénérative de 1’adulte, est la
plus fréquente des maladies du motoneurone et touche environ deux personnes pour
100.000 habitants par an. Le diagnostic repose sur la constatation d’une atteinte du
motoneurone central et périphérique qui entraine des troubles au niveau de la sphere
bucco-pharyngo-laryngée et/ou des membres inférieurs et/ou supérieurs. Les
orthophonistes interviennent principalement lors de la présence d’une dysphagie et/ou de
troubles de la communication consécutifs a une dysarthrie. Cependant, depuis quelques
années, des études tendent a montrer qu’en plus des troubles moteurs, des troubles
cognitifs sont retrouvés dans la SLA (Strong et al., 2009). La littérature ne fait toutefois
pas ¢état de consensus quant a un profil homogene, les conclusions des études divergent
tant au niveau de la nature de ce déficit cognitif que de la sévérit¢ de 1atteinte.
L'évaluation de ces troubles est difficile dans la mesure ou les capacités motrices limitées
des patients atteints de SLA alterent la parole et I’écriture.

L'épreuve de fluence verbale est classiquement utilisée en orthophonie et en
neuropsychologie clinique car c’est un indicateur sensible des capacités cognitives,
notamment du langage et des fonctions exécutives. Cette €preuve est proposée sous
modalité¢ orale et/ou écrite et demande des habiletés motrices optimales en terme de
production.

Le constat clinique qui fait état d’une difficult¢ d’évaluation des patients atteints de SLA,
due a I’'inadaptation des tests a leurs difficultés motrices, nous a interpellées. Ces troubles
moteurs peuvent influencer les résultats, en particulier ceux a I’épreuve de fluence
verbale.

Ce mémoire a pour objectif d’évaluer I’intérét de prendre en compte les troubles moteurs
dans I'évaluation cognitive des patients atteints de SLA et ce a travers I’épreuve de
fluence verbale. Lorsque les aspects moteurs sont neutralisés, il nous importe de vérifier
la présence d’un trouble cognitif et d’en caractériser sa nature. Savoir qu’un trouble
cognitif peut étre présent dans le tableau clinique de la SLA permettrait d’anticiper les
difficultés des patients, de proposer des évaluations ainsi que des prises en charge
adaptées et précoces.

Dans un premier temps, nous développerons d’un point de vue théorique les
caractéristiques de la SLA, notamment les signes cliniques moteurs et cognitifs et nous
présenterons 1’épreuve de fluence verbale ainsi que les mécanismes cognitifs qu’elle met
en jeu.
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Nous décrirons ensuite le protocole expérimental mis en place pour notre étude et
présenterons nos résultats.

Enfin, nous discuterons de la validation de nos hypothéses concernant les performances
des patients atteints de SLA aux épreuves de fluence verbale, la prise en compte des
troubles moteurs dans ces taches et la présence d’un potentiel trouble cognitif sous-jacent.
Nous évoquerons ¢galement les limites de notre étude et proposerons de nouvelles
perspectives de recherche.
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Chapitre I
PARTIE THEORIQUE
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l. La Sclérose Latérale Amyotrophique

1. Généralités

1.1. Définition

La sclérose latérale amyotrophique (SLA) est une maladie neurodégénérative de I’adulte
d’évolution progressive qui touche les neurones moteurs périphériques et centraux de la
voie motrice volontaire. Elle aboutit, dans un ordre variable, mais avec une aggravation
constante, a une paralysie des membres et/ou des muscles labio-glosso-pharyngo-laryngés
(H.A.S., 20006).

Le terme « sclérose » renvoie a la dégénérescence des motoneurones qui a pour
conséquence un tissu cicatriciel et fibreux. Le terme « latérale » indique qu’il existe une
atteinte des fibres provenant du motoneurone central et cheminant dans la partie latérale
de la moelle épinicre. Le terme « amyotrophique » désigne la fonte des muscles en lien
avec la dégénérescence des motoneurones. La SLA est également connue sous le nom de
« maladie de Charcot ».

L’histoire de la SLA est en étroite relation avec les travaux de Jean-Martin Charcot
(1825-1893), clinicien et neurologue francgais, qui a mené des recherches sur I’hystérie. 1l
a li¢ deux notions importantes : celles de contracture musculaire et de sclérose. En 1905,
Raymond et Cestan introduisent le concept de SLA et retiennent 1’association pure et
exclusive d’une atteinte du motoneurone périphérique et du motoneurone central. Les
motoneurones centraux et périphériques relient le cortex aux muscles et participent a la
motricité volontaire.

La motricité volontaire est ¢laborée au niveau du cortex moteur ou sont situés les
motoneurones centraux qui regoivent 'ordre d'exécution du mouvement et le transmettent
au tronc cérébral et a la moelle épinicre via le faisceau cortico-spinal (ou pyramidal). Les
motoneurones périphériques situés dans le tronc cérébral et la moelle épinieére sont
directement connectés aux muscles, a qui ils transmettent l'ordre d'effectuer le
mouvement (Pradat et Bruneteau, 2006 ; Annexe I).

1.2. Epidémiologie

La SLA est la plus fréquente des maladies du motoneurone. Son incidence est d'environ
deux cas pour 100.000 habitants par an et sa prévalence est de cinq a sept cas pour
100.000 habitants (McDermott et Shaw, 2008). Les registres récents d’Europe et
d’Amérique du Nord montrent que I’incidence de la SLA augmente aprés 40 ans (Soriani
et Desnuelle, 2009). L’age moyen de début de la maladie est 60 ans (Lokesh, Wijesekera
et Leigh, 2009).

Chez les patients atteints de SLA, le ratio homme/femme est de 1,5 pour 1. La forme
sporadique de la maladie est prédominante car elle concerne 90 a 95 % des patients,
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toutefois une forme familiale se retrouve dans 5 a 10 % des cas (Soriani et Desnuelle,
2009).

Les études portant sur les facteurs de risque de la SLA divergent et il n’existe pour le
moment pas d’étiologie connue.

2, Signes cliniques moteurs

2.1. Manifestations cliniques de I’atteinte des motoneurones centraux et

périphériques

Une atteinte des motoneurones centraux engendre un syndrome pyramidal®* avec une
anomalie des réflexes ou les réflexes ostéo-tendineux d’étirement ou myotatiques
(contraction d’un muscle résultant de son propre €tirement) sont exagérés ou abolis ; ainsi
qu’une spasticité qui se caractérise par une résistance accrue, sensible a la vitesse et a
I’étirement musculaire passif. L’atteinte centrale peut également entrainer un syndrome
pseudo-bulbaire ou 1’on peut retrouver un rire et pleurer spasmodique, une dysarthrie
spastique, une dysphagie, une exagération des réflexes nauséeux et massétérins, une
dissociation automatico-volontaire du réflexe du voile du palais et un clonus du menton
(H.A.S., 2006).

L’atteinte des motoneurones périphériques entraine une faiblesse musculaire et/ou une
amyotrophie, des crampes fréquentes et prolongées, une hypotonie et des fasciculations
des muscles (tressautements) (HAS, 2006). Concernant les nerfs craniens périphériques,
I’atteinte progressive des noyaux du nerf trijumeau (V) engendre une perte de motricité
des muscles masticateurs et de ’articulation temporo-mandibulaire. L’atteinte du nerf
facial (VII) se manifeste par une paralysie faciale. L atteinte du nerf glossopharyngien
(IX), pneumogastrique (X) et spinal (XI) entraine des troubles de la déglutition et de la
VOIX.

L’insuffisance respiratoire, par atteinte des muscles inspiratoires, induit des difficultés de
toux, une orthopnée*, une respiration paradoxale® et des conséquences au niveau du
sommeil (céphalées matinales, cauchemars).

2.2. Formes de début

2.2.1. Formes “spinales”

La forme a début spinal atteint initialement les motoneurones de la moelle épiniere et
entraine des troubles de la motricité au niveau des membres inférieurs et/ou supérieurs
ainsi que des troubles de la statique axiale (tenue du tronc et de la téte). Les formes dites
“spinales” qui atteignent d’abord les membres supérieurs sont les plus fréquentes (37 %
des cas) et concernent généralement les mains (Bouche et Le Forestier, 1999). Les
membres inférieurs sont en premier lieu atteints dans 29 % des cas et modifient la marche
et la stabilité posturale (Traynor et al., 2000).
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2.2.2. Formes “bulbaires”

Les formes a début bulbaire et pseudo-bulbaire touchent initialement les motoneurones du
tronc cérébral et sont retrouvées dans 19 a 35 % des cas (Pradat et Bruneteau, 2006). On
retrouve alors plusieurs conséquences au niveau de la sphere bucco-pharyngo-laryngée
(Brihaye, Lévéque et Pointon, 2003).

Le patient peut présenter une dysarthrie dite « mixte », soit a la fois flasque et spastique.
La composante dite « flasque » est en rapport avec ’atteinte périphérique (bulbaire) et la
composante dite « spastique » est en relation avec 1’atteinte centrale (pseudobulbaire).

Concernant la dysarthrie flasque, les manifestations cliniques se retrouvent au niveau des
lévres et des joues avec une réduction des capacités motrices, une fatigabilité et une
hypotonie. Au niveau de la langue, on peut constater une mobilit¢ réduite et une
fatigabilit¢ du mouvement. Ces caractéristiques entraineront des difficultés pour de
parole. Au niveau du voile du palais, on peut remarquer un défaut de fermeture vélo-
pharyngée ayant pour conséquence une voix nasonnee.

La dysarthrie spastique se manifeste par des spasmes, un serrage pharyngo-laryngé et une
atteinte des muscles cervicaux qui entrainent des crampes. Le débit de parole devient
haché et lent (Levéque, 2012).

On peut aussi constater une dysphonie avec des signes périphériques tels qu’une voix
monotone, une prosodie diminuée, une hypophonie, un timbre soufflé, instable, un
nasonnement et une sonorisation des consonnes occlusives sourdes. Des signes pseudo-
bulbaires peuvent apparaitre comme une voix; chevrotante, serrée et forcée, une attaque
vocalique (coup de glotte) ainsi qu’un timbre qui devient éraillé et rauque (Levéque,
2012).

De plus, le patient peut présenter une dysphagie : D’atteinte centrale provoque une
perturbation des actes volontaires de la déglutition et 1’atteinte périphérique touche les
réflexes impliqués dans cette derniere. Avec I’évolution de la SLA, la durée des repas
s’allonge, la déglutition devient lente et inefficace. Des fausses routes a répétition peuvent
entrainer des infections pulmonaires et nécessiter la pose d’une sonde de gastrostomie™
(Brihaye et al., 2003).

Zoccolella et al. (2008) ont montré que les patients ayant une atteinte bulbaire initiale ont
une progression clinique plus rapide.

2.2.3. Autres formes de début

Une forme a début respiratoire a été rapportée dans 2,3 % des cas (Argyriou et al., 2005)
avec comme manifestation initiale une détresse respiratoire aigué.

Une forme a début axial existe également, elle entraine des troubles majeurs de la statique
et une fatigabilité des muscles du dos ; on retrouve aussi des troubles de la marche ainsi
qu’une difficulté a se redresser.
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2.3. Evolution

Quelle que soit I’atteinte initiale, a un stade avancé de la maladie, les patients présentent
souvent une forme mixte avec a la fois une atteinte bulbaire et spinale (Traynor et al.,
2000).

L’espérance de vie d’une personne atteinte de la SLA est en moyenne de 3 a 5 ans apres
le diagnostic (Mitchell et Borasio, 2007), le déces étant le plus souvent dii a une
insuffisance respiratoire.

3. Diagnostic et prise en charge des patients atteints de SLA

3.1. Diagnostic clinique

Le diagnostic de SLA repose sur la mise en évidence de signes cliniques et
¢lectromyographiques d’atteinte du motoneurone périphérique et du motoneurone central,
au niveau encéphalique et médullaire (cervical, dorsal, lombo-sacré) ; le caracteére évolutif
des signes est donc un argument important pour I’affirmation du diagnostic. De plus,
I’absence d’¢éléments en faveur d’une autre pathologie pouvant expliquer les signes
observés (par une IRM, I’analyse du liquide céphalo-rachidien, des potentiels évoqués
moteurs entre autres) est nécessaire (H.A.S, 2006) .

Certains signes doivent étre absents comme des troubles de la sensibilité, un syndrome
parkinsonien®*, un syndrome cérébelleux, un trouble sphinctérien, un trouble
dysautonomique*, des troubles oculomoteurs.

Les critéres diagnostiques émanent des conférences de consensus d’El Escorial révisés et
d’Awaji (1998 ; 2007 ; Annexe II)

3.2.  Suivi du patient

3.2.1. Echelles de sévérité de I'atteinte

L’échelle ALSFRS-R (ALS CNTF, 1996) est une échelle d’évaluation des activités
quotidiennes des patients atteints de SLA. Elle évalue 1’état moteur bulbaire ainsi que la
motricité des membres supérieurs et inférieurs (Annexe I1II).

L’¢échelle Norris-Bulbaire (Norris, Calanchini, Fallat, Panchari et Jewett, 1974) est
validée et corrélée a la survie (Brooks, 1994). Elle évalue I'importance de 1’atteinte
bulbaire en explorant les altérations de la ventilation, de la toux, du comportement
émotionnel, des incapacités de mastication, de déglutition et d’articulation (Couratier,
Torny et Lacoste, 2006 ; Annexe IV).
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3.2.2. Bilan fonctionnel respiratoire

L’exploration de la fonction ventilatoire repose sur la mesure de la capacité vitale a I’aide
d’une spirométrie*. Une capacité vitale inférieure a 50 % de la valeur théorique doit faire
considérer la mise en ceuvre d’une ventilation non invasive.

3.2.3. Les différents types de prise en charge des patients atteints de SLA

Le Riluzole (Rilutek®) exerce une action de ralentissement sur les mécanismes
physiopathologiques de la SLA. La prise de ce médicament augmenterait la durée de vie
d’environ quatre mois (H.A.S., 2006). Les traitements symptomatiques concernent
notamment les crampes, la raideur, ’hypersialorrhée*, les troubles du sommeil, la
dépression, les troubles digestifs et les cedemes.

La prise en charge d’un patient atteint de SLA est pluridisciplinaire. Il s’agit d’un travail
mené par une équipe médicale et paramédicale. La participation de I’entourage et le rdle
joué par des associations de soutien aux malades et pour la recherche sur la SLA sont
essentiels.

4. Signes de dysfonctionnement cognitif

Les fonctions cognitives recouvrent la mémoire, les fonctions instrumentales, les
fonctions exécutives et I’attention. Les fonctions instrumentales regroupent quant a elles
le langage, les gestes et le schéma corporel, les capacités visuo-spatiales et le calcul. Les
fonctions cognitives sont sous-tendues par les structures corticales et sous-corticales.

Dans la SLA, la dégénérescence neuronale provoque un dysfonctionnement moteur mais
les fonctions cognitives peuvent également étre affectées (Strong, 2008). Ces troubles
cognitifs seraient davantage présents chez les patients atteints de SLA a forme bulbaire
(Portet, Cadilhac, Touchon et Camu, 2001). Selon Abrahams et al. (1997), ces déficits
cognitifs se retrouvent d’autant plus chez les patients atteints d’un syndrome pseudo-
bulbaire.

4.1. Hypothése d’un continuum entre SLA et DFT

Les troubles cognitifs observés dans la SLA peuvent étre la conséquence d’une démence
associée. En effet, une démence lobaire fronto-temporale (DLFT) est associ¢ée de maniére
certaine a une SLA dans 15 a 20 % des cas (Phukan, Pender et Hardiman, 2007). Les
DLFT regroupent trois entités syndromiques qui sont 1’aphasie primaire progressive non
fluente (APPnf), la démence sémantique (DS), et la variante frontale de la DLFT appelée
la démence fronto-temporale (DFT) (Neary et al., 1998).

L’ APPnf, suite a une atrophie fronto-temporale périsylvienne gauche, a des conséquences
sur le langage avec un discours réduit et haché, un manque du mot, des erreurs
phonémiques et syntaxiques mais une compréhension relativement préserveée.

15

BURGUN ; PORTAL
(CC BY-NC-ND 2.0)



La DS entraine un discours fluent avec perte du sens des mots et des concepts verbaux.
On retrouve une atteinte bilatérale prédominante dans les régions temporales.

La DFT se caractérise par un déclin insidieux et progressif des conduites sociales et
interpersonnelles (irritabilité, perte des conventions sociales), une altération des conduites
personnelles et de 1’autorégulation (apathie ou hyperactivité), ainsi qu’un émoussement
émotionnel et un manque de conscience des symptomes (anosognosie) (Neary et al.,
1998). On constate également une négligence physique précoce, une rigidité mentale, une
distractibilité, une modification des conduites alimentaires et des conduites stéréotypées.
(Rajaram, Hermann et Lanctot, 2009). On retrouve des troubles langagiers comprenant
des stéréotypies, des persévérations®, une écholalie, une réduction progressive du
discours allant jusqu’au mutisme final tardif (Medjahed, Pariel-Madjlessi et Belmin,
2001). Une altération des fonctions exécutives peut €tre aussi présente (Neary et al.,
1998).

L’association d’une SLA a une DFT a été fréquemment rapportée dans la littérature
(Portet et al., 2001). Une APPnf associée a la maladie est plus rare mais également
possible (Vercelletto et al., 2003). Enfin, a ce jour, peu d’études rapportent une
association entre SLA et DS (De Souza et al., 2009).

Certains auteurs évoquent 1’existence d’un continuum entre la SLA et la variante frontale
de la DLFT (Portet et al., 2001 ; Murphy et al., 2007). Cette hypothése est cohérente avec
les symptomes cliniques, mais aussi avec les études d’imagerie qui montrent que, chez les
patients atteints de SLA, I’atrophie corticale ou la réduction de 1’activité cérébrale s’étend
au-dela des aires motrices et affecte les aires fronto-temporales (Chang et al., 2005).

Une récente revue de la littérature (Raaphorst, De Visser, Linssen, De Haan et Schman,
2010) estime que, parmi les patients SLA non déments, 33 a 51% présenteraient des
troubles cognitifs légers.

En 2009, Strong et al. ont établi une classification des présentations cliniques des patients
atteints de SLA en intégrant la présence possible de troubles cognitifs :

* SLA avec atteinte motrice pure ;

* SLA avec troubles cognitifs insuffisants pour remplir les criteres de DFT ;

* SLA avec troubles comportementaux ;

* SLA avec DFT associée.

4.2. Caractéristiques des troubles cognitifs légers dans la SLA

Les troubles cognitifs des patients atteints de SLA rapportés dans la littérature sont
variables selon les études et semblent toucher principalement trois domaines : le langage,
la mémoire et les fonctions exécutives.

Concernant le langage, Rakowicz et Hodges (1998) rapportent des difficultés de
dénomination et d’évocation (avec un manque du mot), de catégorisation sémantique et
I’utilisation de circonlocutions®* chez les patients. Bianco-Blache & Robert (2002)
relévent également une atteinte possible du langage ¢élabor¢ écrit avec une perte au niveau
de Dorthographe grammaticale et lexicale complexe. Toutefois, dans leur ¢tude,
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Abrahams et al. (2000) ne repérent pas de troubles langagiers lorsqu’ils proposent une
épreuve de complétion d’énoncés.

Concernant la mémoire, Mantovan et al. (2003) décrivent un déficit de la mémoire a long
terme et plus précisément au niveau des procédures de rappel chez les patients atteints de
SLA. Raasphort et al., (2010) rapportent également un déficit au niveau de la mémoire
visuelle, qu’ils jugent significatif dans la mesure ou les performances motrices n’influent
pas sur les résultats. Abrahams et al., (2000), quant a eux, ne relévent pas de trouble au
niveau de la boucle phonologique de la mémoire de travail.

Concernant les fonctions exécutives, les résultats des études semblent plus homogenes :
une atteinte dite frontale est constatée chez pres de 50 % des patients (Ringholz et al.,
2005) et ce le plus souvent en cas d’atteinte bulbaire (Lomen-Hoerth et al., 2003). Les
modifications des processus exécutifs dans la SLA concerneraient le contrdle
attentionnel, la génération et 1’inhibition de réponses, la résolution de problémes et les
troubles du jugement (Lacomblez, Picard et Vercelletto, 2006).

4.3. Hétérogénéité des études

En somme, les études utilisant des batteries de tests neuropsychologiques pour évaluer les
fonctions cognitives des patients atteints de SLA montrent des résultats disparates, tant
sur ’importance que sur la nature de I’atteinte cognitive.

Selon Lacomblez, Picard et Vercelletto, (2006), le profil cognitif des patients atteints de
SLA, ainsi que son évolution et son caracteére péjoratif reste finalement mal connu. Il est
possible que des considérations méthodologiques contribuent a expliquer la divergence
des résultats. D’abord, les tests cognitifs utilisés varient tant pour leur spécificité que pour
leur sensibilité, ensuite les criteres d’inclusion et d’exclusion varient sur la prise en
compte du critere de démence associ¢e. Enfin, la majorité des ¢tudes ne considere pas
I’incidence possible des troubles moteurs dans la passation de tests : une dysarthrie qui
affecte la production de la parole et/ou des troubles moteurs des membres supérieurs qui
génent la production écrite (Raaphorst et al., 2010).

L’objectif de ce mémoire est d’étudier I’influence de ’atteinte motrice sur les résultats
obtenus par les patients atteints de SLA dans une épreuve en particulier : I’épreuve dite de
fluence verbale.

Le choix de cette épreuve est orienté par le fait qu’il s’agit d’une des épreuves les plus
fréquemment perturbées chez les patients atteints de SLA (Abrahams et al., 2000). Selon
Reverberi, Laiacona et Capitani, (2006), les ¢épreuves de fluence verbale sont
particulierement sensibles a la présence d’une anomalie cérébrale.

De plus, I’épreuve de fluence verbale est classiquement utilisée en neuropsychologie
clinique et en orthophonie dans la mesure ou elle sollicite les fonctions exécutives
(recherche en mémoire a long terme) et le langage (évaluation du stock lexico-
sémantique) (Raoux, Le Goff, Auriacombe et Dartigues, 2010), processus pouvant étre
altérés dans un certain nombre de pathologies neurodégénératives dont la SLA. Le
langage et les fonctions exécutives sont deux composantes particulieérement intéressantes
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a évaluer dans I’hypothese d’un continuum entre SLA et DFT car elles sont atteintes dans
les DFT.

Enfin, il s’agit d’une épreuve effectuée le plus souvent a I’oral mais adaptable a I’écrit en
cas d’atteinte bulbaire sévere qui entraine des difficultés de parole.

| L’épreuve de fluence verbale

1. Présentation de I’épreuve de fluence verbale

1.1. Définition

L’ ¢épreuve dite de fluence verbale (ou épreuve de disponibilité lexicale ou d’évocation)
consiste en la production dans un temps limit¢ d’un maximum de mots répondant a un
critére sémantique ou formel (Cardebat, Doyon, Puel, Goulet et Joanette, 1990).

1.1.1. Fluence verbale « classique »

Les épreuves de fluence verbale littérale (dite aussi ‘“‘alphabétique” ou “formelle”)
consistent a énoncer un maximum de mots commencant par une lettre donnée (critere
formel) dans un temps limité. La lettre choisie est le plus souvent déterminée en fonction
de sa fréquence d’occurrence dans la langue. En effet, une étude de Borkowski, Benton et
Spreen (1967), a montré que la disponibilité lexicale est corrélée avec la fréquence
d’apparition de la lettre demandée. Dans la langue francaise, les lettres les plus
couramment utilisées sont P, F, R, S, T (Cardebat et al., 1990).

Les épreuves de fluence catégorielle (ou sémantique) consistent quant a elles a énoncer
dans un temps limit¢é un maximum de mots appartenant a une catégorie (critére
sémantique) demandée par 1I’examinateur. La catégorie la plus utilisée dans la littérature
est celle des animaux (Tombaugh, Kozak et Rees, 1999). La encore, il a ét¢ montré que le
niveau de performance est proportionnel au nombre d’items disponibles dans la langue,
pour chaque catégorie (Crowe, 1996).

Deux tests de fluence verbale sont communément utilisés :

Le test de Cardebat et al. (1990) consiste a évoquer un maximum de mots commengant
par la lettre P, R ou V et ceci en deux minutes. L’épreuve de fluence catégorielle consiste,
quant a elle, a dire le plus de noms d’animaux, de fruits ou de meubles. L’examinateur
note le nombre de mots produits, le nombre de répétitions et le nombre d’erreurs.
L’¢talonnage est établi en fonction de 1’age et du niveau socio-culturel du sujet.

Le Set Test d’Isaacs (Isaacs et Kennie, 1973) est un test de fluence catégorielle. 1l s’agit
pour le patient de produire successivement le plus de noms de couleurs, d’animaux, de
fruits et de villes. Pour chaque catégorie, les performances sont mesurées sur 15 secondes
mais I’épreuve est terminée lorsque le sujet a nommé dix mots dans chaque catégorie ou
pense ne plus pouvoir en nommer. On calcule le nombre total de productions sur les

18

BURGUN ; PORTAL
(CC BY-NC-ND 2.0)



quatre catégories demandées. Un score en deca de 30 items est considéré comme
pathologique.

1.1.2. Fluence verbale alternée

L’ épreuve de fluence verbale alternée correspond a une épreuve au cours de laquelle il
faut alterner entre deux critéres au moins pour produire les items. Elle peut étre de type
littéral (alterner des critéres formels), catégoriel (alterner des catégories) ou mixte
(alterner un criteére formel puis un critére catégoriel).

1.2. Normes chez une population de sujets tout-venants

1.2.1. Niveau socioculturel

Le niveau d’¢étude influence les scores de fluence verbale (Tombaugh et al., 1999), et plus
particulierement sur la fluence verbale littérale (Ratcliff et al., 1998). Cet effet sur la
fluence littérale serait di a 1’alphabétisation et a 1’apprentissage de la segmentation
phonologique acquis grace a I’enseignement. De plus, le niveau de vocabulaire est un bon
prédicteur de la réussite au test de fluence verbale littérale (Henry et Philips, 2006).

En ce qui concerne la fluence verbale catégorielle, il a ét¢ démontré que 1’expérience
individuelle de chaque individu pouvait influer sur les résultats. En effet, chaque sujet n’a
pas été confronté aux mémes situations et stimulations, ce qui fait que certaines catégories
vont paraitre plus pertinentes pour certaines personnes (Capitani, Laiacona et Barbarotto,
1999), notamment selon leurs intéréts, leur profession, leur quotidien.

Concernant les épreuves de fluence verbale alternée et les épreuves de fluence verbale
sous modalité écrite, peu d’études ont ét¢ menées et aucune référence a la norme en
langue frangaise n’a, a notre connaissance, ¢té publice.

1.2.2. Sexe

Les travaux menés différent sur les résultats, mais il semblerait que la différence entre les
hommes et les femmes résulte de I'influence de 1’expérience individuelle de chaque
individu. Par exemple, les hommes trouvent plus de mots dans la catégorie « outils » alors
que les femmes sont plus performantes dans la catégorie « fruits » (Cardebat et al., 1990).

1.2.3. Age

Les fluences catégorielles sont moins bien réussies que les fluences littérales chez les
personnes agées lorsque les résultats sont comparés a ceux de personnes plus jeunes
(Crawford, Bryan, Luszcz, Obonsawin et Lesley, 2000). Avec I’age, les personnes
produisent plus de persévérations (Henry et Phillips, 2006). Cette tendance aux
persévérations pourrait étre la conséquence d’une réduction des capacités exécutives, qui
se retrouverait chez les sujets agés, avec un impact sur la mémoire de travail, donc la
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manipulation et le traitement des informations. Ces capacités exécutives interviennent en
effet dans les performances des sujets lors de 1’épreuve de fluence verbale.

Nous allons maintenant présenter les fonctions cognitives impliquées lors de la réalisation
de I’épreuve de fluence verbale.

2. Les fonctions exécutives

2.1. Définition

Selon Godefroy et al. (2004), les fonctions exécutives correspondent aux fonctions de
haut niveau opérant dans les situations non routinicéres, c’est-a-dire inhabituelles,
conflictuelles ou complexes.

Face a une tache nouvelle, elles permettent la prise de décision, la planification, la
régulation des €motions ainsi que la détection et correction des erreurs (Meulemans,
Coliette et Van der Linden, 2004). Elles permettent ¢également 1’initiation de séquences
motrices et de comportement, en lien avec I’inhibition de conduites habituelles, de
comportements inappropriés et de réponses prédominantes (Meulemans et al., 2004).

Les fonctions exécutives sont actives lors de la recherche volontaire d’informations en
mémoire, en permettant une attention soutenue et gérant la vitesse de traitement
(Meulemans et al., 2004). Enfin, ces fonctions de contrle permettent la mise en action de
la flexibilit¢ mentale lorsqu’il est nécessaire de passer d’un comportement (ou d’une
séquence motrice) a un autre. Elles sont également importantes pour la coordination de
plusieurs taches simultanées (Meulemans et al., 2004).

Les structures cérébrales impliquées dans les fonctions exécutives se trouvent au sein de
la région frontale et plus particulierement au sein du cortex préfrontal, les réseaux fronto-
sous-corticaux participant de manicre prépondérante au fonctionnement exécutif.

2.2, Modélisation

Parmi les modeles de référence utilisés en neuropsychologie, deux orientations théoriques
majeures se dessinent.

D’abord, certains modeles proposent une conception unitaire des fonctions exécutives. Ils
se développent autour de la notion d’un systéeme de contrdle qui gere et coordonne les
informations de I’environnement, permettant ainsi de s’ajuster face a une situation
nouvelle.

Pour Norman et Shallice (1980), cet ¢lément est le systeme attentionnel superviseur
(SAS). Le SAS a acces aux informations provenant de I’environnement, aux intentions du
sujet et a ses capacités cognitives. Il nécessite des ressources attentionnelles importantes
car il demande un contrdle volontaire du sujet (Annexe V).
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De méme, selon les modeles de Baddeley et Hitch (1974) et Baddeley (1996),
I’administrateur central dans la mémoire de travail rassemble les informations provenant
de deux systemes « esclaves » : la boucle phonologique qui stocke temporairement
I’information verbale et le registre visuo-spatial qui permet la rétention temporaire
d’information concernant la forme des objets et leur position dans I’espace (Annexe VI).

Ces deux mod¢les ne rendent toutefois pas compte de la diversité des processus engagés
dans les taches exécutives, ce que tend a démontrer une seconde orientation théorique.

Miyake, Friedman, Emerson, Witzki et Howerter (2000) ont proposé une modé¢lisation
des fonctions exécutives en tant que systéme a la fois unitaire et divisé. Trois fonctions
essentielles ressortent : la mise a jour des données, 1’inhibition et la flexibilité cognitive.
Ces composantes sont indépendantes mais entretiennent des liens entre elles : elles
contribuent toutes a la mémoire de travail et font intervenir un processus d’inhibition.
Une quatrieme fonction est proposée par ces auteurs : I’attention divisée qui serait la
capacité a partager €quitablement les ressources attentionnelles nécessaires aux taches
réalisées simultanément (la gestion de taches multiples) (Annexe VII).

2.3. Dysfonctionnement des fonctions exécutives

Les fonctions exécutives peuvent étre perturbées suite a une Iésion du cortex préfrontal
(Sirigu et al., 1995) mais aussi dans les atteintes des noyaux gris centraux (Zalla et al.,
1998) et les 1ésions pariétales (Godbout et Doyon, 1995). On parle alors de syndrome
dysexécutif.

Selon Godefroy et al., (2004), les manifestations d’un syndrome dysexécutif peuvent étre
d’ordre comportemental avec une hypoactivité (aspontanéité et/ou apathie), ou une
hyperactivité (avec impulsivité et/ou désinhibition) ainsi que des persévérations, des
comportements stéréotypés et une dépendance a 1’environnement.

D’autres manifestations dites « cognitives » peuvent également étre présentes avec un
déficit d’initiation et d’inhibition de 1’action, de division de I’attention et de coordination
entre deux taches, de génération de I’information, de résolution de problémes, de
déduction, de maintien et commutation de régles et de la mémoire épisodique.

Un dysfonctionnement des fonctions exécutives entraine des difficultés concrétes dans le
quotidien de la personne qui peut par exemple éprouver des difficultés a s’organiser pour
aller faire ses courses, pour maintenir une conversation, pour trouver son chemin, pour
inhiber les informations non pertinentes ou encore planifier une action.

3. La production lexicale

3.1. Généralités

Selon Rondal et Seron (2000), le langage est le fruit de plusieurs composantes : la
composante phonologique qui regroupe les sons propres a une langue déterminée (les
phonémes), la composante morpho-lexicologique qui regroupe les mots de la langue et
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qui constituent le lexique, la composante morphosyntaxique qui concerne la réalisation de
structures complexes de sens, la composante pragmatique qui regroupe une série de sous-
fonctions visant a agir sur l’interlocuteur ou a I’influencer et enfin la composante
discursive.

La production langagiere ne repose pas uniquement sur des processus linguistiques,
d’autres processus interviennent, notamment la mémoire sémantique, la mémoire de
travail ainsi que les fonctions exécutives (Mazeau, 2006).

L’acte de production du langage nécessite un enchainement et la mise en lien de ces
différentes composantes ; ces processus ont €té modélisé€s sous plusieurs angles.

3.2. Modeéles de production lexicale

Les principaux modeles de production du langage font état de trois niveaux de traitement:
le niveau sémantique, le niveau lexical et le niveau phonologique (Levelt, 1999 ; Dell,
Burger et Svec, 1997).

Caramazza, Hillis, Rapp et Romani (1990) et Caramazza et Hillis (1995) proposent un
modele en cascade qui rend compte de 1’acces lexical, en production orale et écrite.
L’architecture de ce mod¢le postule 1’existence de différentes composantes dédiées a des
traitements spécifiques et met en évidence les liens qu’elles entretiennent. L’évocation
lexicale peut étre expliquée via ce modele. Le systeme lexical comporte des
connaissances (sémantiques, phonologiques et orthographiques) stockées a long terme et
schématisées sous la forme de systemes ou de lexiques. Le lexique phonologique
constitue la forme sonore abstraite d’une unité lexicale et code notamment les
informations sur 1’identit¢ des phoneémes et la structure syllabique ; il comporte une
entrée (identification de mot entendu) et une sortie (production orale). Le lexique
orthographique concerne la séquence de lettres : le lexique de sortie intervient lors de
I’expression et le lexique d’entrée a la reconnaissance du mot écrit. Les mémoires
tampons (buffers) assurent le maintien a court terme des informations et permet la
planification du mot (Annexe VIII).

Contrairement aux modeles de Dell et al. (1997) et Levelt (1999), le modéle de
Caramazza et Hillis stipule que D’activation en provenance du niveau sémantique se
propage simultanément et indépendamment vers les réseaux syntaxiques et lexicaux.

La production lexicale est dépendante du systeéme s€émantique, qui fait partie intégrante de
la mémoire sémantique. Cette notion de mémoire sémantique a été introduite par Tulving
et Donaldson (1972) et Tulving (1995) en opposition a la mémoire €pisodique (ensemble
de souvenirs propres a un individu). La mémoire sémantique fait référence a la mémoire
des mots, des idées, des concepts, dont la récupération serait automatique et indépendante
du contexte (Moreaud et al., 2008). Le systéme sémantique, d’un point de vue antomo-
clinique, peut étre représenté comme un vaste réseau neuronal formé de concepts et
d’attributs, lesquels seraient reliés par une série de “noeuds”. Ainsi, 1’activation d’un
attribut du stimulus activerait I’ensemble du cerveau et rendrait possible I’identification
(Rosch, Mervis, Gray, Johnson et Boyes-Braem, 1976 ; Belliard et al., 2007).
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3.3. Dysfonctionnements du langage

Nous évoquons ici seulement les troubles du langage acquis.

Concernant la production lexicale, on peut retrouver des troubles du traitement
sémantique ou troubles lexico-sémantiques qui engendrent majoritairement un manque du
mot avec des paraphasies verbales sémantiques et des périphrases. Un trouble langagier
peut également résulter de troubles du traitement phonologique ou troubles lexico-
phonologique qui induisent un manque du mot avec des paraphasies phonologiques, des
néologismes jusqu’au jargon. Enfin, les troubles qui affectent la production de phrases
peuvent conduire a une dyssyntaxie* ou a un agrammatisme*.

4. Le langage dans I’épreuve de fluence verbale

Les épreuves de fluence verbale font intervenir le langage et les fonctions exécutives. En
effet, elles nécessitent la représentation du mot en mémoire (stock sémantique verbal)
ainsi que la récupération du mot en mémoire (acces au stock sémantique verbal).

Selon Rondal et Seron (2000), le lexique mental est un stock d’associations mémorisées
entre les caractéristiques sémantiques des concepts et les spécifications de la forme des
mots correspondants. Pour produire un mot, les représentations phonologiques sont
utilisées comme des codes mentaux abstraits pour traduire I’information lexicale.
Toutefois des études tendent & montrer un autre aspect du lexique mental en s’¢loignant
de la conception basique d’une association “forme-concept” et en qualifiant la
lexicalisation comme un processus plus complexe, dynamique et contextuel (Nespoulos,
2004). Le stock sémantique verbal serait un répertoire d’unités lexicales inter-reliées
(Cordier et Le Ny, 2005).

La réussite a 1’épreuve de fluence verbale nécessite ainsi une intégrit¢é du stock
sémantique verbal (ou lexique mental).

L’acces lexical se définit par I’ensemble des étapes situées en amont de la planification
articulatoire d’un mot. C’est un processus qui est influencé par trois facteurs : la
fréquence d’apparition du mot (Howes et Solomon, 1951), I’age d’acquisition du mot et
I’effet facilitant de I’amorcage sémantique. L’acces au lexique dans le langage spontané
est rapide (2,5 mots par secondes en moyenne selon Levelt et Meyer, 2000) et échappe a
la conscience du sujet.

5. Les fonctions exécutives dans I’épreuve de fluence verbale

Les taches de fluence verbale impliquent des processus exécutifs tels que I’initiation, la
création de stratégies pour répondre a une demande inhabituelle, 1’organisation de la
recherche et de la production verbale ou encore la mémorisation de consignes et des
réponses antérieures ainsi que I’inhibition de ces dernieres (Henry, Crawford et Phillips,
2004). De plus, la vitesse de traitement est particuliérement mise en jeu en raison des
contraintes de temps des épreuves de fluence verbale (Mayr, 2002).
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Concernant la localisation cérébrale, la fluence catégorielle nécessite plus spécifiquement
des processus sous-tendus par les lobes temporaux et frontaux (Raoux et al., 2007) et la
fluence littérale nécessite des processus typiquement sous-tendus par le lobe frontal
(Brickman, Paul et Cohen, 2005). Henry et al. (2004) ont montré néanmoins que les deux
types de fluences sollicitent des processus exécutifs de méme nature avec une intensité
identique. Le lobe frontal impliqué dans les épreuves de fluence est particulierement
activé avec les processus de flexibilité mentale, de stratégies de recherche et d’inhibition.

La flexibilité mentale activée pour répondre aux épreuves de fluence verbale constitue un
processus exécutif central, elle a pour fonction principale de faciliter I’adaptation du sujet
a des situations nouvelles et ce notamment lorsque les routines d’actions (routines
surapprises) ne suffisent pas (Norman et Shallice, 1980). La flexibilit¢ n’est pas une
fonction unitaire (Eslinger et Grattan, 1993 ; Collette, 2004) : on distingue la flexibilité
réactive et spontanée.

Les épreuves de fluence classique sont fréquemment utilisées pour tester la flexibilité
spontanée qui correspond au passage d’un mot a un autre. Elle permet la production de
réponses variées apres recherche active en mémoire et la mise en place par un sujet de ses
propres stratégies. Les épreuves de fluence alternée mettent également en action la
flexibilité spontanée a laquelle se rajoute la flexibilité réactive, qui demande le passage
d’une reégle a une autre. La flexibilité réactive est nécessaire lorsque 1’environnement
exige un changement de stratégie (Clément, 2006). Il est a noter qu’a notre connaissance,
peu d’études ont €té menées concernant les épreuves de fluence verbale alternée ;
cependant, toutes tendent a démontrer I’importance de 1’aspect exécutif qu’elles mettent
en jeu. La fluence verbale alternée requerrait le maintien d’une reégle d’action complexe
dans le temps (planification) et le passage d’une régle a ’autre au sein d’une seule et
méme épreuve, avec une consigne de double tdche (Downes, Sharp, Costall, Sagar et
Howe, 1993 cités par Kebir et al., 2007 ; Henry et Philips, 2006).

Les épreuves de fluence verbale donnent lieu a des données quantitatives (le nombre de

mots produits), toutefois Troyer, Moscovitch et Winocur (1997) ont proposé une méthode

d’analyse qualitative des épreuves de fluence verbale afin de mettre en évidence les
processus cognitifs impliqués dans ces taches. Les auteurs définissent deux processus :

* Le « clustering » ou regroupement, qui correspond a la production de mots
appartenant a des sous-catégories sémantiques ou lexicales. Il implique le lobe
temporal avec la mémoire verbale sémantique pour la fluence catégorielle et le
lexique phonologique pour la fluence littérale.

* Le « switching » qui correspond a la capacité de passer d’un regroupement a ’autre,
implique des processus dépendant du lobe frontal tels que la flexibilité mentale et les
mécanismes de recherche.

Cette analyse qualitative éclaire sur 1’¢laboration de stratégies de recherche mais elle reste
une description subjective.

6. L’épreuve de fluence verbale dans la SLA

Havet (2006) explique que les tests évaluant le langage et les fonctions exécutives chez
les patients atteints de SLA devraient tenir compte de certains facteurs tels que la
survenue d’une dépression, d’une hypoventilation et de 1’évolution des troubles moteurs.
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Elle conclut que le choix du matériel est limité car il faut éviter les épreuves qui
requicrent le langage oral et les habiletés motrices du fait des troubles moteurs des
patients. Pourtant, la plupart des études faites sur les capacités de fluence verbale dans la
SLA n’ont pas pris en compte la condition motrice pouvant influencer la passation des
épreuves et les résultats (Stukovnik, Zidar, Podnar et Repovs, 2010).

Pour prendre en compte ce probleme, I’équipe d’Abrahams et al. (2000) instaure une
phase de controle (relecture et réécriture des productions) apres les épreuves de fluence
verbale afin de neutraliser I’influence de I’aspect moteur dans la passation. Les auteurs
comparent ensuite les performances des patients dans les épreuves de fluence verbale aux
épreuves qui évaluent la disponibilité lexicale et la mémoire de travail. Malgré
I’application de la phase de controle, Abrahams et al. (2000) montrent que les patients
atteints de SLA échouent a I’épreuve de fluence verbale. Les auteurs attribuent cette
difficulté a un dysfonctionnement exécutif.

Dans cette perspective, notre travail sur les épreuves de fluence verbale chez les patients
atteints de SLA s’attachera a prendre en compte les difficultés de parole et d’écriture a
travers différentes épreuves de fluence verbale classique, mais également des épreuves de
fluence verbale alternée.
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Chapitre 11
PROBLEMATIQUE ET HYPOTHESES
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l. Problématique

On sait que les patients atteints de SLA présentent des troubles moteurs (notamment au
niveau des muscles effecteurs de la parole et des membres supérieurs) qui génent la
communication orale et écrite. Des études montrent également la présence de troubles
cognitifs chez ces patients, certaines en évoquant un profil cognitif dit en continuum avec
la DFT (Murphy et al., 2007 ; Portet et al., 2001), d’autres en présentant un profil
spécifique avec des troubles cognitifs 1égers (Abrahams et al., 2000 ; Raasphorst et al.,
2010).

Les études divergent cependant sur la spécificité des troubles cognitifs ainsi que sur leur
prévalence ; cela pourrait s’expliquer par le choix des tests cognitifs, le probléeme étant
I’absence de prise en compte des troubles moteurs des patients. L’épreuve de fluence
verbale est une épreuve fréquemment utilisée pour mettre en évidence un trouble cognitif
dans la mesure ou elle met en jeu des processus langagiers et exécutifs. Les données de la
littérature indiquent que cette épreuve est fréquemment échouée chez les patients atteints
de SLA. Seule I’étude d’Abrahams et al. (2000) a pris en compte, a notre connaissance,
les difficultés motrices en proposant une relecture et une réécriture des productions, afin
les contrdler, et d’isoler ainsi les processus cognitifs mis en jeu.

Néanmoins, aucune étude francophone n’a a notre connaissance examiné le profil cognitif
des patients atteints de SLA en prenant en compte leurs difficultés motrices, et aucune
¢tude n’a proposé d’épreuve de fluence verbale alternée, laquelle pourrait permettre de
cibler I’évaluation des fonctions exécutives. Enfin, I’exploration du langage menée dans
les différentes études montre des résultats hétérogénes ou incomplets. Pouvoir proposer
une évaluation adaptée aux patients atteints de SLA permettrait par la suite d’acquérir une
meilleure compréhension de la maladie et d’envisager une prise en charge des patients
plus complete.

1. Hypotheése théorique

Les difficultés des patients atteints de SLA aux épreuves de fluence verbale peuvent étre
la conséquence de plusieurs dysfonctionnements. Lorsque les difficultés motrices sont
controlées, celles qui subsistent sont dues a une altération du langage et/ou des fonctions
exécutives. Nous supposons que le pattern des difficultés (trouble moteur, trouble du
langage et/ou trouble exécutif) est variable en fonction des patients.

lll. Hypothéses opérationnelles

H1 : Les performances des patients aux épreuves de fluence verbale sont inférieures aux
performances de la population controle.

H2 : Apres la phase de contrdle des troubles moteurs (relecture et/ou réécriture), certains
patients normalisent leur score obtenu aux épreuves de fluence verbale classique ce qui
signifie que I’altération motrice a influencé le résultat ; d’autres ne le normalisent pas.
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H3 : Les patients qui ne normalisent pas leurs scores ont une faible performance en
fluence alternée et/ou dans les épreuves de langage.

H4 : Le déficit de performance a 1’épreuve de fluence verbale est 1i¢ a la sévérité de
’atteinte bulbaire plutdt qu’a la sévérité de 1’atteinte spinale.
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Chapitre 111
PARTIE EXPERIMENTALE
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l. Population

1. Choix de la population « patients »

1.1. Méthodologie de recrutement

1.1.1. Organisation et lieux de passation

Nous avons proposé notre protocole a des patients atteints de SLA hospitalisés a 1’hdpital
neurologique de Bron (69) ou est situé le centre SLA de Lyon. L’expérimentation s’est
faite dans les chambres des patients avec I’accord de 1’équipe soignante. Les passations se

sont déroulées d’octobre 2012 a janvier 2013.

1.1.2. Critéres d’inclusion et d’exclusion

Pour notre étude, nous avons établi les critéres d’inclusion suivants concernant les
patients atteints de SLA :

® Age supérieur a 20 ans
® Langue maternelle frangaise

® Diagnostic posé de SLA certaine ou probable selon les critéres révisés d’El Escorial
(1998)

Les criteres d’exclusion des patients atteints de SLA pour notre étude sont les suivants :
® Antécédents psychiatriques

® Antécédents neurologiques autre que SLA ou associée a la SLA, notamment
diagnostic de DLFT, de maladie d’ Alzheimer ou d’une maladie apparentée

® Retard ou trouble du langage oral et/ou écrit
® Retard de développement

® Trouble de I’audition non corrigé

® Trouble de la vision non corrigé

® Dysarthrie et altération du graphisme séveres

1.2. Présentation de la population

L’effectif final de notre population est de dix-neuf patients atteints de SLA. Les
caractéristiques démographiques sont présentées dans le Tableau 1.

2. Choix de la population « controle »
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Tableau 1 : Caractéristiques démographiques des patients

Tvpe Durée Mod. de
Patients | Age | NSC! | Sexe inizil; le Score Score d’évol. | Score | Score | passation | Score Score
g LA ALSFRS’ | NORRIS® | (en | STAI* | BDI° BECD | Dysgraphie
mois)
Patient 1 78 4 M Spinale 34 38 18 43 10 OE 24 0
Patient 2 62 4 M Spinale 22 39 118 41 15 0 24 /
Patient 3 63 4 M Spinale 21 37 58 41 9 0 24 /
Patient 4 61 4 M Spinale 28 38 / 30 5 0 24 /
Patient 5 76 3 F Bulbaire 25 16 / 52 28 E / 0
Patient 6 55 4 M Spinale 40 39 / 43 7 0 24 /
Patient 7 67 4 M Spinale 42 39 56 45 13 OE 24 2
Patient 8 72 4 M | Bulbaire 35 15 / 35 6 10 0
Patient 9 83 4 F Spinale 26 23 20 / / / 6
Patient 10 | 68 4 F Spinale 27 37 93 51 36 0 24 /
Patient 11 75 3 M Spinale 33 39 40 32 OE 24 3
Patient 12 | 77 4 F Bulbaire 38 28 16 41 16 OE 17 0
Patient 13 | 66 4 M Spinale 31 37 28 40 24 0 22 /
Patient 14 | 69 4 M Spinale 28 33 12 55 24 0 24 /
Patient 15 | 74 3 F Bulbaire 38 28 14 48 9 E / 0
Patient 16 | 79 4 F Bulbaire 21 19 15 32 20 0 15 /
Patient 17 | 77 3 F Bulbaire 22 0 20 55 22 E / 8
Patient 18 | 62 4 F Spinale 25 26 30 29 10 0 22 /
Patient 19 | 70 4 M Spinale 41 30 22 39 16 OE 22 0
11M | 13 spin/ 5OE/9
MOY 70 3.8 /SF 6 bulb 30.4 29,5 37,3 42 16 O/5E / /
-+
ET ) +04 +7.1 +10. +31.4 +8.2 | x8.7

7.47 ! ! 7 08 |48 / / /

! Niveau Socio-Culturel (Poitrenaud et al., 1996)

2L 6chelle ALSFRS (ALS CNTF, 1996) évalue I’état moteur bulbaire, la motricité des membres supérieurs et inférieurs.

3 L>échelle Norris Bulbaire (Norris et al., 1974) permet d’évaluer I’importance de I’atteinte bulbaire.

4231 *gchelle BDI 1T (Beck et al., 1996) et la forme Y-A de la STAI (Spielberger, 1983) nous permettent de contrdler la symptomatologie

anxio-dépressive.

NB : le sigle / indique une absence de données, indépendamment de notre volonté.
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Notre population controle a été constituée selon trois criteres : 1’age, le sexe et le niveau
socio-culturel (ce dernier €tant établi grace a la grille de Poitrenaud et al. 1996 (Annexe
IX) dans le but de procéder a un appariement le plus ajusté possible aux patients.

2.1. Organisation et lieux de passation

Les participants controles ont été recrutés via notre entourage et grace des associations
culturelles. Nous leur avons présenté les épreuves soit a leur domicile, soit au notre. Les
passations se sont déroulées de septembre 2012 a janvier 2013.

2.2. Critéres d’inclusion et d’exclusion

Pour étre inclus dans notre étude, le participant controle doit remplir les conditions
suivantes :

® Age supérieur a 20 ans

® Langue maternelle frangaise.

Les criteres d’exclusion sont les suivants :

® La présence d’un déficit cognitif : score au MMSE (GRECO, 2003) inférieur ou égal
a25

® Antécédents psychiatriques

® Antécédents neurologiques

® Retard ou trouble du langage oral et/ou écrit

® Retard de développement

® Trouble de I’audition non corrigé

® Trouble de la vision non corrigé

2.3. Présentation de la population

Notre population contrdle est constituée vingt-six participants. Le Tableau 2 présente les
caractéristiques démographiques des participants.

1. Protocole

1. Evaluations préliminaires

1.1. Echelles d’anxiété et de dépression

La BDI II (Beck, Steer et Brown, 1996) est composée de 21 questions a choix multiple
qui permettent d’évaluer I’importance des symptomes dépressifs (Annexe X).
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Tableau 2 : Caractéristiques démographiques des participants controles

Contréle 1 52 F 4 30 27 4
Controle 2 51 M 4 30 28
Controle 3 79 M 4 26 26 1
Controle 4 67 F 4 30 34 15
Controle 5 77 F 3 30 40 11
Contréle 6 69 F 4 28 26 6
Controle 7 73 F 4 29 26 5
Controle 8 82 F 3 30 36 7
Contrdle 9 53 M 4 30 37 1
Contrdle 10 62 M 4 30 27 11
Controle 11 62 F 4 30 35 5
Controle 12 50 F 4 30 40 6
Controle 13 72 M 4 29 33 9
Controle 14 72 F 4 30 34 9
Contrdle 15 60 F 4 28 36 25
Contrdle 16 79 F 3 28 26 17
Controle 17 74 M 4 27 26 /
Contrdle 18 84 F 2 29 34 12
Contrdle 19 62 F 4 29 28 1
Contrdle 20 77 M 4 29 31 17
Contrdle 21 64 F 3 26 32 10
Controle 22 57 M 4 29 26 2
Controle 23 83 M 4 29 35 2
MOY 67,87 IM/14F 3,7 29 31,4 8,2
ET +10,8 / +0,54 +1,26 +4,8 +6,21

! Niveau Socio-Culturel (Poitrenaud et al., 1995)

2 Mini Mental State Examination, version consensuelle du GRECO, 2003

3et41 >échelle BDI II (Beck et al., 1996) et la forme Y-A de la STAI (Spielberger, 1983) nous permettent de controler la

symptomatologie anxio-dépressive.
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La forme Y-A de la STAI (Spielberger, 1983) est une échelle composée de 20 questions
qui permet d’évaluer le niveau d’anxiété lors de la passation du protocole (Annexe XI).

1.2. Mini Mental State Examination (version consensuelle du GRECO,

2003)

Seuls les participants controles ont ét€¢ soumis a cette épreuve. Nous avons inclus dans
notre protocole les participants ayant un score strictement supérieur a 25/30 (la feuille de
passation est dans 1’annexe XII).

1.3. Evaluation des difficultés motrices

1.3.1. La Batterie d’Evaluation Clinique de la Dysarthrie (Auzou et Rolland
Monnoury, 2006)

Cette épreuve n’est pas présentée si le patient est dans 1’incapacité manifeste de parler.

Nous présentons au patient 12 mots que ce dernier doit lire ainsi que 12 phrases, en
dehors de la vision de 1’examinateur, et transcrivons sa production orale (Annexe XIII).
Nous comparons ensuite le mot ou la phrase lue avec la transcription. En résulte un score
total sur 24 items.

Le score d’intelligibilit¢ (SI) de la BECD permet d’évaluer les capacités de parole du
patient et de le situer par rapport a un seuil d’intelligibilité :

* [8<SI<23 =dysarthrie légere

* [2<SI<17 = dysarthrie modérée

» 7<S8I<11 =dysarthrie sévere

* SI<6 = dysarthrie massive avec parole inintelligible

Avec un score supérieur a 15/24, les épreuves sont réalisées sous modalité orale. Si le
score se situe en dessous de 15/24, la dysarthrie est jugée trop sévere et la suite de la
passation est réalisée sous forme écrite exclusivement.

1.3.2. L’Echelle de Dysgraphie d’Ajuriaguerra (Ajuriaguerra et al., 1964)

Cette échelle permet de voir si les capacités d’écriture du patient sont suffisantes pour
effectuer des épreuves écrites. Pour cela, le patient copie le court texte suivant : «Mon
cher, je suis bien content de te voir mercredi. S’il fait beau, nous ferons une jolie
promenade, s’il pleut nous irons au cinéma. ».

Cette épreuve n’est pas présentée si le patient est dans 1’incapacité manifeste d’écrire.
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Nous évaluons I’écriture du patient grace a une grille d’évaluation (Annexe XIV).
Nous considerons que les difficultés d’écriture sont trop importantes lorsque le patient

obtient un score supérieur a 19/38 : les épreuves se font alors sous modalité orale
exclusivement.

2. Choix du protocole

Les participants controles sont soumis au protocole comportant les épreuves spécifiques
sous modalités orale et écrite.

Suite aux épreuves préliminaires, les patients sont soumis au Protocole OE (Oral Ecrit), O
(Oral) ou E (Ecrit) :

* Protocole OE : Les patients sont suffisamment intelligibles et n’ont pas de trouble
graphique important. Ce protocole est celui propos€ aux participants controles.

* Protocole O : Les patients présentent des troubles du graphisme importants avec un
score a I’échelle d’évaluation de la dysgraphie supérieur a 19/38 ou une incapacité
totale manifeste pour écrire.

* Protocole E : Les patients présentent des troubles de la parole importants avec un
score d’intelligibilité inférieur a 15 ou une incapacité totale manifeste pour parler.

3. Protocole expérimental

Le protocole expérimental proposé aux participants contrdles et aux patients est composé
d’épreuves de fluence verbale classique et alternée ainsi que d’épreuves de langage.

3.1. Epreuves de fluence verbale

3.1.1. Consigne

Le choix des items (lettres initiales et catégories) a été fait au regard des épreuves de
fluence préexistantes: « Fluence verbale catégorielle et lexicale » (Cardebat et al., 1990)
et le « Set Test d’Isaacs » (Isaacs et Kennie, 1973) ainsi qu’en fonction de la fréquence
d’apparition des lettres en position initiale en référence au Lexis (Feller, 1976).

Chaque épreuve de fluence est chronométrée et dure deux minutes. La consigne est a
chaque fois identique : il est demandé au sujet de « dire/d’écrire un maximum de mots
(commencgant par...)/de noms (de...) en évitant les mots de la méme famille et les noms
propres et ceci en deux minutes » pour les fluences classiques, et pour les fluences
alternés de « dire/d’écrire un maximum de mots en alternant un mot commencant
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par... et un mot commencgant par.../ un nom de... et un nom de... en évitant les mots
de la méme famille et les noms propres et ceci en deux minutes ».

Les consignes sont répétées autant de fois que nécessaire avant le début de 1’épreuve.
Pendant la passation, la consigne n’est plus répétée sauf si le participant ne dit rien
pendant au moins trente secondes ou s’il produit des mots de la méme famille (on arréte
le chronometre afin de lui répéter la consigne). Le participant est encouragé a continuer
s’il nous interroge durant la passation ou s’il se rend compte qu’il a répété un mot déja
énoncé.

A la fin de chaque épreuve de fluence, une phase de controle est proposée. Les
participants sont amenés a « relire/réécrire la liste comprenant les mots [qu’ils ont]
dits/écrits le plus vite possible, sans faire d’erreurs ».

Pour les épreuves de fluence écrite, nous prenons soin de cacher les productions au fur et
a mesure sur la feuille de passation afin que le participant ne relise pas au cours de
I’épreuve ce qu’il a écrit.

Le Tableau 3 présente les épreuves de fluence verbale proposées et les modalités de

passation.
Tableau 3 : Détails des épreuves de fluence verbale

Fluence catégorielle Animaux Fruits
Fluence littérale P S
Fluence littérale alternée R/T M/L
Fluence catégorielle alternée Outils/vétements | Meubles/Iégumes

3.1.2. Recueil des données et cotation

Nous relevons les mots produits par le participant a 1’oral sur la feuille de passation écrite
en prenant soin de noter le nombre de mots produits au bout de 15 secondes, puis 30
secondes, 1 minute, 1 minute 30 et 2 minutes (feuille de passation en annexe XV). Les
données relevées sont les suivantes :

* Lescore brut qui correspond au nombre total de mots produits.

* Le nombre de répétitions : mot répété ou réécrit.

* Le nombre d’erreurs: sont considérées comme des erreurs les mots de la
méme famille, un hyperonyme suivi d’un de ses hyponymes (ex : singe suivi de
orang-outang ; dans ce cas, seuls les hyponymes sont comptabilisés), un nom propre.

* Le nombre de persévérations : erreur répétée malgré un rappel de la consigne.

* Le nombre d’intrusions : production ne répondant pas a la consigne ou production
répondant a une autre épreuve de fluence.
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Un score corrigé est établi en fonction du nombre total de mots produits duquel sont
enlevés le nombre de répétitions, le nombre d’erreurs, le nombre de persévérations et le
nombre d’intrusions.

Un point est compté méme si le participant fait une faute d’orthographe, et qu’il produit
des homophones ou des homographes (accompagnés d’une explication justifiant sa
production).

Pour la phase de contrdle, les participants sont amenés a « relire/réécrire la liste
comprenant les mots (qu’ils ont) dits/écrits, le plus vite possible sans faire d’erreurs ».
La relecture ou réécriture est chronométrée afin d’obtenir des vitesses de parole et
d’écriture moyennes en secondes.

Un index de fluence sera calculé de la maniere suivante (Abrahams et al., 2000) :

120"-Temps de relecture/réécriture’
Nombre d’items produits3

I Temps total de I'épreuve (2 minutes, soit 120 secondes)
? Temps en secondes
*Nombre total d’items produits, incluant les erreurs, les persévérations, les intrusions et les répétitions.

Le temps de relecture et de réécriture que nous relevons nous permet de nous affranchir
des traitements de programmation phonologique ou graphomotrice (lors de la copie) ainsi
que de la production motrice « de bas niveau ».

Cet index de fluence correspond ainsi au temps moyen que met un sujet pour produire un
mot en s’affranchissant du ralentissement général des patients qui peut étre dii a un
probléme moteur.

L’index de fluence permet d’isoler de maniere spécifique I’acces au stock sémantique
(stratégies de recherche, vitesse de traitement et fonctions qui interviennent telles que la
flexibilité, I’initiation, et I’inhibition) et I’intégrité de ce dernier.

Ainsi, plus cet index de fluence est élevé, plus la performance est faible. °

En somme, plus un patient a un temps d’index de fluence ¢€levé, plus il met de temps pour
rechercher un mot.

Selon Abrahams et al., (2000), I’index de fluence correspond au temps mis «pour penser a
un mot » (« to think at a word »). Tout au long de notre exposé, nous évoquerons 1’index
de fluence a travers 1’expression suivante : « temps mis par un sujet pour rechercher un
mot ».

3.2. Epreuves de langage

Ces épreuves sont proposées afin de compléter le profil « cognitif » des patients atteints
de SLA et de mettre en évidence un potentiel trouble du langage qui serait a 1’origine de
difficultés cognitives.
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Les épreuves de langage sont proposées aux patients ainsi qu’aux participants contrdles et
la modalité orale ou écrite de passation varie selon le protocole proposé.

3.2.1. Batterie Informatisée du Manque du Mot (BIMM) (Gatignol et Marin
Curtoud, 2007)

Cette batterie est composée d’une épreuve de dénomination sur images pour 42
substantifs et 28 verbes, ainsi que d’une épreuve de dénomination de sons que nous
n’avons pas souhaité proposer pour des raisons de temps de passation et de spécificité
(Annexe XVI). La dénomination sur images nous permet d’apprécier les capacités
langagieres du patient en termes d’acces au lexique et de mémoire sémantique.

Cette épreuve est effectuée pour les patients sous modalité orale si possible sinon sous
modalité écrite, et sous modalité écrite pour les participants controles afin de constituer
une norme pour notre étude (une norme pour la modalité orale étant disponible dans la
batterie). La passation est informatisée et les résultats obtenus sous modalité orale sont
comparés a la norme de la batterie ; les résultats obtenus sous modalité écrite sont quant a
eux comparés aux résultats des participants controles.

Nous relevons le score et le temps total de passation en secondes.

3.2.2. Description de scéne du Boston Diagnostic Aphasia Examination

(BDAE) (Version fr. Mazeaux et Orgogozo, 1982)

Nous proposons 1’épreuve de description de scéne (image du « Voleur de biscuits »,
Annexe XVII) tirée de la BDAE sous modalité orale ou écrite. Nous demandons de
« décrire au mieux ce qui se passe sur l’'image, dans un temps maximum de deux
minutes ».

La cotation est établie grace a la grille d’évaluation mise au point par Croisile et al.
(1996) et permet d’objectiver les performances syntaxiques du patient ainsi que d’obtenir
une évaluation quantitative du discours.

Nous relevons le nombre total d’items produits, le nombre de propositions et le nombre
d’informations.

4. Déroulement du protocole

Le Tableau 4 présente le déroulement de notre protocole expérimental comprenant les
épreuves préliminaires, les épreuves de fluence verbale suivies d’une relecture ou d’une
réécriture des productions et les épreuves de langage. Afin de contrebalancer un effet
éventuel de la fatigue, nous proposons quatre versions ou 1’ordre de présentation des
épreuves de fluence verbale varie.

Le protocole expérimental a une durée variant d’une heure a une heure et demie selon les
modalités ce qui a représenté un temps total de passation estimé a 37 demi-journées.
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Tableau 4 : Déroulement du protocole

1. Epreuves
préliminaires

Echelles d’anxiété-dépression (STAI forme Y-A et
BDI II)

Pour les patients : score d’intelligibilit¢ de la BECD
et/ou échelle d’évaluation de la  dysgraphie
d’Ajuriaguerra

Pour les participants controles : MMSE

Version 1

el

Fluence classique littérale (O/E)
Fluence classique catégorielle (O/E)
Fluence alternée littérale (O/E)
Fluence alternée catégorielle (O/E)

Version 2

el

Fluence alternée catégorielle (O/E)
Fluence classique littérale (O/E)
Fluence classique catégorielle (O/E)
Fluence alternée littérale (O/E)

Version 3

7

el

Fluence alternée littérale (O/E)
Fluence alternée catégorielle (O/E)
Fluence classique littérale (O/E)
Fluence classique catégorielle (O/E)

2. Epreuves de fluence verbale

Version 4

il

Fluence classique catégorielle (O/E)
Fluence alternée littérale (O/E)
Fluence alternée catégorielle (O/E)
Fluence classique littérale (O/E)

3. Phase de controle

Relecture et/ou réécriture des productions apreés chaque
épreuve de fluence

4. Epreuves de langage

BIMM
BDAE (description de sceéne)
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Chapitre IV
PRESENTATION DES RESULTATS
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l. Analyses de groupe

Les données présentées correspondent a la moyenne plus ou moins erreur-type.

NB : une erreur-type est un indice de dispersion qui permet de prendre en compte le
nombre d’observations recueillies.

Aide a la lecture des résultats :

¢ (Ctrl = population « contrdles »

¢ SLA = population « patients »

® (lass = fluence classique

¢ Alt = fluence alternée

® *dans les graphiques = écart significatif

-_—

Analyses des données démographiques

Nous avons dans un premier temps évalué les différences démographiques entre les
patients et les participants controles. Des tests t de Student ont été réalisés sur 1’age
moyen, le niveau socio-culturel (NSC), les scores obtenus a la STAI YA eta la BDIII. Le
test t de Student est un test paramétrique qui permet de comparer la moyenne de deux
échantillons. Les données des échantillons sont réparties selon la loi normale. Ce test
permet d’émettre deux hypotheses : HO (les moyennes ne sont significativement pas
différentes) et H1 (les moyennes sont significativement différentes). Le test t calcule la
probabilité de rejeter HO a tord. Si cette probabilité est inférieure a un seuil conventionnel
(en général 0,05), alors on accepte H1.

Un test khi*a été réalisé pour évaluer la différence entre le sexe ratio des deux groupes. 11
consiste également en 1’émission d’hypothéses HO et H1 et calcule la probabilité¢ de
rejeter HO a tord, ce test est utilisé pour des données qualitatives (homme versus femme
dans le cas de notre analyse).

Le seuil de significativité retenu est p<0,035.

Les caractéristiques démographiques des participants ont été présentées précédemment
dans les Tableaux 1 et 2.

Nos deux groupes de population sont appariés pour 1’age (Ctrl : 67,87 + 10,83 vs SLA :
70,21 + 7,47, t (40) = 0,80 ; p = 0,43), le niveau socio-culturel (Ctrl : 3,74 + 0.54 vs SLA :
3,78 + 0,42, t (40) = 0,53, p = 0,74) et le sexe (Khi*= 1,77, p = 0,18).

Nous remarquons que les symptomes anxieux et dépressifs sont plus importants chez les
patients que chez les participants controles (STAI : Ctrl 31,43 + 4,80 vs SLA 41,78 +
8,20, t (39) = 5,05, p<0,05 et BDI : Ctrl 8,23 + 6,21 vs SLA 15,88 £+ 8,68, t (37) = 3,2,
p<0,05).
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2, Analyses de groupe sur les épreuves de fluence verbale

Nous avons procédé a des analyses de groupe afin de mesurer I’effet de la SLA sur les
performances dans les épreuves de fluence verbale.

Des ANCOVAs (analyses de covariance) a plan mixte avec deux facteurs expérimentaux
et cinq covariants ont été réalisées. Une ANCOVA est une méthode statistique qui vise a
mesurer ’effet sur une variable dépendante de plusieurs variables indépendantes,
indépendamment de I’effet de facteurs dits covariants.

Les facteurs sont le groupe (avec deux modalités : participants contrdles vs patients SLA)
et le type de fluence (classique vs alternée). Les covariants (age, sexe, NSC et scores aux
deux échelles mesurant I’anxiété et la dépression) permettent de s’affranchir des
différences démographiques entre les groupes et les mesures. Les trois premiers
covariants ont été choisis en référence aux travaux de la littérature qui montrent que la
fluence verbale dépend de 1’age, du niveau socio-culturel et du sexe du participant. Les
deux derniers covariants ont été intégrés a 1’analyse puisque le niveau d’anxiété et de
dépression est plus important dans le groupe SLA que dans le groupe contrdle. En outre,
la présence de covariants ne diminue pas la puissance de I’analyse statistique.

Les ANCOVAs portent sur différentes mesures :

* Le score corrigé a I’épreuve de fluence soit le nombre de mots produits apres
soustraction des erreurs

* Le pourcentage d’erreurs total a I’épreuve de fluence aprés une transformation
ArcSinus pour normaliser les distributions

* Les index de fluence (pour rappel, plus I'index de fluence est élevé, plus la
performance est mauvaise)

De plus, une ANCOVA a été réalisée pour chaque modalité (orale et écrite) en fluence
classique et alternée, littérale et catégorielle.

Un test post-hoc de Newmann-Keuls a été réalisé en cas d’interaction significative entre
les facteurs « groupe » et « type de fluence ». Ce test nous permet de déterminer ou se

situe I’interaction significative en testant les conditions deux a deux.

Le seuil statistique retenu est p< 0,05.

2.1. Fluence littérale orale

2.1.1. Scores corrigés

Les scores corrigés en fluence littérale orale sont reportés dans la Figure 1.

Concernant I’épreuve de fluence littérale orale (classique et alternée confondues), les
patients produisent significativement moins de mots que les participants contrdles (Ctrl
21,93 £ 1,49 vs SLA 16,75 + 1,78, F (1,28) = 5,49, p<0,05).
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On ne constate pas de différence significative entre les scores a I’épreuve de fluence
classique littérale orale et les scores a 1’épreuve de fluence alternée littérale
orale (controles et patients confondus) (Class : 19,84 £ 1,23 vs Alt : 18,84 + 1,18, F
(1,28)=0,74, p = 0,40).

L’interaction entre I’effet du groupe et I’effet « type de fluence » n’est pas significative a
I’épreuve de fluence littérale orale pour les scores corrigés dans leur ensemble (CtrlClass
22,61 £ 1,65 vs CtrlAlt : 21,26 £ 1,35 vs SLAClass : 17,07 = 1,5 vs SLAAIt : 16,43 +
2,07, F (1,28) = 0,15, p = 0,48).

2.1.2. Pourcentages d’erreurs

Les pourcentages d’erreurs en fluence littérale orale sont reportés dans la Figure 2. On ne
constate pas de différence significative pour le pourcentage d’erreurs a 1’épreuve de
fluence littérale orale (classique et alternée confondues) entre le groupe « controles » et le
groupe « patient » (Ctrl : 4 % £+ 0,01 vs SLA : 6,31 % £+ 0.02, F (1,28) = 0,06, p=0,81).

Nos résultats ne montrent pas de différence significative entre le pourcentage d’erreurs
relevé a 1I’épreuve de fluence classique littérale orale et celui relevé a 1’épreuve de fluence
alternée littérale orale, toutes populations confondues (contrdle et patients) (Class : 5 % +
0,01 vs 5%+ 0,01, F (1,28) = 0,53, p=0,47).

Il n’y a pas d’interaction significative entre le type de groupe et le type de fluence
proposé pour les pourcentages d’erreurs a I’épreuve de fluence littérale orale (CtrlClass :
4 % £ 0,01 vs CtrlAlt : 4 % £ 0,01 vs SLAClass : 6,03 % + 0,02 vs SLAAIt : 7 % + 0,03,
F (1,28)=1,22, p = 0,28).

2.1.3. Index de fluence

Les index de fluence en fluence littérale orale sont reportés dans la Figure 3.

Les patients ont un index de fluence significativement plus ¢élevé que les participants
controles, ce qui signifie qu’ils mettent un temps en secondes supérieur aux participants
controles pour rechercher un mot a I’épreuve de fluence littérale orale (fluences classique
et alternée confondues) (Ctrl : 5,14 + 0,49 vs SLA : 6,62 0,92, F (1,28) = 4,20, p<0,05).

Nos résultats ne montrent pas de différence significative entre les index obtenus a
I’épreuve de fluence classique littérale orale et les index a 1’épreuve de fluence alternée
littérale orale, toutes populations confondues (contrdles et patients) (Class : 5,52 £ 0,38 vs
Alt: 6,24+ 0,51, F (1,28) =0,01, p=0,91).

On ne constate pas d’interaction significative entre les groupes et les différents types de
fluence pour les index relevés a 1I’épreuve de fluence littérale orale (CtrlClass : 5,06 +
0,51 vs CtrlAlt : 5,22 + 0,48 vs SLAClass : 5,97 + 0,66 vs SLAAIt : 7,27 + 1,12, F (1,28)
=0,31,p=0,58)
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2.2. Fluence catégorielle orale

2.2.1. Scores corrigés

Les scores corrigés en fluence catégorielle orale sont reportés dans la Figure 4.

Concernant 1’épreuve de fluence catégorielle orale (classique et alternée confondues), les
patients produisent significativement moins de mots que les participants contrdles (Ctrl
24,85+ 1,94 vs SLA 20,00 = 2,16, F (1,28) = 6,01, p<0,05).

On ne constate pas de différence significative entre les scores a I’épreuve de fluence
classique catégorielle orale et les scores a 1’épreuve de fluence alternée catégorielle
orale (contrdles et patients confondus) (Class : 27,27 + 1,52 vs Alt 17,57 + 0,78, F (1,28)
=0,90, p =0,35).

On ne constate pas d’interaction significative entre les groupes et les différents types de
fluence pour les scores corrigés a 1I’épreuve de fluence catégorielle orale (CtrlClass :
30,48 £ 1,93 vs CtrlAlt : 19,22 + 0,96 vs SLAClass : 24,07 + 8,03 vs SLAAIt : 15,93 +
4,39, F (1,28) =231, p=0,14).

2.2.2. Pourcentages d’erreurs

Les pourcentages d’erreurs en fluence catégorielle orale sont reportés dans la Figure 5.

On ne constate pas de différence significative pour le pourcentage d’erreurs a I’épreuve
de fluence catégorielle orale (classique et alternée confondues) entre le groupe « contrdles
» et le groupe « patient » (Ctrl : 3,27 % £ 0,01 vs SLA : 5,96 % + 0,02, F (1,28) = 1,14, p
=0,30).

Nos résultats ne montrent pas de différence significative entre le pourcentage d’erreurs
relevé a I’épreuve de fluence classique catégorielle orale et celui relevé a I’épreuve de
fluence alternée catégorielle orale, toutes populations confondues (contrdles et patients)
(Class : 3,31 % £+ 0,007 vs Alt: 5,92 % £ 0,01 ; F (1,28) = 0,23; p = 0,64).

Il n’y a pas d’interaction significative entre le type de groupe et le type de fluence
proposé pour les pourcentages d’erreurs a [’épreuve de fluence catégorielle

orale (CtrlClass : 2,81 % = 0,008 vs CtrlAlt : 3,73 % £ 0,01 vs SLAClass : 3,80 % £ 0,01
vs SLAAIt: 8,11 % £+ 0,02, F (1,28) = 1,44, p = 0,24).

2.2.3. Index de fluence

Les index de fluence en fluence catégorielle orale sont reportés dans la Figure 6.

A T’¢épreuve de fluence catégorielle orale, fluences classique et alternée confondues, les
patients ont un index de fluence significativement plus élevé que les participants
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controles, ce qui signifie qu’ils mettent un temps en secondes supérieur a celui des
participants contrdles pour rechercher un mot (Ctrl : 3,90 + 0,32 vs SLA : 5,44 + 0,63, F
(1,28) = 4,62, p<0,05).

Nos résultats ne montrent pas de différence significative entre les index obtenus a
I’épreuve de fluence classique catégorielle orale et les index a 1I’épreuve de fluence
alternée catégorielle orale, toutes populations confondues (contrdles et patients) (Class :
3,90 £ 0,25 vs Alt : 6 + 0,30, F (1,28)=1,34 p =0,26).

On ne constate pas d’interaction significative entre les groupes et les différents types de
fluence pour les index relevés a I’épreuve de fluence catégorielle orale (CtrlClass : 3,46 +
0,27 vs CtrlAlt : 5,46 + 0,30 vs SLAClass : 4,34 + 0,5 vs SLAAIt : 6,55+ 0,61, F (1,28) =
0,02, p =0,89).

2.3. Fluence littérale écrite

2.3.1. Scores corrigés

Les scores corrigés en fluence littérale écrite sont reportés dans la Figure 7.

Concernant 1’épreuve de fluence littérale écrite (classique et alternée confondues), le
score corrigé moyen des patients n’est pas statistiquement différent de celui des
participants contrdles (Ctrl : 16,8 = 1,03 vs SLA 11,60 + 1,04, F (1,23) =2,86, p =0,10).

On ne constate pas de différence significative entre les scores a I’épreuve de fluence
classique littérale écrite et les scores a I’épreuve de fluence alternée littérale écrite
(controles et patients confondus) (Class : 13,82 + 0,85 vs Alt : 14,58 £ 0,91, F (1,23) =
0,05, p =0,82).

On ne constate pas d’interaction significative entre les groupes et les différents types de
fluences pour les scores corrigés a I’épreuve de fluence littérale écrite (CtrlClass : 16,35 +
0,99 vs CtrlAlt : 17,26 + 1,09 vs SLAClass : 11,30 £ 1,07 vs SLAAIt : 11,90 + 1,06, F
(1,23) = 0,007, p = 0,93).

2.3.2. Pourcentages d’erreurs

Les pourcentages d’erreurs en fluence littérale écrite sont reportés dans la Figure 8.

On ne constate pas de différence significative pour le pourcentage d’erreurs a I’épreuve
de fluence littérale écrite (classique et alternée confondues) entre le groupe « contrdles »
et le groupe « patient » (Ctrl : 5 % = 0,02 vs SLA : 5,42 % + 0,03, F (1,23) = 0,21, p =
0,65).

Le pourcentage d’erreurs tend a étre plus important en fluence alternée qu’en fluence
classique a I’épreuve de fluence littérale écrite (Class : 6,72 % + 0,01 vs Alt : 2,58 % +
0,007, F (1,23) =3,73, p = 0,06).
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Figure 7 : Scores corrigés de fluence littérale écrite
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Figure 8 : Pourcentage d'erreurs de fluence littérale écrite
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Il n’y a pas d’interaction significative entre le type de groupe et le type de fluence
proposé pour les pourcentages d’erreurs a 1’épreuve de fluence littérale écrite (CtrlClass :
4,97 % £ 0,01 vs CtrlAlt : 3,30 % = 0,01 vs SLAClass : 8,46 % + 0,03 vs SLAAIt : 1,86 %
+0,01, F (1,23)=3,73, p=0,12).

2.3.3. Index de fluence

Les index de fluence en fluence littérale écrite sont reportés dans la Figure 9.

Concernant 1’épreuve de fluence littérale écrite (classique et alternée confondues), on ne
remarque pas de différence significative entre le groupe « controles » et le groupe
« patients » (Ctrl : 4,39 £ 0,53 vs SLA : 5,59 + 0,89, F (1,23) = 0,06, p=0,81).

Nos résultats ne montrent pas de différence significative entre les index obtenus a
I’épreuve de fluence classique littérale écrite et les index a 1’épreuve de fluence alternée
littérale écrite, toutes populations confondues (contrdles et patients) (Class : 5,03 = 0,47
vs Alt: 4,93 +£0,43, F (1,23) = 0,02, p = 0,89).

On ne constate pas d’interaction significative entre les groupes et les différents types de
fluence pour les index relevés a 1’épreuve de fluence littérale écrite (CtrlClass : 4,35 +
0,43 vs CtrlAlt : 4,43 £ 0,62 vs SLAClass : 5,73 £ 1,11 vs SLAAIt : 5,45+ 0,66, F (1,23)
=0,14,p=0,72).

2.4. Fluence catégorielle écrite

2.4.1. Score corrigé

Les scores corrigés en fluence catégorielle écrite sont reportés dans la Figure 10.

Concernant I’épreuve de fluence catégorielle écrite (classique et alternée confondues), on
ne remarque pas de différence significative entre le groupe « controles » et le groupe «
patients » (Ctrl : 17,05 + 2,39 vs SLA 12,80+ 0,97, F (1,23) =2,31, p=0,14).

Les fluences classiques sont significativement mieux réussies que les fluences alternées a
I’épreuve de fluence catégorielle écrite, toutes populations confondues (controles et
patients) (Class : 15,19 £0,72 vs Alt : 14,69 + 0,50, F (1,23) = 4,41, p<0,05).

L'interaction entre les facteurs groupe et type de fluence s'est révélée significative pour
I’épreuve de fluence catégorielle écrite (F (1,23) = 4.41, p<0.05).

Les analyses post-hoc révelent que les participants contrdles produisent significativement
plus de mots en fluence classique qu’en fluence alternée a 1’épreuve de fluence
catégorielle écrite (p<0,05) alors que la différence n’est pas significative pour les patients

(p=0,18).
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En fluence classique, la performance des patients est moins bonne que celle des
participants contrdles (p<0,05) alors qu’il n’y a pas de différence significative entre les
groupes en fluence alternée a 1’épreuve de fluence catégorielle écrite (p=0,11).

2.4.2. Pourcentages d’erreurs

Les pourcentages d’erreurs en fluence catégorielle écrite sont reportés dans la Figure 11.

Les patients commettent significativement plus d’erreurs que les participants contrdles a
I’épreuve de fluence catégorielle écrite (classique et alternée confondues) (Ctrl : 2,79 % +
0,008 vs SLA : 8,13 % £ 0,02, F (1,23) = 10,78, p<0,05).

Nos résultats ne montrent pas de différence significative entre le pourcentage d’erreurs
relevé a I’épreuve de fluence classique catégorielle écrite et celui relevé a 1’épreuve de
fluence alternée catégorielle écrite, toutes populations confondues (controles et
patients) (Class : 3,52 % + 0,007 vs Alt: 7,42 % £+ 0,01, F (1,23) = 0,02, p = 0,90).

Il n’y a pas d’interaction significative entre le type de groupe et le type de fluence
propos¢ pour les pourcentages d’erreurs a [’épreuve de fluence catégorielle
écrite (CtrlClass : 1,71 % £ 0.006 vs CtrlAlt : 3,88 % £ 0,01 vs SLAClass : 5,32 % =+ 0.02
vs SLAALT : 10,95 % + 0,02, F (1,23) = 1,60, p = 0,22).

2.4.3. Index de fluence

Les index de fluence en fluence catégorielle écrite sont reportés dans la Figure 12.

Concernant I’épreuve de fluence catégorielle écrite (classique et alternée confondues), on
ne remarque pas de différence significative entre le groupe « contrdles » et le groupe
« patients » (Ctrl 3,91 = 0,32 vs SLA 4,32 £ 0,83, F (1,23) = 0,65, p = 0,43).

L’index de fluence tend a étre plus ¢€levé a 1’épreuve de fluence classique qu’a I’épreuve
de fluence alternée, ainsi les participants mettent plus de temps pour rechercher en
fluence classique qu’en fluence alternée (Class 4,46 + 0,36 vs Alt 3,76 £ 0,31, F (1,23) =
0,3, p=10,07).

On remarque une interaction significative entre le groupe et le type de fluence pour les
index relevés a I’épreuve de fluence catégorielle écrite (F (1,23) = 6,47, p<0,05). Les
analyses post-hoc révelent que les patients ont un index plus élevé en fluence classique
qu’en fluence alternée, ils mettent plus de temps pour rechercher un mot a 1’épreuve de
fluence classique (p<0,05). Les autres différences ne sont pas significatives (p>0,31).
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Figure 13: Total des erreurs commises par les patients aux épreuves de fluence verbale
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Figure 14 : Total des erreurs commises par les patients aux épreuves de fluence verbale sous modalité
orale
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Figure 15 : Total des erreurs commises par les patients aux épreuves de fluence verbale sous modalité
écrite
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3. Analyse des erreurs aux épreuves de fluence verbale

Nous avons procédé a une analyse qualitative des erreurs commises aux épreuves de
fluence verbale par les patients et les participants contrdles, en objectivant les types
d’erreurs, tous types de fluence et modalités confondus, puis en différenciant les
modalités orale et écrite.

Pour rappel, une erreur qui ne respecte pas la consigne correspond a la production d’'un
nom propre ou d’'un mot de la méme famille.

Nous constatons que globalement les patients commettent des erreurs qui ne respectent
pas la consigne (49 %), ainsi que des répétitions (45 %) (Figure 13). Nous remarquons
¢galement des intrusions (6 %). Sous modalité orale (Figure 14), nous constatons que 38
% des erreurs sont des erreurs qui ne respectent pas la consigne, 36 % sont des répétitions
et 26 % des intrusions. Sous modalité écrite (Figure 15), les erreurs qui ne respectent pas
la consigne sont de I’ordre de 55 % et les répétitions concernent 45 % des erreurs. Nous
ne retrouvons pas d’intrusions.

Les participants controles commettent principalement des erreurs qui ne respectent pas la
consigne (50 %), des répétitions (49 %) ainsi qu’un faible pourcentage d’intrusions (1 %)
(Figure 16). Sous modalité orale (Figure 17), 50 % des erreurs sont des répétitions, 49 %
sont des erreurs qui ne respectent pas la consigne et 1 % sont des intrusions. Sous
modalité écrite (Figure 18), 57 % des erreurs sont des répétitions et 43 % sont des erreurs
qui ne respectent pas la consigne.

4. Synthése des analyses de groupe

Sous modalité orale, nous constatons que les patients évoquent significativement moins
de mots que les participants contréles et mettent significativement plus de temps pour
rechercher un mot que ces derniers, lors des épreuves de fluence littérale et catégorielle.

Sous modalité écrite, les performances des patients ne se différencient pas de celles des
participants contrdles en fluence littérale. Pour 1’épreuve de fluence catégorielle écrite, les
deux populations confondues écrivent significativement plus de mots en fluence classique
qu’en fluence alternée. Les patients évoquent toutefois moins de mots et commettent plus
d’erreurs que les contrdles lors des fluences classiques. Les analyses post-hoc révelent
que les patients écrivent significativement moins de mots en fluence classique qu’en
fluence alternée contrairement aux participants contrdle. Enfin, les patients mettent
significativement plus de temps pour rechercher un mot a 1’épreuve de fluence classique
versus alternée. Le Tableau 5 présente une synthése des résultats.
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Tableau 5 : Résumé des analyses de groupe aux épreuves de fluence verbale

Modalité orale

Modalité écrite

Littérale

Catégorielle

Littérale Catégorielle

Nombre de mots
% erreurs
Index de fluence

Légende :

Class | Alt

Class | Alt

Class | Alt Class | Alt

Performances du groupe « patient » significativement inférieures a celles du groupe

« contrble »

Pas de différence significative entre les performances du groupe « patient » et celles du

groupe « contrdle »
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Figure 16:

Total des erreurs commises par les participants controles aux épreuves de fluence verbale
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Figure 17: Total des erreurs commises par les participants contrdles aux épreuves de fluence verbale
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Figure 18: Total des erreurs commises par les participants contrdles aux épreuves de fluence verbale
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Tableau 6 Score Z calculé sur les scores corrigés et les index pour chaque patient dans les épreuves de
fluence verbale classique littérale

Patient Controle apparié | Z score litt oral | Z index litt oral | Z score litt écrit | Z index litt écrit
Patient 1 Controle 22 0,816 -0,694 1,225 -1,333
Patient 2 Controle 11 1,540 -0,669 / /
Patient 3 Controle 11 0 -0,355 / /

Patient 4 Controle 11 -0,845 0,547 / /
Patient 5 Contrdle 5 / / -1,492 1,794
Patient 6 Controle 9 0,949 -0,827 / /
Patient 7 Controle 14 -2,380 1,239 -1,414 1,250
Patient 8 Controle 14 / / -1,616 1,371
Patient 9 Controle 8 / / -2,268 2,255
Patient 10 Controle 4 -1,298 0,837 / /
Patient 11 Controle 19 0,853 0,619 -0,426 -0,246
Patient 12 Controle 7 -0,649 -0,779 -0,333 -0,286
Patient 13 Controle 11 0,156 -0,510 / /
Patient 14 Controle 14 -3,501 1,040 / /
Patient 15 Controle 5 / / -1,043 0,408
Patient 16 Controle 7 -1,567 0,817
Patient 17 Controle 5 / / -0,816 -1,001
Patient 18 Controle 12 -4,041 2,344 / /
Patient 19 Controle 14 22,219 1,049 -1,029 0,621
Tableau 7: Score Z calculé sur les scores corrigés et les index pour chaque patient dans les épreuves
de fluence verbale classique catégorielle
Patient Controle apparié Z score cat oral Z index cat oral Z score cat écr | Z index catég écr
Patient 1 Controle 22 1,286 -0,867 0,426 -0,675
Patient 2 Controle 11 0,367 -0,083 / /
Patient 3 Controle 11 0,124 -0,008 / /
Patient 4 Controle 11 0,384 0,150 / /
Patient 5 Controle 5 / / -1,569 0,479
Patient 6 Controle 9 0,778 0,043 / /
Patient 7 Controle 14 -2,491 0,813 -1,800 1,688
Patient 8 Controle 14 / / 0,333 -0,365
Patient 9 Controle 8 / / -2,263 1,148
Patient 10 | Contrdle 4 0,000 0,120 / /
Patient 11 | Controle 19 0,156 0,097 -1,225 1,587
Patient 12 | Controle 7 -0,651 -0,214 -0,169 -0,268
Patient 13 | Contréle 11 -2,143 0,955 / /
Patient 14 | Contréle 14 4,487 1,311 / /
Patient 15 | Contréle 5 / / -1,976 1,193
Patient 16 | Controle 7 -2,832 0,964 / /
Patient 17 | Contréle 5 / / -1,567 0,413
Patient 18 | Contréle 12 -3,606 1,796 / /
Patient 19 | Controle 14 -3,732 1,345 -0,730 0,414
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Il. Analyses individuelles

Les résultats des analyses de groupe pouvant dissimuler une importante disparité
interindividuelle, nous avons également procédé a des analyses individuelles. Pour
chaque patient, un sujet controle lui a été¢ appari€ en age, sexe et niveau socio-culturel.

Pour les ¢épreuves de fluence verbale et pour la BIMM sous modalité écrite, la
performance de chaque patient a ét€ comparée a celle du participant contréle grace a un
test Z via la formule :

(Score patient - score controle)
\ (Score patient + score controile).

Pour la BIMM sous modalité orale et la BDAE, la performance des patients a été
comparée a son groupe de référence grace a un test Z via la formule :

(Score patient —moyenne du groupe)
(Ecart-type du groupe).

Ces analyses ont été réalisées sur différentes mesures :

* Le score corrigé des épreuves de fluence classique et alternée
L’index de fluence aux épreuves de fluence classique et alternée
* Le score a la BIMM

* Le temps de passation total a la BIMM

* Le nombre de mots, de propositions et d’informations a la BDAE

Nous considérons que les patients sont déficitaires si leur performance est inférieure a
celle des participants controles et « valeur absolue de z » > 1,645.

1. Effet de la phase de contréle

Il s’agit tout d’abord de savoir si les difficultés repérées dans les épreuves de fluence
classique sont dues a un trouble moteur ou non.

Nous avons comptabilité¢ le nombre de patients déficitaires au niveau du score corrigé et
de I’index de fluence pour les épreuves de fluence classique.

Les résultats sont présentés dans les Tableaux 6 et 7.

NB : les scores [z] sont en gras lorsque les patients sont déficitaires.

1.1. Analyse globale

Nous avons d’abord procédé a une analyse globale des scores [z], tous types de fluence
confondus (modalités orale et écrite, fluences catégorielle et littérale) et ce pour
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Figure 19 : Comparaison des scores [z] des patients aux épreuves de fluence classique aprés la phase
de controle des troubles moteurs
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Figure 20 : Analyse détaillée des performances des patients aux épreuves de fluence classique avec
effet de la phase controle

BURGUN ; PORTAL
(CC BY-NC-ND 2.0)



I’ensemble des patients. Un patient est considéré comme déficitaire s’il obtient un score
[z] qui dépasse le seuil statistique (1, 645) dans au moins un type de fluence pour lequel il
a éte testé.

Les résultats indiquent que les scores corrigés de neuf patients sur 19 se trouvent étre
déficitaires dans au moins un type de fluence, car les patients produisent un nombre de
mots significativement inférieur aux participants contrdles appariés. Apres contrdle "du
ralentissement moteur, cinq patients sur neuf normalisent leur performance car I’index de
fluence est dans la norme : ils ne mettent pas un temps significativement €levé pour
rechercher un mot. Nous remarquons que quatre patients sur 19 restent déficitaires car
leur index de fluence est significativement supérieur a celui du participant controle
apparié, ce qui indique qu’ils mettent un temps plus important pour rechercher un mot
(Figure 19).

1.2. Analyse détaillée

Comme les patients n’ont pas tous €té soumis aux mémes ¢épreuves, nous avons
¢galement procédé a une analyse détaillée, en considérant séparément chaque type de
fluence (littérale, catégorielle) et chaque modalité (écrite, orale). Les résultats sont
présentés dans la Figure 20. Ils indiquent que la performance de certains patients
déficitaires au niveau des scores corrigés est normalisée par I’adjonction de la phase
contrdle, sauf pour I’épreuve de fluence littérale écrite.

2. Profils cliniques des patients

La seconde partie des analyses individuelles consiste a définir I’existence de profils
cliniques des patients atteints de SLA.

Il s’agit de savoir si les difficultés repérées aux épreuves de fluence classique sont dues a
un probléme exécutif et/ou de langage. Nous avons donc comptabilis¢ le nombre de
patients déficitaires au niveau :

* Des ¢épreuves de fluence verbale classique (index de fluence classique littérale et
catégorielle)

* Des épreuves de fluence verbale alternée qui mettent en jeu les fonctions exécutives de
facon plus marquée (index de fluence verbale alternée littérale et catégorielle)

* Des épreuves de langage (score et temps de latence a la BIMM, scores a la description
de scene de la BDAE)

Un patient est considéré déficitaire en fluence, au niveau exécutif ou au niveau du
langage, lorsqu’au moins une des différentes mesures est altérée. Par exemple, si un

patient est déficitaire en fluence classique catégorielle et non en fluence classique
littérale, il sera considéré comme déficitaire en fluence verbale classique.

2.1. Sous modalité orale

Pour les épreuves de fluence classique et alternée, nous avons pris en compte pour chaque
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Figure 21 : Nombre de patients déficitaires et non déficitaires sous modalité orale
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Figure 22 : Détail de nombre de patients déficitaires sous modalité orale
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patient son index de fluence en comparaison avec 1’index de fluence de son participant
controle apparié. En ce qui concerne les épreuves de langage, le score du patient a été
comparé¢ aux normes incluses dans les tests utilisés. Nous avons pu dégager des profils
pour chaque patient (Annexe XVIII).

NB : les score [z] sont en gras lorsque les patients sont déficitaires.

Ainsi, sous modalité orale (Figure 24), huit patients sur 14 ont un profil cognitif non
déficitaire, contre six patients sur 14 qui échouent au moins a une épreuve.

Nous remarquons (Figure 25), que, parmi ces patients déficitaires, deux d’entre eux ont
un score significativement inférieur a celui de leur participant contrdle apparié
uniquement aux épreuves de langage, trois patients présentent un score inférieur dans les
épreuves de fluence verbale alternée ainsi que dans les épreuves de langage et un patient

est déficitaire dans les épreuves de fluence classique, alternée et de langage.

2.2. Sous modalité écrite

Pour les épreuves de fluence classique et alternée nous avons pris en compte pour chaque
patient son index de fluence en comparaison avec 1’index de fluence de son participant
controle apparié¢. En ce qui concerne les épreuves de langage, le score du patient a été
compar¢ au score de son participant contréle appari¢ pour la BIMM sous modalité écrite ;
et pour la BDAE sous modalité écrite, le score a été comparé a la norme établie par B.
Croisile. Nous avons dégagé des profils pour chaque patient (Annexe XIX).

NB : les score [z] sont en gras lorsque les patients sont déficitaires.

Ainsi, sous modalité écrite (Figure 26), trois patients sur cing présentent une difficulté a
au moins une épreuve, et deux patients sur cinq présentent un profil non déficitaire.

Parmi les trois patients échouant a une épreuve au moins (Figure 27), deux patients
présentent des scores significativement inférieurs a ceux de leur participant contrdle
appari¢ dans les épreuves de fluence classique et de langage et un patient a un score
significativement inférieur dans les épreuves de fluence alternée.

3. Analyses de corrélation

Pour mesurer la relation entre les caractéristiques cliniques de la maladie et la
performance dans les taches de fluence, des analyses de corrélation ont été réalisées. Pour
cela, des coefficients rho de Spearman ont été calculés entre le score [z] des patients pour
les index de fluence d’une part et la durée de la maladie, les scores Norris et le score
ALSFR-S d’autre part.

Le seuil statistique retenu est p<0.05.
Le score ALSFRS et la durée d’évolution des symptomes ne sont pas corrélés aux index

de fluence (p>0.05). Le score Norris est inversement corrélé a 1’index de fluence alternée
pour la fluence littérale orale (rtho = -0.64, p<0.05) et pour la fluence catégorielle
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Figure 22 : Nombre de patients déficitaires et non déficitaires sous modalité écrite
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Figure 23 : Détail du nombre de patients déficitaires sous modalité écrite
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écrite (rho = -0.75, p<0.05). En d’autres termes, lorsque le ralentissement moteur est
controlé, nous observons que plus I’atteinte bulbaire est importante, moins la performance
des patients est bonne en fluence alternée (Figure 28).
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Figure 25 : Analyse de corrélation entre le score Norris (Bulbaire) et les index de fluence alternée
catégorielle écrite et littérale orale

BURGUN ; PORTAL
(CC BY-NC-ND 2.0)



Chapitre V
DISCUSSION DES RESULTATS
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l. Rappel de la problématique et des hypothéses

Notre ¢tude porte sur les capacités a 1’épreuve de fluence verbale des personnes atteintes
de sclérose latérale amyotrophique (SLA).

Cette épreuve est fréquemment utilisée en orthophonie et en neuropsychologie car elle est
un bon indicateur de potentielles difficultés langagieres (Gierski et Ergis, 2004) et
exécutives (Ortega et Rémond-Bésuchet, 2007). La tache de fluence verbale étant
proposée a 1’oral ou a I’écrit, elle nécessite des capacités motrices optimales. Nous

supposons que dans la SLA, I’échec a cette épreuve peut €tre di a des difficultés
cognitives sous-jacentes, mais ¢galement a la présence de troubles moteurs.

A partir de cette hypothese, nous avons supposé que les troubles moteurs des patients
atteints de SLA (atteinte des membres supérieurs et/ou dysarthrie) contribuent a expliquer
les difficultés retrouvées dans les épreuves classiques de fluence verbale. Lorsque les
difficultés motrices sont controlées, celles qui subsistent sont dues a une altération du
langage et/ou des fonctions exécutives. Nous supposons, de plus, que le pattern des
difficultés (trouble moteur, trouble du langage et/ou trouble exécutif) est variable en
fonction des patients.

Le recueil des données a été réalisé en fonction des capacités motrices des patients, sous
modalité orale et/ou écrite. Nous avons instauré¢ une phase de contréle de 1’aspect moteur
pour la tiche de fluence verbale, en calculant un index de fluence, tiré des travaux
d’Abrahams et al., (2000). Cet index correspond au temps moyen que met un sujet pour
rechercher un mot. Les performances des patients ont été comparées a celles des
participants contrdles appariés. Les analyses de groupe ont porté sur les scores corrigés,
les pourcentages d’erreurs et les index de fluence aux épreuves de fluence verbale
(classique et alternée). Les analyses individuelles ont eu pour objectif de déterminer des
profils cognitifs spécifiques au sein de la population “patient” en étudiant les
performances des patients aux épreuves de fluence alternée et de langage (épreuve de
dénomination et de description de sceéne).

Les principaux résultats montrent que les performances des patients aux épreuves de
fluence verbale sont inférieures a celles des participants contrdles. La phase de controle
des troubles moteurs ne permet pas de faire disparaitre cette difficulté si ’on considére
I’ensemble des patients. Néanmoins, les analyses individuelles montrent que certains
patients normalisent leurs scores aux épreuves de fluence classique. Les patients qui n’ont
pas normalis¢€ leurs scores aux épreuves de fluence classique présentent également un
déficit exécutif et/ou du langage. D’autres profils ont été¢ mis en évidence, sans déficit aux
épreuves de fluence classique mais avec une performance inférieure a celle des
participants contréles aux épreuves de fluence alternée et/ou de langage. Enfin, nous
remarquons que plus 1’atteinte bulbaire est importante, moins la performance des patients
en fluence alternée est bonne.

Nous allons a présent analyser dans quelle mesure ces résultats permettent de valider nos
hypotheses.
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| Validation des hypothéses

1. Hypothése 1 : performances des patients aux épreuves de fluence

verbale

1.1. Des performances déficitaires

Nous avons supposé que les performances des patients aux épreuves de fluence verbale,
tous types confondus, seraient inférieures aux performances de la population controle.

Dans notre étude, tous types de fluence confondus (classique et alternée) excepté en
fluence littérale écrite, nous remarquons en effet que les performances des patients sont
significativement inférieures a celles des participants controles, cependant les déficits
différent en fonction des modalités de passation.

Sous modalité orale, les patients évoquent significativement moins de mots que les
controles en ce qui concerne les épreuves de fluence littérale (lettre P et alternance R/T) et
catégorielle (animaux et alternance outil/vétement). Il est a noter que nous ne trouvons
pas dans la littérature d’études ayant utilisé de fluences alternées dans les recherches sur
le profil cognitif des patients atteints de SLA.

Sous modalité écrite, les patients n’évoquent pas significativement moins de mots que les
participants contrdles excepté lors de 1I’épreuve de fluence catégorielle classique. Les
index de fluence relevés ne nous font pas non plus suspecter de déficit pour rechercher un
mot. Néanmoins les patients commettent plus d’erreurs que les participants contrdles lors
de I’épreuve de fluence catégorielle écrite. Ces erreurs sont des répétitions, des intrusions
et des erreurs dues au non-respect de la consigne. Pour rappel, nous avons caché au fur et
a mesure de I’épreuve les productions écrites du patient pour que celui-ci ne puisse avoir
un feed-back visuel.

1.2. Des différences entre modalité orale et modalité écrite

1.2.1. Différents mécanismes mis en jeu ?

Ces différences entre la passation sous modalité orale et celle sous modalité écrite sont a
prendre en considération. Selon le mode¢le lexico-sémantique de Caramazza et al. (1990)
Caramazza et Hillis (1995) (Annexe VIII), les taches de production lexicale sont sous-
tendues par le systéme sémantique, lequel est stocké en mémoire a long terme. Une fois
I’acces a ce systeme sémantique atteint, les étapes de production entre modalité orale et
modalité¢ écrite différent : I’information sémantique est gérée indépendamment par le
lexique phonologique ou orthographique de sortie, puis par le buffer phonologique ou
orthographique, I’articulation ou I’écriture venant clore le processus. Les patients
présentent des scores et des index de fluence déficitaires pour les épreuves de fluence
orale uniquement. Nous pouvons donc nous questionner sur une éventuelle atteinte de la
programmation phonologique (lexique de sortie et boucle phonologique), versus une
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préservation de la programmation orthographique (lexique de sortie et buffer
orthographique).

Si nous analysons les mots évoqués par les patients, nous ne constatons pas de
paraphasies qui pourraient résulter de conduites d’approche phonologique. De plus, lors
de la phase de controle, la relecture met en jeu également les processus de programmation
phonologique en plus de la production motrice. Lorsque ces processus sont neutralisés,
afin d’isoler uniquement le temps mis pour rechercher un mot, des déficits se retrouvent
chez les patients dans les épreuves de fluence orale. Ces observations sont en adéquation
avec la littérature qui ne reléve pas d’atteinte au niveau de la boucle phonologique
(Abrahams et al. 2000; Phukan et al. 2007). Nous pouvons supposer que le déficit de
performance dans les épreuves de fluence orale serait plutot di a une difficulté d’acces au
systéme sémantique.

1.2.2. Incidence du choix des items ?

Sous modalité écrite, les patients produisent significativement moins de mots que les
participants contrdles a I’épreuve de fluence catégorielle classique, constat non retrouvé
aux ¢épreuves de fluence littérale. Le degré de complexité des items a pu atténuer les
différences de performances entre les groupes « patients» versus « contrdles » aux
épreuves de fluence littérale écrite. Autrement dit, la lettre S et ’alternance des lettres
M/L demandées a 1’écrit seraient plus accessibles que la lettre P et 1’alternance des lettres
R/T demandées a I’oral; ceci pourrait expliquer les différences de résultats entre modalité
orale et écrite. Les épreuves de fluence littérale sont des épreuves particulierement
sensibles au niveau socio-culturel (et au niveau de vocabulaire).

Les épreuves de fluence verbale administrées sous modalité écrite sont rarement décrites
dans la littérature, toutefois les recherches d’Abrahams et al. (2000) ont conclu que les
patients atteints de SLA mettent plus de temps a rechercher un mot en comparaison avec
une population appariée. Cependant, Abrahams et al. ont proposé un test de fluence écrite
littérale uniquement, (adapté du Thrustone’s Word Fluency) dont la durée de passation
est de quatre minutes. Nous avons, dans notre étude, conservé une durée d’épreuve
identique sous modalité orale et écrite, soit deux minutes. Un temps plus long de
passation aurait sans doute creusé les écarts entre les performances des patients et celles
des participants contrdles. Le nombre d’items produits sous modalité écrite étant
inévitablement inférieur a celui sous modalité orale (du fait de la vitesse d’écriture), les
différences entre les performances des patients et celles des participants controles sont
aplanies du fait d’un nombre total de mots réduit. Des données concernant les fluences
catégorielles écrites n’ont pas été rapportées.

1.2.3. Différences liées a la forme initiale de la maladie ?

Les différences entre modalité orale et écrite peuvent étre expliquées par le fait que ce ne
sont pas les mémes patients qui sont soumis a ces protocoles, dans la mesure ou ils ne
présentent pas la méme forme initiale de la maladie (bulbaire/spinale). Une majorité de
patients atteints de la forme a début spinal de la maladie a été soumise au protocole sous
modalité orale. A I’écrit, il y autant de patients atteints de la forme a début bulbaire que
de patients atteints de la forme a début spinal.
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Nos résultats tendraient vers 1’'idée que les patients ayant réalisé le protocole sous
modalité orale auraient des déficits de performances différents de ceux des patients qui
ont effectué¢ le protocole a I’écrit. Cela suggére donc que les difficultés des patients
atteints de la forme a début spinal de la maladie se situent au niveau du nombre de mots
produits et nous pouvons supposer un ralentissement de la recherche du mot en mémoire.
Les patients atteints de la forme a début bulbaire de la maladie, quant a eux, commettent
plus d’erreurs, lesquelles pourraient étre la conséquence d’une perturbation du stock
sémantique et/ou une perturbation de 1’activité liée a une difficulté exécutive.

1.2.4. Différentes situations de test ?

D’autres facteurs peuvent expliquer ces différences entre modalité orale et écrite. Sous
modalité orale, la situation de test a une connotation nettement plus « sociale » que sous
modalité écrite (Fraisse et Breyton, 1959). En effet, dans une situation orale, le patient est
confronté directement au regard du clinicien, une interaction s’installe et il s’adresse
directement a son interlocuteur, lequel peut sembler dans I’attente de performance. A
I’écrit, cette modalité est différente, le patient étant seul face a sa feuille, en situation
monologique (Fayol et Miret, 2005). Une situation orale peut générer un état de stress
supplémentaire chez le patient, qui se sent moins a 1’aise que sous modalité écrite.

Cet état de stress peut influencer les performances a I’épreuve de fluence orale. Il est
¢galement a mettre en relation avec un état anxio-dépressif plus important chez les
patients que chez les participants contrdles, que nous avons mis en €vidence grace aux
échelles proposées au début de notre protocole. La littérature fait aussi état d’une baisse
de performance a 1’épreuve de fluence verbale sous modalité¢ orale chez des sujets
souffrant de dépression (Allen, [acono, Depue et Arbisi, 1993).

1.2.5. Différentes vitesses de production ?

Sous modalité écrite, les patients ne produisent significativement pas moins de mots que
les participants controles a 1’épreuve de fluence littérale (classique et alternée) et
catégorielle alternée. Cela peut étre mis en relation avec la vitesse d’écriture qui est
inévitablement plus lente que la vitesse de parole. En effet, la vitesse d’écriture laisse plus
de temps pour construire le texte au fur et a mesure (Fayol, 1997). Lors de la passation
écrite, le participant peut élaborer son langage interne, planifier ses idées, et les réviser
plus aisément. A I’épreuve de fluence verbale, il peut, simultanément a sa production
écrite, chercher le prochain mot qu’il va évoquer, ceci explique 1’absence de différence
significative entre les patients et les participants contrdles.

Notre hypothése est partiellement validée.

En accord avec les données de la littérature (Abrahams et al., 2000), nos résultats tendent
a montrer que les patients atteints de SLA rencontrent des difficultés a 1’épreuve de
fluence verbale, tant dans la modalité¢ orale qu’écrite. La nature et I’importance des
difficultés semblent néanmoins varier en fonction de la modalité utilisée. Nous avons mis
en évidence plusieurs facteurs explicatifs dont les effets pourront étre testés dans une
future étude.
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2, Hypothése 2 : effet de la phase de contréle des troubles moteurs

2.1. Nécessité de la phase de contréle

Nous avons ¢émis I’hypothése qu’aprés la phase de contrdle des troubles moteurs
(relecture et/ou réécriture), certains patients normaliseraient leur score obtenu aux
épreuves de fluence verbale ce qui signifierait que 1’altération motrice aurait influencé le
résultat.

Dans 1’objectif de prendre en compte cette composante, nous avons choisi de relever aux
¢épreuves de fluence classique le nombre de mots produits ainsi que le temps mis pour
rechercher un mot (index de fluence), ce dernier étant calculé pour neutraliser les aspects
moteurs (programmation et production). Les analyses de groupe révélent que le temps
mis pour rechercher un mot est significativement plus élevé chez le groupe “patient”
versus ‘“‘controle” aux épreuves de fluence orales. Ce résultat suggere un
dysfonctionnement cognitif sous-jacent marqué chez certains patients atteints de SLA.

Lors des analyses individuelles, nous avons comparé les index de fluence des patients a
ceux des participants contrdles. Dans notre étude, pour 1’épreuve de fluence classique
littérale orale, trois patients normalisent leur score apreés la phase de contrdle et cinq
patients le normalisent pour I’épreuve de fluence classique catégorielle orale. Sous
modalité orale, huit patients normalisent donc leur score, ce qui signifie que les troubles
moteurs ont influencé leurs résultats.

En ce qui concerne la modalité écrite, une différence est retrouvée entre les deux types de
fluences. En effet, a I’épreuve de fluence classique littérale écrite, aucun patient ne
normalise son score apres la phase de controle ; ainsi, deux patients restent déficitaires
méme apres la phase de controle de leurs troubles moteurs. Ces résultats sont corrélés
avec les conclusions d’Abrahams et al. (2000). Cependant, a I’épreuve de fluence
classique catégorielle écrite, deux patients normalisent leurs résultats, ce qui signifie que
leurs troubles moteurs ont influencé leurs performances. Sous modalité écrite, les troubles
moteurs ont influencé les performances pour deux patients.

Globalement, la phase de controle des productions permet de normaliser les scores pour
plusieurs patients, ce qui signifie que ceux-ci sont génés et pénalisés par leurs troubles
moteurs. Ces conclusions sont cohérentes avec les résultats de certaines études comme
celles de Massman et al. (1996) ou encore d’Abrahams et al. (2000) qui stipulent que la
présence d’une dysarthrie augmente le risque pour les patients d’étre considérés comme
déficitaires dans les épreuves de fluence verbale. Nous pouvons généraliser cette idée
avec la présence d’un trouble au niveau des membres supérieurs, qui serait responsable
d’une écriture ralentie.

Nos observations concernant les troubles moteurs sont corrélées a ceux décrits dans la
littérature et observés en clinique, notamment en ce qui concerne la dysarthrie. En effet,
les patients atteints de SLA a forme bulbaire ou mixte auxquels nous avons propos¢é notre
protocole présentaient des atteintes au niveau de la parole. Les conséquences d’un point
de vue perceptif sont de I’ordre d’un débit ralenti, d’imprécisions articulatoires ainsi que
diverses altérations du timbre et de la prosodie. Sur le plan moteur, nous remarquons,
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entre autres, des difficultés de mobilisation, des reprises inspiratoires fréquentes, un effort
articulatoire et une fatigabilité plus ou moins importante. L’épreuve de fluence verbale
¢tant une épreuve chronométrée, le participant doit étre efficient en termes de rapidité
d’exécution, et les patients avec une dysarthrie ont été pénalisés par leur lenteur de
production articulatoire.

Les patients atteints de SLA avec atteinte des membres supérieurs peuvent également tre
génés pour écrire (manque de force et d’amplitude, tremblements, tenue du crayon
difficile, fatigabilit¢). Ainsi, en fonction de la sévérité¢ de 1’atteinte, les troubles moteurs
des membres supérieurs ont pénalis¢€ certains patients.

2.2. Limites de I'index de fluence

L’index de fluence permet de s’affranchir de 1’effet du ralentissement moteur des patients
sur leurs performances. Dans la SLA, la dégénérescence des motoneurones centraux et
périphériques provoque ce ralentissement moteur. Néanmoins, d’autres causes peuvent
intervenir et il semble difficile de distinguer 1’origine de ce ralentissement. La SLA est
souvent associée a un profil anxio-dépressif (Averill, Kasarskis et Segerstrom, 2007). Ces
symptomes anxio-dépressifs peuvent étre responsables d’un ralentissement général de la
personne, tant au niveau de la pensée qu’au niveau moteur. Lorsque les troubles moteurs
prédominent, il est peu évident de faire une distinction entre trouble psychique, cognitif et
moteur.

Le ralentissement peut aussi correspondre a une bradyphrénie (Aarsland et Kurz, 2010),
laquelle rendrait compte d’un ralentissement cognitif global que 1’on peut retrouver chez
des patients dyséxécutifs (Godefroy, 2003). La bradyphrénie peut entrainer un
ralentissement du rythme verbal (appelé¢ brahyphémie). Selon Ali-Chérif, Royere et
Gosset (1984), le terme de bradyphrénie sous-entend de facon globale et quantitative le
ralentissement des processus mentaux (comme ceux observés dans les démences sous-
corticales). Son évaluation est difficile du fait de l'association fréquente de difficultés
motrices. Dans ce cas, a réponse motrice identique, la bradyphrénie s'exprime par un
allongement du temps de réaction en fonction de la complexité cognitive de la tache.

Ce possible ralentissement cognitif est relevé par certains auteurs qui évoquent une
lenteur dans la vitesse des procédures de rappel (Moretti et al., 2002) ainsi qu’un temps
de réaction augmenté chez certains patients atteints de SLA (Schreiber et al., 2005). Dans
notre ¢tude, un patient avec un rythme de parole ralenti dii & une bradyphrénie aura
également un temps de relecture ralenti, et peut ainsi normaliser ses scores, c’est a dire
avoir un index de fluence dans la norme alors qu’il présente un déficit cognitif. De ce fait,
il est difficile de différencier un patient sans trouble cognitif mais avec un ralentissement
moteur dii & une dysarthrie ou un déficit moteur des membres supérieurs (qui concerne le
langage et/ou les fonctions exécutives) d’un patient avec un ralentissement cognitif global
(bradyphrénie) lequel induit un ralentissement moteur.

De plus, des processus exécutifs interviennent lors de la phase de controle des
productions (relecture et réécriture), notamment dans les étapes de perception et de
programmation du mot. L’index de fluence, qui a pour objectif de neutraliser les troubles
moteurs, a donc aussi pu dissimuler un ralentissement cognitif global qui toucherait les
fonctions exécutives.
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Notre hypothése est validée.

Nos résultats suggerent qu’il existe un intérét clinique a utiliser une phase de contrdle
dans I’épreuve de fluence verbale pour avoir une mesure spécifique de 1’acces lexical et
de l’intégrité du stock sémantique. L’utilisation de I’index de fluence peut néanmoins
masquer un possible ralentissement cognitif.

3. Hypothése 3 : performances des patients aux épreuves de langage et

de fluence alternée

3.1. Déficit langagier sous-jacent ?

Dans notre ¢tude, sous modalité orale, nous ne retrouvons pas de patient avec un index de
fluence classique déficitaire associé a un déficit aux épreuves de langage. Sous modalité
écrite, deux patients sur cinq ne normalisent pas leur score en fluence classique apres la
réécriture des productions et présentent des difficultés a 1’épreuve de description de sceéne
(informativite).

Ce déficit a I'épreuve de description de scéne peut €tre en lien avec la présence potentielle
d’un manque du mot, qui peut entrainer 1’utilisation de circonlocutions, et qui est une des
caractéristiques langagicres relevées dans le cas d’une aphasie primaire progressive non
fluente (APPnf) (Hommet et al., 2008). La présence d’un manque du mot chez certains
patients atteints de SLA a pu étre rapportée dans la littérature, mais de maniere
inconstante (Massman et al., 1996 ; Rakowicz et Hodges, 1998). Cependant, quelques cas
ont ét¢ décrits associant SLA et APPnf. Pour que le diagnostic d’APPnf puisse étre posé,
il faut que le déficit langagier soit isolé et progressif, les signes de dysfonctionnement
langagier devant apparaitre au moins deux ans avant la pose du diagnostic (Hommet et
al., 2007). Dans notre étude, les déficits langagiers retrouvés peuvent se rapprocher d’un
trouble du langage apparenté a une APPnf.

Le fait que I’informativité soit touchée dans les épreuves de langage va aussi dans le sens
de ce que Roberts-South, Findlater, Strong et Orange (2012) décrivent dans leur étude,
soit que la productivité en matiere de discours serait moins altérée que le contenu chez les
patients atteints de SLA (plus de mots mais moins de contenu, d’informations). De plus,
nous savons qu’une perturbation frontale peut entrainer des déficits au niveau langagier
avec, en particulier, des troubles de la cohésion et de la cohérence du discours, de
I’informativité, des choix des informations pertinentes. Ces patients auxquels le protocole
écrit a été proposé sont atteints de la forme a début bulbaire de la maladie. Dans la
littérature, cette association trouble du langage/SLA a été retrouvée principalement chez
des patients ayant une atteinte bulbaire (Bak et Hodges, 2004). Toutefois, le manque
d’informativité relevé dans 1’épreuve de description de scéne peut également résulter d’un
dysfonctionnement exécutif dans la mesure ou le patient ne parvient pas a planifier son
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récit, focaliser son attention sur les informations pertinentes, inhiber ce qui ne 1’est pas et
répondre de facon adaptée a la consigne.

Ce déficit d’informativité peut aussi étre la conséquence d’une asthénie due a une
symptomatologie anxio-dépressive sous-jacente ou bien a un ralentissement cognitif
global. Le fait que les productions écrites soient moins informatives peut également
s’expliquer par le fait que cette épreuve est la derniére a étre proposée dans notre
protocole : nous avons pu remarquer que certains participants désiraient finir rapidement
cette tache (nous précisons au début de 1’épreuve que le temps maximal de description de

I’image est de deux minutes).

Ces résultats nous laissent a penser que des patients atteints de SLA présenteraient un
déficit sous-jacent au niveau du langage et/ou des fonctions exécutives. Notre protocole
ne comportant qu’une exploration succincte du langage et de ses mécanismes sous-
jacents, il conviendrait de procéder a une évaluation plus compléte afin de mettre en
évidence des atteintes spécifiques dans la SLA.

3.2. Déficit exécutif sous-jacent ?

3.2.1. Sensibilité des épreuves de fluence alternée

L'épreuve de fluence alternée ne semble pas plus sensible que 1’épreuve de fluence
verbale classique quant a un déficit exécutif sous-jacent. L effet « type de fluence » n’est
pas significatif dans les analyses de groupe et les analyses individuelles n’ont pas révélé
de profil déficitaire en fluence classique associé¢ a un déficit en fluence alternée. Il nous
semble que les analyses de groupe sont pertinentes a étre discutées. Il est surprenant de
constater que la fluence alternée ne soit pas significativement plus difficile pour tous les
participants, et en particulier pour les patients. De plus, a I’épreuve de fluence catégorielle
écrite, les patients mettent un temps pour rechercher un mot significativement supérieur
lors des épreuves de fluence classique versus alternée, ce qui est contraire a nos
prédictions et a la population controle.

Proposer des épreuves de fluence alternée de type « mixte » (alterner un critere formel et
sémantique) aurait peut-étre permis d’augmenter la complexité de cette épreuve et donc
de constater des écarts entre les performances.

Méme si I’épreuve de fluence alternée n’a pas mis en évidence de difficulté plus marquée
au niveau des fonctions exécutives, d’autres observations nous orientent toutefois vers
I’idée d’un potentiel déficit exécutif sous-jacent.

3.2.2. Les erreurs aux épreuves de fluence

Sous modalité orale et écrite, les patients commettent principalement des répétitions et
des erreurs qui ne respectent pas la consigne (nom propre, mot de la famille). Des erreurs
de type « intrusion » sont retrouvées uniquement sous modalité orale, ce qui peut étre 1i¢
a la différence entre les items demandés, ou encore a la situation orale versus écrite qui,
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comme expliqué précédemment, differe dans ses conditions de passation. Cependant, les
erreurs de type « intrusion » se retrouvent uniquement dans les productions des patients.

Aux ¢épreuves de fluence catégorielle écrite, ce pourcentage total d’erreurs est
significativement plus important chez les patients versus controles. Ces erreurs seraient
en lien avec une atteinte des fonctions exécutives. En effet, les répétitions pourraient étre
la conséquence d’un déficit de la mémoire a court terme au niveau de la rétention
d’informations. Les erreurs qui ne respectent pas la consigne ainsi que les intrusions
semblent liées a un déficit de flexibilité et d’inhibition, processus au coeur des fonctions
exécutives. Les erreurs seraient aussi a mettre en relation avec un défaut des processus
attentionnels, notamment 1’attention soutenue et divisée. En effet, lors de la tiche de
fluence le patient doit produire un mot, penser au suivant, respecter la consigne donnée et
le temps limité. L épreuve de fluence verbale est sensible a une attention fluctuante. Nous
pouvons également évoquer le role de I’administrateur central dans le modéle de la
mémoire de travail de Baddeley et Hitch (1974), contenant une forte composante
exécutive et qui serait responsable d’un déficit cognitif chez les patients atteints de SLA
(Abrahams et al., 2000). Cet administrateur central aurait également un role dans le
processus de flexibilité mentale (Baddeley, 2001).

3.2.3. Flexibilité spontanée et réactive

Concernant les épreuves de fluence alternées, nous nous attendions, a travers des analyses
individuelles, a rencontrer chez les patients une difficulté plus marquée a ces taches qui
requierent de fagon plus probante une composante essentielle des fonctions exécutives,
1.e. la flexibilité mentale (Downes et al., 1993 cités par Kebir et al., 2007). La littérature
ne mentionne pas d’études ayant utilisé les fluences alternées dans des évaluations de
patients atteints de SLA, il est donc impossible de comparer nos résultats a ceux d’autres
¢tudes. Les fluences alternées semblent plus fréquemment utilisées dans certaines
recherches concernant la maladie de Parkinson (Downes et al. 1993 cités par Kebir et al.,
2007) et ces dernieres concluent a une difficulté croissante entre fluences classiques et
fluences alternées, les patients échouant de maniere d’autant plus importante.

Il est également possible que les fluences alternées constituent une épreuve
spécifiquement sensible pour détecter un trouble exécutif précis, au niveau de la
flexibilité mentale réactive versus flexibilité spontanée (Loveday, 1996 cité par Rabbitt,
1997). La flexibilité réactive s’exprime lorsque I’environnement se modifie et que les
contraintes externes exigent un changement de réaction nécessaire pour produire une
réponse adaptée (Clément, 2006). En d’autres termes, la flexibilité réactive implique la
capacité d'adapter sa cognition et son comportement a une consigne extérieure exigée.

L’¢épreuve de fluence alternée implique un changement de stratégie et de focus
attentionnel impos¢€ par la consigne de I’examinateur ; elle demande, en plus des capacités
de flexibilité spontanée, des capacités de flexibilité réactive. Dans notre étude, dans la
mesure ou les fluences alternées n’ont pas révélé de déficit significatif entre les
participants contrdles et les patients (pas d’interaction retrouvée dans les analyses de
groupe), on pourrait supposer que ces derniers ne présentent pas de déficit de flexibilité
réactive (pour alterner deux types de fluence).
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La flexibilité spontanée se manifeste par la production d’un flux d’idées spontanées ou de
réponses suite a une question. Il s’agit d’une action consciente et controlée de recherche
stratégique, de sélection et de récupération d’informations stockées en mémoire. Les
fluences classiques feraient intervenir la flexibilité spontanée, qui constitue une fonction
exécutive a part entiere (Clément, 2006). Elle serait plus longue a se mettre en place par
rapport a la flexibilité réactive (Miyake et al., 2000).

Selon Eslinger et Grattan, (1993) la flexibilité spontanée serait déficitaire lors de 1ésions
du cortex préfrontal, et la flexibilité réactive déficitaire suite a des lésions du cortex
préfrontal ou des ganglions de la base. La flexibilité réactive est atteinte dans les
démences sous-corticales mais nos résultats montrent qu’elle semble préservée dans le
tableau cognitif de la SLA. Les patients atteints de SLA auraient un déficit de flexibilité
spontanée.

Nous pouvons supposer que les taches de fluence verbale, lorsqu’elles sont échouées, ne
tendent pas a mesurer une fonction exécutive spécifique. Elles peuvent étre I’illustration
d’un fonctionnement global avec un composant central coordinateur (cf. modéle de
Miyake et al., 2000), qui permet de s’adapter aux taches proposées. Aussi, dans notre
travail, un déficit global peut étre a relever lorsque nous regardons les résultats des
patients aux taches de fluence verbale, classique et alternée confondues. Un déficit
significatif qui ne se retrouve pas en fluence alternée peut signifier une bonne adaptation
a la tache chez les patients. Selon Miyake et al. (2000), les fonctions exécutives, quelles
qu’elles soient, sont intereliées et engagent un processus d’inhibition. Le pourcentage
d’erreurs plus important et 1’allongement du temps mis pour rechercher un mot dans les
fluences, tous type confondus, pourraient étre la conséquence d’un déficit d’inhibition
voire de gestion exécutive globale.

Une ¢évaluation des fonctions exécutives plus compléte et investiguant d’autres
composantes (telles que la planification, la résolution de problémes, I’inhibition)
permettrait de préciser le profil cognitif des patients atteints de SLA mais cela dépasse le
cadre de notre mémoire.

3.3. Déficit langagier associé a un déficit exécutif ?

Sous modalité orale, un patient (patient 18) ne normalise pas son score aux €preuves de
fluence classique et met également un temps significativement supérieur pour rechercher
un mot aux épreuves de fluence alternée, ceci étant associé a un score pathologique dans
les épreuves de langage. Pour ce patient, nous supposons un déficit cognitif marqué, qui
touche a la fois les fonctions exécutives et le langage, deux notions aux mécanismes sous-
jacents intriqués.

Nous nous attendions a ce qu’il y ait davantage de patients présentant des difficultés au
niveau du langage et des fonctions exécutives. Au fond, peu de patients ont échoué a
I’épreuve de fluence classique, soit seulement trois patients sur 19. Cette épreuve n’était
peut étre pas assez représentative des difficultés des patients, dans le sens ou notre
échantillon de population a majoritairement un niveau socio-culturel ¢levé (au minimum
un niveau bac) et sont ainsi plus a méme de réussir cette épreuve. Nous avons vu que,
d’une facon générale, les patients produisent moins de mots que les participants contrles
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aux épreuves de fluence verbale (tous types confondus), cependant il est possible qu’il y
ait eu un effet plafond et que les différences interindividuelles se soient atténuées.

4. Hétérogénéité des profils

4.1. Déficit langagier isolé ?

Nous avons pu observer des profils que nous n’avions pas envisagés dans nos hypotheses.
Ces profils hétérogenes sont également retrouvés dans la littérature (Rottig et al., 2006).
Certains patients présentent des scores déficitaires en langage oral, ces derniers pouvant
nous orienter vers des troubles s’apparentant a une APPnf ou a un profil langagier distinct
de cette dernicre pathologie.

Sous modalité orale, deux patients présentent un trouble du langage sans difficultés
relevées aux épreuves de fluence verbale classique ni alternée. Un patient présente des
scores déficitaires en dénomination (substantifs et verbes), 1’autre patient présente un
score déficitaire a 1’épreuve de description de sceéne (informativité). Pour ces patients, il
est plausible que le déficit langagier ne se retrouve pas dans les épreuves de fluence. En
effet, si nous émettons I’hypotheése que ces patients présentent un manque du mot, ce
dernier sera plus sensiblement mis en évidence lors d’une épreuve de dénomination qui
demande une réponse précise et contrainte, que lors d’une épreuve d’évocation ou les
exigences de précision sont moindres et ou I’exigence quantitative est plus importante.

Comme dit précédemment, un déficit langagier peut étre mis en relation avec un déficit
exécutif, notamment a cause d’un déficit d’acces au lexique, dans le choix d’informations
pertinentes. Autrement dit, un manque du mot résulte-t-il d'un déficit au niveau du stock
lexical, de I'acces a ce stock ou de la récupération du mot ? Ce questionnement renvoie a
I'idée que les fonctions exécutives et le langage sont deux notions difficilement
dissociables.

De plus, ces patients produisent un nombre de mots en fluence classique équivalent a leur
vitesse de parole ou d’écriture (les index de fluence ne sont pas déficitaires). Toutefois,
nous avons €évoqué une possible bradypsychie et/ou bradyphrénie ayant pour conséquence
un ralentissement global de la pensée et des aptitudes motrices.

4.2. Déficit langagier et/ou exécutif ?

Nous remarquons, sous modalité orale, que trois patients présentent des difficultés aux
épreuves de fluence alternée et de langage (a la BIMM et/ou la BDAE). Nous supposons
que, pour ces patients, la complexité des fluences alternées a permis de mettre en
évidence un deéficit au niveau de la flexibilité réactive, que les fluences classiques n’ont
pas relevé, et que 1’adaptation a la tache de fluence alternée s’est révélée plus difficile.
Deux patients présentent un temps de passation déficitaire a la BIMM tout en ayant
normalisé¢ leurs scores aux épreuves de fluence classique. Toutefois, comme dit
précédemment, 1’index de fluence a pu masquer un ralentissement cognitif. Nous
pourrions supposer que les troubles moteurs ont interféré sur la passation dans 1’épreuve
de dénomination, d’ou le temps de passation total élevé. Néanmoins, la réalisation
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motrice dans cette épreuve interfére peu dans le temps de passation, et nous nous
orientions vers un ralentissement cognitif et/ou un trouble cognitif sous-jacent.

Sous modalité écrite, un patient présente un score déficitaire seulement pour les fluences
alternées, sans autre déficit associ¢. Comme dit précédemment, nous supposons que créer
des nouvelles stratégies de réponses a pour ce patient représenté une difficulté
supplémentaire. Les flexibilités réactive et spontanée sont ici potentiellement déficitaires,
ce qu’il conviendrait de confirmer par des investigations complémentaires concernant les
fonctions exécutives.

Notre hypothése est partiellement validée.

Au final, il semble que les difficultés repérées a I’épreuve de fluence verbale soit
essentiellement associées a un manque d’informativit¢ du discours, plutdt qu’a une
difficulté d’acces au stock lexical ; et a un déficit de flexibilité spontanée plutdt que
réactive. Nos résultats mettent €galement en évidence I’existence de profils cognitifs
hétérogenes.

5. Hypothése 4 : corrélations entre I’atteinte bulbaire et les

performances des patients aux épreuves de fluence verbale

Nous avons constaté que plus ’atteinte bulbaire est importante, moins la performance des
patients est bonne en fluence alternée alors que ce n’est pas le cas pour I’atteinte spinale :
les patients mettent plus de temps pour rechercher un mot lors des épreuves de fluence
littérale orale et catégorielle écrite. Etant donné que l'atteinte initiale (bulbaire ou spinale)
évolue souvent vers une forme mixte, les patients avec une atteinte initiale a forme
spinale peuvent présenter des troubles bulbaires (Traynor et al., 2000). Nous pouvons
donc supposer qu’un déficit cognitif se retrouverait davantage chez des patients avec une
atteinte bulbaire avancée, ceci étant conforme aux données de la littérature (Abrahams et
al., 1997 ; Portet et al., 2001 ; Shreiber et al., 2005).

Notre hypothése est validée.

Le déficit de performance a I’épreuve de fluence verbale alternée est li¢ a la sévérité de
’atteinte bulbaire plutdt qu’a la sévérité de 1’atteinte spinale.

11l. Limites de notre étude

1. Sélection de la population

Notre étude est composée de dix-neuf patients atteints de SLA et vingt-six participants
contrdles appariés en age, sexe et niveau socio-culturel. Le recrutement des patients s’est
effectu¢ a 1’aide de nos maitres de Mémoire, respectivement orthophoniste et
neuropsychologue. Du fait de la prévalence de la maladie, I’effectif de la population est
nécessairement réduit ; mais nous avons de surcroit rencontré d’autres difficultés de
recrutement. En effet, nous avons été régulierement confrontées a I’impossibilit¢ de
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proposer notre protocole du fait de certains criteres d’exclusion ; notamment une langue
maternelle étrangere, des antécédents psychologiques et/ou neurologiques autres que la
SLA ainsi que des capacités motrices insuffisantes.

De plus, des passations envisagées n’ont parfois pas pu se concrétiser du fait du refus de
certains patients (pour raisons éminemment personnelles ou par découragement face au
temps de passation annoncé) ou de consultations médicales évidemment prioritaires. De
ce fait, le nombre de sujets retenus reste assez faible et peut expliquer la variabilité des
résultats, lesquels ne permettent parfois pas de conclure a des différences suffisamment
importantes pour étre significatives.

Pour toutes ces raisons, notre échantillon de patients n’est pas forcément représentatif de
la population de patients atteints de SLA, notamment au niveau de 1’dge (la moyenne
d’age des patients de notre étude est supérieure a la moyenne d’age de la population des
patients atteints de SLA) et du niveau socio-culturel, qui est élevé. Or, la littérature
indique que les patients avec un petit NSC seraient plus enclins a présenter un déficit
cognitif (Ringholz et al., 2005).

2. Matériel utilisé

2.1.1. Epreuves préliminaires

Les échelles mesurant 1’anxiété et la dépression, présentées au début de notre protocole,
nous ont semblé parfois compliquées a proposer. Ce sont des auto-questionnaires non
adaptés aux patients qui ont des difficultés pour écrire car il faut entourer les items
choisis. Enoncer a haute voix leurs réponses a pu constituer un moment difficile pour ces
patients. De plus, les deux échelles sont relativement longues a remplir et les items étaient
jugés formels et parfois inadaptés. Ces échelles chargées d’affects peuvent avoir eu un
impact, pour certains patients, sur leur concentration ultérieure aux épreuves cognitives
spécifiques, comme nous avons pu I’observer dans nos échanges avec eux et au travers de
nos ressentis cliniques.

Les épreuves mesurant les habiletés motrices (score d’intelligibilité et échelle de
dysgraphie) ont été administrées sans difficulté particulicre. Il aurait pu étre intéressant de
mesurer un temps de lecture et un temps de copie afin de compléter les vitesses de
relecture et de réécriture des mots produits aux épreuves de fluence, en calculant une
vitesse de “texte” (lecture de texte a la BECD et chronométrage de la copie du test
d’Ajuriaguerra). Toutefois, notre protocole paraissant relativement long, nous n’avons pas
souhaité le surcharger.

2.1.2. Epreuves de fluence verbale

Nous avons proposé un grand nombre d’épreuves de fluence verbale (de quatre a huit
épreuves selon les modalités) et nous avons observé une fatigabilit¢ chez les patients
malgré nos propositions de faire des pauses. De plus, a I’écrit, les passations de ces
épreuves €taient nettement plus longues, notamment avec la réécriture qui prend plus de
temps que la relecture. Toutefois la totalité du groupe “patient” a pu terminer le protocole.
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Il aurait été intéressant de pouvoir proposer des items similaires sous modalité orale et
écrite afin que la comparaison entre les deux modalités puisse étre optimale. Ceci n'a pas
¢té possible puisque il aurait fallu au moins doubler le nombre de patients et de
participants controles afin de permettre le recueil d’un plus grand nombre de données au
total.

Les résultats de notre étude nous ameénent a nous questionner sur la sensibilité de
I’épreuve de fluence classique dans 1’évaluation cognitive des patients atteints de SLA.
Les patients avec un potentiel trouble cognitif sous-jacent révélé grace aux épreuves de
fluence alternée et/ou de langage n’échouent pas tous aux €preuves de fluence classique.
Toutefois, dans notre étude, la majorité des patients ont un niveau socio-culturel élevé,
d’ou un possible effet plafond qui n’a pas permis de conclure a des différences de
performances significatives en comparaison avec les participants controles.

2.1.3. Epreuves de langage

Concernant la dénomination proposée via la batterie informatisée BIMM, les passations
nous ont parfois posé quelques difficultés techniques pour avoir acces aux résultats. De
plus, sous modalité écrite, certains patients commengaient a écrire au moment du passage
a I’image suivante, ce qui a pu les ralentir dans leur réponse. Il est a noter que, pour les
passations avec certains patients ayant un ralentissement de la parole important, nous
avons eu quelques difficultés a juger du moment pour passer a I’image suivante, le débit
de parole étant ralenti et pouvant interférer sur la réponse a 1’item suivant.

De plus, les deux épreuves de langage ont mis en jeu une analyse visuelle (images et
scéne), laquelle n’a pas ¢été toujours efficiente. Quelques items nous ont paru porter a
confusion, notamment les illustrations pour les verbes. Concernant la scéne du “Voleur de
biscuits” de la BDAE, certains détails étaient difficilement discriminables pour quelques
participants.

IV. Conclusion et perspectives

1. L’évaluation et la prise en charge des patients atteints de SLA

La population de notre étude serait a €largir afin de déterminer si I’on peut dégager un
profil cognitif global homogéne ou si I’on retrouve 1’hétérogénéité constatée dans notre
é¢tude. Pour cela, I’échantillon se devra d’étre plus représentatif de la population
notamment en ce qui concerne le niveau socio-culturel. La population contrdle (constituée
de vingt-six participants) pourrait également étre ¢élargie. Concernant 1’index de fluence
verbale, il serait pertinent d’établir des normes au sein d’une population controle afin
qu’elles puissent étre utilisées lors de I’évaluation clinique et donner ainsi une idée sur le
temps mis par le patient pour rechercher un mot.

Notre ¢étude montre 'intérét du controle des difficultés motrices dans I’évaluation
cognitive des patients atteints de SLA, ce qui serait a transposer en clinique. Une batterie
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telle que la récente et anglophone ECAS (Abrahams, Newton et Bak, 2012) prend en
compte I’aspect moteur, elle serait a adapter pour la pratique francophone.

Plus généralement, la SLA n’est pas la seule pathologie ou les troubles moteurs peuvent
étre prédominants. Les tests utilisés doivent ainsi étre adaptés a la lenteur des
mouvements, a leur imprécision et parfois méme a I’incapacité de le réaliser sous
modalité orale ou écrite.

Concernant 1’évaluation du langage des patients atteints de SLA, il serait pertinent de
compléter cette exploration de maniére plus fine notamment afin de cibler le déficit
langagier : est-ce un déficit au niveau du stock lexical ou de 1’acces au lexique (ou les
fonctions exécutives interviennent) ? Ainsi, serait-il envisageable de proposer des
épreuves de compréhension orale/écrite, une désignation par validation de propositions
pouvant se faire sans implication importante des aspects moteurs. Cela permettrait de
valider ou non I’intégrité du stock lexical et pourrait se révéler intéressant. De plus, des
épreuves de langage n’impliquant pas d’analyse visuelle pourraient se révéler utiles. Une
évaluation du langage ¢laboré pourrait apporter au profil langagier des patients. Enfin, il
conviendrait de conduire une évaluation des aptitudes et de 1’appétence a la
communication.

Il conviendrait d’étudier de fagon plus précise la potentielle présence d’une bradyphrénie,
révélant un ralentissement cognitif global, et, si tel est le cas, d’essayer de mettre en avant
son origine (a savoir un profil dépressif majeur ou un profil se rapprochant d’une
démence sous-corticale) avec des investigations adaptées, notamment la prise en compte
du temps de latence aux épreuves proposées.

La prise en compte de I’évaluation cognitive permettra une prise en charge plus adaptée
des patients de SLA, qui peuvent, en plus de leurs troubles moteurs présenter un déficit
cognitif passant inapergu.

V. Apports pour la profession

Notre étude permet d’approfondir les connaissances établies autour de la SLA. Nous
avons pu relever la difficulté de dégager un profil cognitif homogeéne. Cependant, ce
travail permet de se rendre compte de I’importance d’une évaluation globale (sur les plans
moteur et cognitif) et précoce du patient. Pouvoir anticiper la présence possible d’un
trouble cognitif dans le tableau clinique d’un patient atteint de SLA pourra permettre aux
orthophonistes de cibler les difficultés quotidiennes, notamment ce qui concerne la
compliance et les décisions thérapeutiques, et également d’accompagner les familles.
Ceci permettra d’¢largir la prise en charge appliquée par les professionnels qui se
retrouvent parfois démunis face a ce type de pathologie.

Notre travail permet également de repenser aux évaluations cognitives réalisées. En effet,
un test cognitif qui ne s’affranchit pas d’aspects de bas niveau (troubles moteurs) est un
test alors peu sensible et spécifique. Il s’agit d’appliquer une évaluation qui teste
spécifiquement les processus cognitifs sous-jacents. Les tests de langage et des fonctions
exécutives utilisés en orthophonie et en neuropsychologie se doivent de cibler leurs
explorations afin de mettre en évidence ou non un déficit précis.
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VI. Apports personnels

Ce travail mené auprés de patients atteints de SLA nous a permis d’étendre nos
connaissances théoriques et cliniques sur la maladie, son évaluation et sa prise en charge.
Il nous a également fourni 1’occasion d’interagir avec les patients et les professionnels au
sein d’un service hospitalier. Etudier les performances de patients a 1’épreuve de fluence
verbale nous a permis d’approfondir nos savoirs sur le langage et les fonctions exécutives,
deux notions au carrefour des fonctions cognitives que les orthophonistes intégrent dans
leurs perspectives de rééducation.

De plus, proposer un protocole expérimental nous a mises en situation pré-professionnelle
de bilan orthophonique et nous a permis de comprendre les enjeux d’une situation de test,
ainsi que les compétences a développer pour cette derniére. Nous avons également pu
développer la démarche d’analyse post-test, I’interprétation de données et la formulation
d’hypothéses cliniques en lien avec la littérature pré-existante.

Le fait de cotoyer des patients atteints de SLA a été une expérience riche au niveau de la
relation patient/soignant. Il peut étre éprouvant de se retrouver face a des patients atteints
d’une maladie progressive, affaiblis et en difficult¢ pour communiquer. Toutefois ces
rencontres nous ont appris a travailler au maintien de 1’équilibre entre empathie et posture
professionnelle. Nous avons aussi pu nous rendre compte de 1’importance du rdle de
I’orthophoniste aupres des patients atteints de SLA et des liens interprofessionnels.

Cette ¢tude menée dans le cadre de notre mémoire nous a aussi permis de nous rendre
compte de ’'importance de la recherche en orthophonie. Dans chaque domaine, les
recherches tendent a faire évoluer la pratique en précisant et approfondissant les
connaissances.
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CONCLUSION

Notre travail de recherche a porté sur 1’évaluation cognitive des patients atteints de SLA
et tout particulierement leurs performances a I’épreuve de fluence verbale. Nous nous
sommes demandé¢ si les troubles moteurs des patients influaient sur les résultats. Cette
question semble pertinente car les tests cognitifs utilisés ne sont généralement pas adaptés
a I’altération motrice. Nous nous sommes ¢également penché sur la nature d’un déficit
cognitif potentiellement présent malgré la neutralisation des troubles moteurs, nous
demandant s’il était de 1’ordre d’un déficit langagier et/ou exécutif.

Pour cela, nous avons proposé a des patients atteints de SLA et a une population contrdle
apparié¢e différentes épreuves de fluence verbale sous modalités orale et/ou écrite :
classique catégorielle, classique littérale, alternée catégorielle et enfin alternée littérale.
Les analyses de groupe révelent que les patients sont moins performants que les
participants controles aux épreuves de fluence verbale (excepté a I’épreuve de fluence
littérale écrite) car ils produisent moins de mots et/ou mettent un temps significativement
plus élevé pour rechercher un mot et/ou ils commettent plus d’erreurs.

Les analyses de groupe nous ont également permis de constater que les performances a
I’épreuve de fluence alternée, que nous supposions une épreuve exécutive plus spécifique,
n'ont pas été significativement différentes des performances a I'épreuve de fluence
classique. Nous en avons conclu que globalement les patients pourraient présenter un
déficit exécutif qui concernerait la flexibilité spontanée et/ou l'inhibition mais que la
flexibilité réactive mise en jeu par les épreuves de fluence alternée serait moins déficitaire
dans la mesure ou les participants s’adaptent a la tache.

Lors des analyses individuelles, nous avons compar¢ les index de fluence aux épreuves de
fluence classique et avons conclu que pour certains patients, les troubles moteurs ont
ralenti leurs productions et donc abaissé leurs performances. Ces patients auraient donc
été suspectés d’avoir un potentiel trouble cognitif sans cette phase de contrdle, ce qui
n’était pas le cas. Ainsi le calcul de I’index (soit le temps pour rechercher un mot), se
révele une mesure pertinente et pourrait judicieusement éEtre généralisée dans les
¢valuations cognitives. Toutefois nous remarquons que certains patients conservent un
temps déficitaire pour rechercher un mot a I’épreuve de fluence classique : nous avons
suspecté un trouble cognitif sous-jacent et ce trouble cognitif est mis en évidence par
I’épreuve exécutive (fluence alternée) et/ ou les épreuves de langage.

Nous avons également noté la présence de profils hétérogeénes : certains patients sont
déficitaires en fluence alternée et/ou aux épreuves de langage mais pas aux épreuves de
fluence classique. Cela nous laisse penser que 1’épreuve de fluence verbale classique n’est
peut-Etre pas assez sensible pour sélectionner les patients ayant un trouble du langage
et/ou exécutif sous-jacent. De plus, I’index de fluence qui neutralise les aspects moteurs a
¢galement pu neutraliser un ralentissement cognitif global, et ainsi ne pas mettre en
évidence un déficit exécutif.. Enfin, nous avons constaté que les patients avec une atteinte
bulbaire importante mettent un temps ¢€levé pour rechercher un mot aux épreuves de
fluence alternée.

Notre étude n’a pas permis de rendre compte d’un profil cognitif “spécifique” pour les
patients atteints de SLA, constat cohérent avec la variabilité des profils décrite dans la
littérature. Nous pouvons néanmoins conclure que neuf patients sur 19 (soit 47%)
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présentent un déficit cognitif, et lorsque celui-ci est présent il touche au moins le langage
et/ou les fonctions exécutives, deux notions intrinsequement liées. Ainsi les déficits
langagiers tendent pour certains vers un profil apparenté a une APPnf, et pour d’autres
vers une altération des fonctions exécutives avec des conséquences sur le langage. Pour
certains patients, 1’épreuve de fluence alternée a mis en évidence des scores déficitaires,
nous suspectons un déficit des fonctions exécutives, notamment sur la flexibilité mentale
spontanée et réactive et/ou un dysfonctionnement global qui les empéche de s’adapter a la
tache.

Notre étude a mis en avant I'importance de mener une évaluation cognitive chez les
patients atteints de SLA et surtout de prendre en compte toutes les caractéristiques liées la
pathologie, pour éviter que les résultats soient mal interprétés. Mettre en évidence un
potentiel trouble cognitif est essentiel dans la mesure ou ce dernier pourrait avoir un réel
impact sur l'organisation de la vie quotidienne (difficulté d'ordre exécutive) et sur la
communication (difficulté d'ordre langagiére), déja mises a mal par les troubles moteurs.
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GLOSSAIRE

Agrammatisme : langage dit télégraphique avec utilisation de structures syntaxiques
simplifiées et peu diversifiées.

Circonlocutions : expression désignant et remplagant un mot.

Dyssyntaxie : agencement anormal des unités lexicales au sein de la phrase.

Hypersialorrhée : production anormalement abondante de salive.

Orthopnée : difficulté respiratoire en position couchée, améliorée en position assise
ou debout.

Persévérations : répétition involontaire d’un élément linguistique en I’absence du
stimulus original.

Respiration paradoxale : respiration pathologique ou le mouvement physiologique
du thorax est inversé.

Gastrostomie : protocole de soins consistant a créer une communication au travers
de la paroi abdominale entre la peau et 1'estomac par voie chirurgicale. La sonde est
située au niveau de la région ombilicale ou de I’épigastre et débouche dans I'estomac,
permettant une alimentation parentérale.

Spirométrie : Test de mesure de la respiration. Son but est contréler la fonction
ventilatoire en mesurant les volumes d’air mobilisés par les mouvements respiratoires
et les débits ventilatoires.

Syndrome parkinsonien : Association d'une akinésie (rareté et lenteur des
mouvements), d'une hypertonie (rigidité) et d'un tremblement au repos.

Syndrome pyramidal : Ensemble des symptomes et signes déficitaires et de
spasticité¢ résultant de l'atteinte, & quelque niveau que ce soit, de la voie cortico-
spinale (faisceau pyramidal), support de la commande motrice volontaire.

Trouble dysautonomique : Ensemble des troubles dus a un fonctionnement anormal
du systéme nerveux végétatif, qui commande les visceres, le cceur, les muscles et
certains éléments du revétement cutané.
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Annexe | : Motoneurones centraux et périphériques
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Annexe Il : Critéres diagnostiques de la SLA

1. Critéres des conférences de consensus d’El Escorial révisés (1998)

SLA cliniguement définie

étayée par des examens paracliniques

NMC* + NMP** dans 3 régions spinales
ou
2 régions spinale et bulbaire

SLA cliniguement probable NMC + NMP dans 2 régions au moins
avec NMC rostral/NMP
SLA cliniguement probable NMC + NMP dans 1 région

ou

NMC dans 1 région et NMP par ENMG
dans au moins 2 membres

NMC + NMP dans 1 région
ou

NMC dans 2 régions

ou

NMP rostral/NMC

SLA suspectée exclue

SLA cliniguement possible

* NMC : atteinte du neurone moteur central ; ** NMP : atteinte du neurone moteur périphérique

Source : HAS (2006)

2. Critéres issus des conférences de consensus d’Al Awagi (2007)

SLA certaine | Signes cliniques ou ENMG d’atteinte du NMp et de signes cliniques

d’atteinte du NMc dans trois territoires

SLA probable | Signes cliniques ou ENMG d’atteinte du NMp et de signes cliniques
d’atteinte du NMc dans 2 territoires avec présence de signes

d’atteinte du NMc au-dessus de ’atteinte du NMp

SLA possible | Signes cliniques ou ENMG d’atteinte du NMp et de signes cliniques
d’atteinte du NMc dans 2 territoires Ou Signes cliniques d’atteinte
du NMc dans 2 territoires Qu Signes cliniques ou ENMG d’atteinte

du NMp au-dessus de ’atteinte du NMc

NMc : neurone moteur central ; NMP : neurone moteur périphérique.

Source : Guennoc et al., (2012) Les critéres d’Awaji : les nouveaux criteres diagnostiques
de la sclérose latérale amyotrophique, Revue neurologique (sous presse).
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Annexe lll : Echelle ALSFS-R (ALS CNTF, 1996)

1. Parole 2 3 4
2. Salivation 2 3 4
3. Déglutition 2 3 4
4. Ecriture 2 3 4
5. A) Préparation des aliments 2 3 4
B) Echelle optionnelle si GPE 2 3 4
6. Habillage et hygié¢ne 2 3 4
7. Mobilisation au lit 2 3 4
8. Marche 2 3 4
9. Montée d’escaliers 2 3 4
10. Dyspnées 2 3 4
11. Orthopnée 2 3 4
12. Insuffisance respiratoire 2 3 4
TOTAL /48
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Annexe IV : Echelle Norris Bulbaire (Norris et al., 1974)

1. Souffler 1 2 3
2. Siffler ou embrasser 1 2 3
3. Gonlfler les joues 1 2 3
4. Diduction machoires 1 2 3
5. Claquer la langue 1 2 3
6. Tirer la langue en avant 1 2 3
7. Mettre la langue sur le coté 1 2 3
8. Mettre la langue contre le palais 1 2 3
9. Toux 1 2 3
10. Hypersalivation 1 2 3
11. Nasalisation 1 2 3
12. Parole 1 2 3
13. Déglutition 1 2 3
TOTAL / 39
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Annexe V : Modéle de Norman et Shallice (1980)

Informations sensorielles
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Annexe VI : Modéle de la mémoire de travail de Baddeley (1974,
1996)

]

<

*E — Boucle phonologique Langage

Q

Q

=

3

s = Buffer épisodique MLT épisodique
B

n
o p—(

-
o p—
—g — Calepin visuo-spatial Sémantique "visuel"
<
87

BURGUN ; PORTAL
(CC BY-NC-ND 2.0)



Annexe VIl : Modélisation des fonctions exécutives de Miyake et

al. (2000)
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Annexe VIl : Modéle simplifié du systéme lexical de Caramazza
et Hillis (1990,1995)

Mot ou non-mot Objet ou mage Mot ou non-mot
entendu vule) écrit
Lexique Systéme de Lexique
phonologigue ce reconnassance d'orthographe
sortie visuelle d'entrée

cGP
SYSTEME
SEMANTIQUE
CAP
Lexque Lexque
phonologigue ce orthographicue de
enrtin sortie
eGP
Mémore Mémoire tampon
tampon orthographicue
phonologique
Mot oral Mar berit
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Annexe IX : Evaluation du niveau socio-culturel de Poitrenaud

Quelle est (était) votre profession ?

* Avez-vous déja exercé d’autres activités professionnelles au cours de votre carricre
(enregistrer in extenso les réponses du sujet) ?

* A quel age avez-vous commence¢ a travailler ?

* Jusqu’a quel age avez-vous poursuivi des études ? (ou) jusqu’a quel age €tes-vous
allé(e) a I’école ?

Quel est le diplome le plus €levé que vous ayez obtenu ?
* Avez-vous pass¢ des diplomes professionnels ou techniques ?

* Si oui, ce (ou ces) diplomes vous a (ont) il(s) aidé a obtenir votre emploi ou vous a
(ont) il(s) permis de progresser dans la hiérarchie professionnelle ?

* Quel a été votre niveau de qualification professionnelle le plus élevé (manceuvre,
ouvrier qualifié, agent de maitrise, cadre moyen, cadre supérieur) ?

A. Détermination du niveau d’éducation scolaire
Pas de diplome, ou au maximum un CAP pour adultes.

CEP ou CAP + CEP CEP ou notion d’une scolarit¢ secondaire (au maximum
jusqu’a la fin d’une classe de 4ieme) CEP ou CEP + études techniques courtes

(au maximum jusqu’a la fin d’une classe de 4° T)

Notion d’une scolarité allant de la fin d’une classe de 3iéme (avec ou sans le
Brevet des Colleges) a la fin d’une classe de terminale (sans le Bac complet)

Réussite a un examen de niveau Bac, ou Bac et plus
B. Les indications du niveau socioprofessionnel peuvent conduire a améliorer le
classement du sujet cot¢ 1, 2 ou 3 dans I’échelle de niveau d’éducation scolaire.

Généralement 1’amélioration est d’un échelon

C. Niveau socioculturel effectivement atteint (score maximum 4)
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Annexe X : BDI Il (Beck, 1996)

1. Tristesse

0 Je ne me sens pas triste

1 Je me sens treés souvent triste

2 Je suis tout le temps triste

3 Je suis si triste ou si malheureux(se) que
ce n’est pas supportable

6. Sentiment d’étre puni

0 Je n’ai pas le sentiment d’étre puni(e)
1 Je sens que je pourrais étre puni(e)

2 Je m’attends a étre puni(e)

3 J’ai le sentiment d’étre puni(e)

2. Pessimisme

0 Je ne suis pas découragé(e) face a mon
avenir

1 je me sens plus découragé(e) qu’avant
face a mon avenir

2 Je ne m’attends pas a ce que les choses
s’arrangent pour moi

3 J’ai le sentiment que mon avenir est sans
espoir et qu’il ne peut qu’empirer

7. Sentiments négatifs envers soi-méme

0 Mes sentiments envers moi-méme
n’ont pas changé

1 J’ai perdu confiance en moi

2 Je suis décu(e) par moi-méme

3 Je ne m’aime pas du tout

3. Echecs dans le passé

0 Je n’ai pas le sentiment d’avoir échoué
dans la vie, d’étre un raté

1 J’ai échoué¢ plus souvent que je n’aurais
da

2 Quand je pense a mon passé, je constate
un grand nombre d’échecs

3 J’ai le sentiment d’avoir completement
raté ma vie

8. Attitude critique envers soi

0 Je ne me bladme pas ou ne me critique
pas plus que d’habitude

1 Je suis plus critique envers moi-méme
que je ne 1’étais

2 Je me reproche tous mes défauts

3 Je me reproche tous les malheurs qui
arrivent

4. Perte de plaisir

0 J*éprouve toujours autant de plaisir
qu’avant aux choses qui me plaisent

1 Je n’éprouve pas autant de plaisir aux
choses qu’avant

2 J*éprouve tres peu de plaisir aux choses
qui me plaisent habituellement

3 Je n’éprouve aucun plaisir aux choses qui
me plaisaient habituellement

9. Pensées ou désirs de suicide

0 Je ne pense pas du tout a me suicider
1 Il m’arrive de penser a me suicider,
mais je ne le ferais pas

2 J’aimerais me suicider

3 Je me suiciderais si I’occasion se
présentait

5.Sentiments de culpabilité

0 Je ne me sens pas particulicrement
coupable

1 Je me sens coupable pour bien des choses
que j’ai faites ou que j’aurais di faire

2 Je me sens coupable la plupart du temps
3 Je me sens tout le temps coupable

10. Pleurs

0 Je ne pleure pas plus qu’avant

1 Je pleure plus qu’avant

2 Je pleure pour la moindre petite chose
3 Je voudrais pleurer mais je n’ne suis
pas capable
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11.

Agitation

0 Je ne suis pas plus agité(e) ou plus
tendu(e) que d’habitude

1 Je me sens plus agité(e) ou plus
tendu(e) que d’habitude

2 Je suis si agité(e) ou tendu(e) que j’ai
du mal a rester tranquille

3 Je suis si agité(e) ou tendu(e) que je
dois continuellement bouger ou faire
quelque chose

15.

Perte d’énergie

0 J’ai toujours autant d’énergie
qu’avant

1 J’ai moins d’énergie qu’avant

2 Je n’ai pas assez d’énergie pour
pouvoir faire grand chose

3 J’ai trop peu d’énergie pour faire quoi
que ce soit

12.

Perte d’intérét

0 Je n’ai pas perdu d’intérét pour les
gens ou pour les activités

1 Je m’intéresse moins qu’avant aux
gens et aux choses

2 Je ne m’intéresse presque plus aux
gens et aux choses

3 J’ai du mal a m’intéresser a quoi que
ce soit

16.

Modifications des habitudes de
sommeil

0 Mes habitudes de sommeil n’ont pas
changé

la Je dors un peu plus que d’habitude
1b Je dors un peu moins que d’habitude
2a Je dors beaucoup plus que
d’habitude

2b Je dors beaucoup moins que
d’habitude

3a Je dors presque toute la journée

3b Je me réveille one ou deux heures
plus tot et je suis incapable de me
rendormir

13.

Indécision

0 Je prends des décisions toujours aussi
bien qu’avant

1 Il m’est plus difficile que d’habitude
de prendre des décisions

2 J’ai beaucoup plus de mal qu’avant a
prendre des décisions

3 J’ai du mal a prendre n’importe quelle
décision

17.

Irritabilité

0 Je ne suis pas plus irritable que
d’habitude

1 Je suis plus irritable que d’habitude
2 Je suis beaucoup plus irritable que
d’habitude

3 Je suis constamment irritable

14.

Dévalorisation

0 Je pense étre quelqu’un de valable

1 Je ne crois pas avoir autant de valeur
ni étre aussi utile qu’avant

2 Je me sens moins valables que les
autres

3 Je sens que je ne vaux absolument
rien

18.

Modifications de I’appétit

0 Mon appétit n’a pas changé

la J’ai un peu moins d’appétit que
d’habitude

1b J’ai un peu plus d’appétit que
d’habitude

2a J’ai beaucoup moins d’appétit que
d’habitude

2b Jai beaucoup plus d’appétit que
d’habitude

3a Je n’ai pas d’appétit du tout

3b J’ai constamment envie de manger
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19. Difficultés a se concentrer
0 Je parviens a me concentrer toujours
aussi bien qu’avant
1 Je ne parviens pas a me concentrer
aussi bien que d’habitude
2 J’ai du mal a me concentrer
longtemps sur quoi que ce soit
3 Je me trouve incapable de me
concentrer sur quoi que ce soit

21. Perte d’intérét pour le sexe

0 je n’ai pas noté de changement de
récent dans mon intérét pour le sexe

1 Le sexe m’intéresse moins qu’avant
2 Le sexe m’intéresse beaucoup moins
maintenant

3 J’ai perdu tout intérét pour le sexe

20. Fatigue
0 Je ne suis pas plus fatigué(e) que
d’habitude
1 Je me fatigue plus facilement que
d’habitude
2 je suis trop fatigué(e) pour faire un
grand nombre de choses que je faisais
avant
3 Je suis trop fatigué(e) pour faire la
plupart des choses que je faisais avant
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Annexe Xl : Forme Y-A de la STAI (Spielberger, 1983)

QUESTIONNAIRE D’AUTO-EVALUATION STAI FORME Y-A

Un certain nombre de phrases que 1’on utilise pour se décrire sont données ci-dessous. Lisez chaque phrase,
puis marquez d’une croix, parmi les 4 points a droite, celui qui correspond le mieux a ce que vous ressentez
A L’INSTANT, JUSTE EN CE MOMENT. Il n’y a pas de bonnes ni de mauvaises réponses. Ne passez pas
trop de temps sur I’une ou I’autre de ces propositions et indiquez la réponse qui décrit le mieux vos
sentiments actuels.

1. Je me sens calme

Non Plutétnon  Plutét oui  Oui
2. Je me sens en sécurité, sans inquiétude, en siireté Non Plutot non Plutdt oui Oui
3. Je suis tendu(e) Non Plutot non Plutdt oui Oui
4. Je me sens surmené(e) Non Plutot non Plutdt oui Oui
5. Je me sens tranquille, bien dans ma peau Non Plutét non Plutdt oui Oui
6. Je me sens ému(e), bouleversé(e), contrarié(e) Non Plutot non Plutdt oui Oui
7. L’idée de malheurs éventuels me tracasse en ce Non Oui

moment Plutét non  Plutdt oui
8. Je me sens content(e) Non Plutét non Plutdt oui Oui
9. Je me sens effrayé(e) Non Plutot non Plutdt oui Oui
10. Je me sens a2 mon aise Non Plutdt non  Plutdt oui Oui
11. Je sens que j’ai confiance en moi Non Plutét non Plutdt oui Oui
12. Je me sens nerveux (nerveuse), irritable Non Plutét non Plutdt oui Oui
13. J’ai la frousse, la trouille (j’ai peur) Non Plutét non Plutdt oui Oui
14. Je suis décontracté(e), détendu(e) Non Plutot non Plutdt oui Oui
15. Je me sens indécis(e) Non Plutot non Plutdt oui Oui
16. Je suis satisfait(e) Non Plutot non Plutdt oui Oui
17. Je suis inquiet(e), soucieux (soucieuse) Non Plutét non Plutdt oui Oui
18. Je ne sais plus ou j’en suis, je me sens Non Oui
déconcerté(e), dérouté(e) Plut6t non Plutét oui
19. Je me sens solide, posé(e), pondéré(e), réfléchi(e) Non Plutot non Plutdt oui Oui
20. Je me sens de bonne humeur, aimable Non Plut6t non Plutét oui  Oui
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Annexe XIll : Feuille de passation du MMS (version consensuelle
du GRECO, 2003)

Mini Mental State Examination (MMSE) (Version consensuelle du GRECO)

Orientation /10
Je vais vous poser quelques questions pour apprécier comment fonctionne votre mémoire.

Les unes sont tres simples, les autres un peu moins. Vous devez répondre du micux que vous pouvez.

Quelle est la date complete d"aujourd hui ?

Si la réponse est incorrecte ou incompléte, posées les questions restées sans réponse, dans ['ordre suivant :

1. En quelle année sommes-nous ? ]
2. Enquelle saison ? O
3. En quel mois ? ]
4. Quel jour du mois ? O
5. Quel jourde la semaine ? [
Je vais vous poser maintenant quelques questions sur I'endroit ol nous trouvons.
6. Quel est le nom de I'hdpital ol nous sommes 7* [
7. Dans quelle ville se trouve-t-il ? (]
8. Quel est le nom du département dans lequel est située cette ville 7** O
9. Dans quelle province ou région est située ce dépatement ? O
10. A quel étage sommes-nous ? (]
Apprentissage /3
Je vais vous dire trois mots ; je vous voudrais que vous me les répéliez et que vous essayiez de les retenir
car je vous les redemanderai tout & ’heure.
11. Cigare Citron Fauteuil O
12, Fleur ou Clé ou Tulipe ]
13. Porte Ballon Canard O
Répéter les 3 mots.
Attention et calcul /5
Voulez-vous compter & partir de 100 en retirant 7 & chaque fois 7*
14, 93 O
15. 86 O
16. 79 O
17. 72 (]
18. 65 O
Pour tous les sujets, méme pour ceux qui ont obtenu le maximum de points, demander :
Voulez-vous ¢peler le mot MONDE & I'envers 7**
Rappel /3
Pouvez-vous me dire quels étaient les 3 mots que je vous ai demandés de répéier et de retenir tout & heure ?
11. Cigare Citron Fauteuil O
12. Fleur ou Clé ou Tulipe ()
13. Porte Ballon Canard O
Langage /8
Montrer un crayon. 22. Quel est le nom de cet objet 7* O
Montrer votre montre. 23. Quel est le nom de cet objet 7** O
24. Ecoutez bien et répétez aprés moi : « PAS DE MAIS, DE SI, NIDE ET »*** (|
Poser une feuille de papier sur le bureau, la montrer au sujet en lui disant : « Ecoutez bien et faites ce que je vais vous dire :
25. Prenez cette feuille de papier avec votre main droite, O
26. Pliez-la en deux, O
27. Et jetez-la par terre. »**** O
Tendre au sujet une feuille de papier sur laquelle est écrit en gros caractére : « FERMEZ LES YEUX » et dire au sujet :
28. « Faites ce qui est écrit ». O
Tendre au sujet une feuille de papier et un stylo, en disant :
29. « Voulez-vous m’écrire une phrase, ce que vous voulez, mais une phrase entiere. »***** O
Praxies constructives /1
Tendre au sujet une feuille de papier et lui demander : 30, « Voulez-vous recopier ce dessin ? » O
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Annexe XIllI : items de la BECD (Auzou et Rolland Monnoury,

2006)
Score d’intelligibilité

ITEMS COMPRIS NOTE
MOTS /10 /8
PHRASES /10 /8
CONVERSATION /8
SI= /24
* 18 <SI <23 =dysarthrie 1égere
* 12 <SI <17 = dysarthrie modérée
e 7<SI<11 = dysarthrie sévere
* SI <6 = dysarthrie massive avec parole inintelligible
1. Compréhension de mots
Abri Chaine Grain Pont
Appris Chevre Grand Porc
Arbre Clenche Gras Prend
Boxeur Cloche Groin Sport
Brin Craie Gros Tasse
Caché Crin Grue Paquet Taxe
Café Croche Herbe Parquet Thym
Cal¢ Docteur Main Toi
Carré Franc Moi Toile
Cassé Frein Mouche Train

2. Compréhension de phrases

L’enfant abrite
L’enfant accorde
L’enfant accourt
L’enfant achete
L’enfant acheve
L’enfant arbitre
L’enfant asperge
L’enfant aspire
L’enfant assicge
L’enfant baigne

L’enfant dicte
L’enfant dine
L’enfant dispense
L’enfant disperse
L’enfant dispose
L’enfant dit
L’enfant doit
L’enfant donne
L’enfant écarte
L’enfant éclate

L’enfant fraude
L’enfant frole
L’enfant habite
L’enfant parait
L’enfant paresse
L’enfant parle
L’enfant part
L’enfant passe
L’enfant pense
L’enfant permet
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L’enfant baille L’enfant écrase L’enfant plie

L’enfant boit L’enfant écrit L’enfant plisse
L’enfant comprend L’enfant empile L’enfant se couche
L’enfant coupe L’enfant emporte L’enfant se douche
L’enfant court L’enfant expire L’enfant se mouche
L’enfant décrit L’enfant forge L’enfant voit
L’enfant dépose L’enfant forme

3. Conversation

Engager la conversation avec le patient pendant environ 5 minutes. Le questionner sur
son travail, ses loisirs, sa famille.
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Annexe XIV : Echelle de dysgraphie d’Ajuriaguerra (Ajuriaguerra

et al., 1964)

Note

Coefficient

Total

LA PAGE

Ensemble sale

Ligne cassée

Ligne fluctuante

Ligne descendante

Mots serrés

Espace entre mots
irréguliers

it |t [ | DN | = [ =

Marge insuffisante

LA MALADRESSE

Trajet de mauvaise
qualité

Lettres retouchées

Pochages

Arcages m, n, u, i

Angulation des
arcades

— | — [ — N

Points de soudures

Collages

Téléscopages

Saccades

Finales lancées

Irrégularité de
dimension

NN [W [ — DD

Zones mal
différenciées

Lettres atrophiées

ERREURS DE
FORMES ET DE
PROPORTIONS

Lettres trop
strucutrées ou trop
labiles

Mauvaises formes

Ecriture trop petite ou
trop grande

Ecriture trop étalée ou
trop étrécie

Mauvaises
proportions des zones
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Annexe XV : exemples de feuilles de passation de I’épreuve de

fluence verbale sous modalité orale et écrite

Fluences classiques

Catégorielles : Animaux (sous modalité orale)

15sec/30 secondes 30 secondes

30 secondes

30 secondes

Répétitions de la consigne :

Nombre de mots total produits :

Nombre de répétitions :

Nombre d’erreurs :

Nombre d’intrusions :

Relecture

Nombre de mots :
Temps de relecture :
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Fluences classiques

Catégorielles : Fruits (sous modalité écrite)

15 secondes :
30 secondes :
1 minute :

1 min 30 :

2 min :

Répétitions de la consigne :

Nombre de mots total produits :

Nombre de répétitions :

Nombre d’erreurs :

Nombre d’intrusions :

Réécriture
Nombre de mots :

Temps de réécriture :
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Annexe XVI: Exemples d’items de la BIMM (Gatignol et Marin
Curtoud, 2007)

1. Substantifs
1. Verbes :
I
&
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Annexe XVII : Image « le Voleur de biscuit » tirée de la BDAE

(Version fr. Mazeaux et Orgogozo., 1982)
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Annexe XVIIl : Comparaisons des performances des patients du

protocole oral (O)

Fluences orales | Fluences orales
classiques alternées Epreuves de langage oral
Class Class Alt Alt Score Tps
Score Z litt cat litt cat BIMM BIMM BDAE
Subst | Vbs Subst Vbs Mots | Proposit® | Informat®
Patient 1 -0,694| -0,867 -0,389 | -0,142 -0,317 [-0,896 |0,240 0,270 |[-0,91 [-0,89 0,39
Patient 2 -0,669 -0,083 -1,174 | -0,234 0,501 [-0,305 0,700 1,000 [1,4 0,78 0,48
Patient 3 -0,355 -0,008 -0,648 | 0,449 -0,044 10,089 0,490 0,660 [-0,95 |-1,31 -2,25
Patient 4 0,547 0,150 0,082 | 0,091 0,502 |-0,108 |0,870 0,580 [-0,37 |-0,61 0,61
Patient 6 -0,827 0,043 0,000 | -0,454 0,772 1,192 0,740 1,060 [0,2 -0,38 -0,27
Patient 7 1,239 0,813 0,356 | 0,658 0,502 [-0,502 0,740 0,530 |-0,09 [-0,6 -1,18
Patient 10 0,837 0,120 1,441 0,629 -0,727 1-0,593 |-1,270 |-0,030 [0,01 0,08 -0,46
Patient 11 -0,619 0,097 -0,977| -0,018 -3,206 |-3,395 |-0,290 |-0,870 |-0,81 [-0,75 -1,39
Patient 12 -0,779 -0,214 -0,498 | -0,830 -0,726 1-0,847 [-0,390 0,150 |0,3 0,34 0,04
Patient 13 -0,510 0,955 -0,611| -0,234 -0,044 10,089 -0,710 |-0,220 [-1,18 |-1,17 -0,82
Patient 14 1,040 1,311 2,601 | 0,740 -0,999 |-1,880 |-1,150 |-2,010 |0,12 -0,06 -1,54
Patient 16 0,817 0,964 2,275] -0,010 & -1,954 |-0,699 |[-2,500 |-1,640 [-0,76 |-0,62 -1,75
Patient 18 2,344 1,796 1,969 | 1,621 -1,544 |-1,683 |-1,300 |-1,580 |-1,01 |-1,03 -3,32
Patient 19 1,049 1,345 1,678 | 0,351 / / / / -1,47 |-1,85 -1,75
Patient non déficitaire
Patient déficitaire
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Annexe XIX : Comparaisons des performances des patients du

protocole écrit (E)

Fluences écrites

Fluences écrites

classiques alternées Epreuves de langage écrit
Class Class Alt Alt Score Tps
Score Z litt cat litt cat BIMM BIMM BDAE
Subst | Vbs | Subst | Vbs | Mots | Proposit® | Informat®
Patient 5 | 1,789 0,629 1,250 | 0,244 0,128 |-0,667 / / -1,31 |-1,27 -1,9
Patient 8 | 1,371 -0,365 -0,333] -0,316 -0,970 |-0,469 0,123 |-0,020 |-0,3 -0,6 -0,62
Patient 9 | 2,255 1,148 0,110 | 0,492 -1,109 |-1,567 0,187 |0,127 |-1,29 |-1,49 -2,67
Patient 15 | 0,408 1,193 1,193 | -0,881 0,229 1-0,469 [0,082 [0,009 |-1,23 |-1,04 -1,38
Patient 17 | -1,001 0,413 1,767 | -0,038 -1,116 |-1,333 10,131 |0,028 |-0,38 |-0,81 -0,62
- Patient non déficitaire
Patient déficitaire
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RESUME

La Sclérose Latérale Amyotrophique (SLA) est une maladie neurodégénérative de I’adulte, la
plus fréquente des maladies du motoneurone. L’atteinte du motoneurone central et
périphérique conduit a des troubles moteurs touchant la sphére bucco-laryngo-pharyngée
et/ou les membres supérieurs et/ou inférieurs. Certaines études ont montré 1’association
possible entre SLA et démence lobaire fronto-temporale, d’autres ont relevé la présence de
troubles cognitifs dans le tableau clinique des patients non-déments. Cependant, les
conclusions des ¢tudes divergent tant pour la sévérit¢ de I’atteinte que pour la nature du
déficit cognitif. La plupart des épreuves proposées ne sont pas adaptées aux troubles moteurs
des patients dont I’épreuve de fluence verbale qui peut se réaliser sous modalité orale et
écrite. Elle est sensible a un déficit cognitif car elle met en jeu des mécanismes langagiers et
exécutifs. L objectif de notre recherche est de mesurer les capacités a I’épreuve de fluence
verbale des patients atteints de SLA. Nous avons mesuré I’impact des troubles moteurs sur les
résultats a I’épreuve de fluence classique grace au calcul d’un index de fluence (temps mis
pour rechercher un mot). Nous avons ensuite exploré les capacités exécutives des patients
grace aux ¢épreuves de fluence alternée ainsi que leurs capacités langagicres a travers des
épreuves de langage. Les résultats montrent que les troubles moteurs influencent la
performance des patients dans 1’épreuve de fluence verbale. D’autres patients restent
déficitaires malgré le contréle des troubles moteurs et présentent des difficultés exécutives
et/ou langagieres. De plus, nous constatons que certains patients, sans étre déficitaires aux
épreuves de fluence classique, présentent également des difficultés cognitives sous-jacentes.
Au final, la phase de controle de troubles moteurs se révele nécessaire et le profil cognitif des
patients atteints de SLA est hétérogene. Un déficit cognitif touchant le langage et/ou les
fonctions exécutives est retrouvé chez neuf des dix-neuf patients.

MOTS-CLES

Sclérose Latérale Amyotrophique — Fluence verbale — Troubles moteurs — Langage —
Fonctions exécutives

MEMBRES DU JURY

Lesourd Mathieu
Rode Gilles

Tiraboschi-Chosson Christine

MAITRE DE MEMOIRE

Caparros Myriam

Favre Emilie

DATE DE SOUTENANCE

27 Juin 2013

BURGUN ; PORTAL
(CC BY-NC-ND 2.0)





