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Abrégé

La comparaison des perturbations des diadococinésies des valves
phonoarticulatoires et des membres chez dix patients atteints
d’ataxie de Friedreich et chez dix sujets normaux visait a identifier
des caractéristiques distinctes et/ou communes des mouvements
accomplis par ces deux types d’effecteurs en fonction de la contri-
bution cérébelleuse. Tous les effecteurs ont montré de la lenteur et
de la variabilité chez les patients. Au niveau acoustique, les
caractéristiques plus fréquemment rencontrées ont été la prolonga-
tion des phonémes et des intervalles non voisés ainsi que des
irréguiarités de la fréquence fondamentale: bitonalité, dégradation
phonémique et voisement irrégulier. Malgré leurs déficiences
diadococinétiques généralisées, associées aux symptomes de
surpassement, de dysmétrie et de dyssynergie, ces ataxiques avec
dégénérescence spinocérébelleuse manifestent de nombreuses
particularités du contr6le moteur qui n’apparaissent que dans la
voix, ou qui ne pourraient que trés difficilement étre mises en
évidence avec des procédures d’évaluation des membres.

Abstract

Comparison of diadokokinetic disturbances of orophonatory and
limb movements in Friedreich’s ataxics and normal subjects was
planned 1o determine the extent to which cerebellar contribution to
different rypes of movement is uniform or distinct. All the effectors
displayed significant slowing and variability in the patients. At the
acoustic level, the more common disturbances involved prolon-
gation of phonemes and of unvoiced intervals, as well as irre-
gularities of the fundamental frequency: bitonality, phonemic
degradation, and irregular voicing. Despite generalized dysdia-
dochokinesis, associated with voicing overlay beyond syllabic
segments, dysmelria, and dyssynergia, the spinocerebellar ataxics
manifested numerous particularities of motor control which can be
observed only via phonation, or which might be very difficult or
complicated to observe in limb movements.

La dysdiadococinésie est une manifestation de la décompo-
sition du mouvement, présente dans les maladies du cervelet
et/ou de ses connexions. Elle peut étre évidente lors de la
répétition de mouvements successifs qui devient trés lente et
dont la séquence est brisée. Ce phénomene est typiquement
relevé par ’observation des processus d’activation-désacti-
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vation de groupes de muscles agonistes et antagonistes assez
massifs tels ceux du doigt ou du pied (Dichgans, 1984;
Dichgans et Diener, 1985; Gilman, Bloedel et Lechtenberg,
1985; Terzuolo et Viviani, 1974). Par contre, les mouvement
répétitifs rapides des articulateurs phonatoires ont été moins
étudiés d’une part, ne se laissent pas aussi aisément schéma-
tiser en termes de groupes agonistes-antagonistes d’autre
part, et finalement comportent une masse beaucoup moindre
(voir Braun et al, 1994).

L’ataxie de Friedreich est 1’'une des formes de dégéné-
rescence spinocérébelleuse mieux connues au Québec a
cause de sa prévalence élevée dans cette région du Canada
(Barbeau, 1980; Geoffroy, Barbeau, Breton, Lemieux, Aube,
Leger et Bouchard, 1976). Elle est des plus stables en termes
de symptomatologie et de processus neuropathologiques.
Elle se caractérise par I'ataxie de la démarche, qui est un
signe précoce et progressif pouvant affecter les bras et la téte
dans les phases avancées de 1a maladie, 1’adiadococinésie, et
la dysarthrie, de type explosif, qui est aussi fréquente des le
début de la maladie. On y retrouve aussi la faiblesse muscu-
laire, ’absence du sens de la vibration et/ou de la position
des membres inférieurs ainsi que 1’absence de réflexes
profonds. Dans 90% des cas, le signe de Babinski, les pes
cavus et la scoliose sont aussi présents. Des troubles respira-
toires et cardiaques sont associés a la sévérité du dernier
symptome. Les premiers signes de la maladie se manifestent
avant le début de la puberté et jamais aprés ’dge de vingt
ans (Barbeau, 1980; Geoffroy, Barbeau, Breton, Lemieux,
Aube, Leger et Bouchard, 1976). L'un des symptomes plus
incapacitants socialement pour ces patients est justement la
dysarthrie.

Des études acoustiques-perceptuelles de la dysarthrie
dans I'ataxie de Friedreich et autres dégénérescences céré-
belleuses ont indiqué I’importance des perturbations du
contréle temporel (timing) dans la diadococinésie orale et
dans le contrdle des articulateurs (Darley, Aronson et Brown,
1969a, 1969b, 1975; Brown, Darley et Aronson, 1968,
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1970). Ces troubles comportent une lenteur du débit répétitif
des syllabes, en plus de problemes prosodico-phonatoires
(Gilman et Kluin, 1985). Gentil (1990a, 1990b) a conclu que
la bradylalie et I’adiadococinésie sont des signes patho-
gnomiques de la dysarthrie dans 1’ataxie de Friedreich.
Keller (1990c) indique aussi la présence de ces signes dans
la répétition syllabique chez des patients atteints de diffé-
rentes maladies cérébelleuses.

Certaines études ont cherché a identifier des perturba-
tions dans des valves phonoarticulatoires spécifiques. Brown
et al. (1968; 1970) et Aronson (1981) ont rapporté que les
valves phonatoires plus affectées dans ce type de dysarthrie
sont les supraglottales, celles-ci étant responsables des
ruptures et des imprécisions consonantiques et vocaliques.
Par ailleurs, ils ont considéré que le malfonctionnement de la
valve laryngienne était responsable de I’insuffisance ré-
sonatoire-prosodique, alors que la valve vélopharyngienne
leur semblait normale. Enderly (1983) a affirmé aussi que le
larynx est une des valves les plus altéreés dans cette maladie,
et que la mobilité de la langue lors des mouvements al-
ternants est compromise. Joanette et Dudley (1980) ont
également trouvé des symptdémes articulatoires associés
davantage a des problémes au niveau supraglottal et des
difficultés phonatoires associées a la valve laryngienne. On
parle donc de troubles relativement répandus a ’ensemble
des valves phonoarticulatoires, mais le larynx est fréquem-
ment rapporté comme étant la valve la plus perturbée par ces
neuropathologies.

En neuropsychologie, I’étude de la diadococinésie s’est
souvent limitée a la mesure de I’oscillation digitale par
I’entremise du test Finger tapping de la batterie neuro-
psychologique Halstead-Reitan (Golden, Osmon, Moses et
Berg, 1981). Récemment, on s’est intéressé a étudier la
valeur de la variabilité comme facteur d’analyse de la
diadococinésie digitale pour le diagnostic de Iésions
corticales ipsilatérales et contrelatérales 2 la main étudiée
(Roy, Clark, Aigbogun et Square-Storer, 1992). Par contre,
I’étude de la diadococinésie orale a émané presqu’ex-
clusivement du domaine de I’orthophonie. Peu d’études ont
porté sur la relation possible entre les deux formes de
motricité, orophonatoire et locomotrice, et a fortiori sur la
contribution spécifique du cervelet a leur organisation
réciproque. Ostry et Cooke (1987) ont été parmi les premiers
a explorer, dans une méme situation expérimentale, la
relation entre les mouvements des membres (flexion et
extension du coude) et ceux de la parole (répétition diadoco-
cinétique des syllabes /ga/ et /ka/ en différentes conditions
d’accentuation et de rythme). Ils ont trouvé qu’en 1’absence
de pathologie, le déplacement du dos de la langue, observé
ultra-sonographiquement, varie de fagon simultanée avec la
vitesse maximale, relation analogue a celle détectée pour les
mouvements alternants du coude. Keele et ses collaborateurs
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(Keele et Hawkins, 1982; Keele, Pokorny, Corcos, et Ivry,
1985) ont constaté que les sujets normaux qui sont habiles
pour maintenir un rythme donné avec un effecteur (main)
tendaient aussi a étre également bons dans la méme téche
avec un autre effecteur (pied). Ivry et Keele (1989) ont été
capables de démontrer que parmi différents groupes de
patients neurologiques (parkinsoniens, corticaux et
cérébelleux), exécutant des consignes motrices et répondant
a des épreuves de perception du temps, seulement les
patients cérébelleux étaient perturbés dans les deux do-
maines. Ceci démontrait la participation du cervelet dans le
contrdle du traitement de I’information reliée au temps
absolu.

La présente investigation compare des diadococinésies
orales et des membres (doigt et pied) chez un groupe de
sujets normaux et chez des patients atteints de ’ataxie de
Friedreich. On compare également le taux, la variabilité et la
topographie des mouvements de certaines valves phono-
articulatoires entre elles afin d’observer s’il y a un effet
différentiel de la pathologie cérébelleuse sur I'une ou I’autre
des valves. Le but était d’explorer les similarités et diffé-
rences entre les perturbations des mouvements realisés avec
les différents effecteurs afin de vérifier la thése de la
participation, différentielle ou globale, du cervelet dans
I’organisation temporelle des divers types de mouvements
(fins versus grossiers, proximaux versus périphériques, anta-
gonistes versus non antagonistes, locomoteurs versus oro-
phonatoires, etc).

Méthodologie

Sujets

On a sélectionné 5 hommes et 5 femmes ayant été diagnos-
tiqués comme atteints de maladie de Friedreich par le service
de neurologie de I’Hopital Hotel-Dieu de Montréal. Dix
sujets normaux, dont cing hommes et cinq femmes d’ages
comparables a ceux des patients (p = NS) ont été recrutés par
voie de bouche a oreille. L’dge moyen des patients était de
31.4 ans avec un écart type de 7.4, alors que 1’age moyen pour
les normaux était de 30.0 ans avec un écart type de 7.96. La
durée moyenne des symptémes au moment de 1’expé-
rimentation €tait de 17.8 ans et I’écart type était de 5.4 ans.

Le tableau 1. présente les signes et symptdmes détectés
cliniquement pour chaque patient. 1l faut cependant préciser
que 1’adéquacité du diagnostic d’ataxie de Friedreich
attribué depuis des années a la patiente LF, a ét€ remise en
question peu apres la conclusion de notre étude. La patiente
présente aussi maintenant des signes associ€s a 1’atrophie
olivopontocérébelleuse. Nous 1’avons néanmoins gardée car
elle présente aussi une symptomatologie trés semblable a
celle de I’ataxie de Friedreich.
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L’Ataxie de Friedreich

Tableau 1. Résumé des signes et symptdomes cliniques.

CAS No. 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
CODE AA AO CBe PL CG LF LG MG NL CD
AGE A UEXAMEN 29 39 26 44 28 41 32 25 22 28
SEXE M M M M M F F F F F
AGE AU DEBUT
DES SYMPTOMES 12 17 2 15 6 20 10 8 7 8
DUREE MALADIE 17 22 24 29 22 21 22 17 19 20
LATERALITE D D D D D D D D D D
1. ATAXIE MARCHE S S S S S S S S S S
2. ATAXIE TRONC NM NM N NM M NM NM N NM S
3. ATAXIE COU NM NM N NM M NM NM N M S
4. DYSARTHRIE MS L L M MS L L L LM S
5. HYPOTONIE MEMBRE
SUPERIEUR B B B+G B B+G B NM B B B
6. HYPOTONIE MEMBRE
INFERIEUR B B B+G B B B NM B B B
7. DYSMETRIE DOIGT-NEZ B B+D B+D NM B B B B+D B NM
8. DYSMETRIE GENOU-TALON NM B B B B B NM NM B NM
9. DYSMETRIE OEIL F NM NM NM NM A NM F F NM
10. NYSTAGMUS A BVR A B RReD A F HRe HReD BHD
11. BABINSKI B B B D A G B B B B
12. AREFLEXIE GENERALISEE B B B B B NM B B B B
13. ADIADOCOCINESIE B B B B NM NM B B B B
14. DIM. SENS TOUCHER
MBR. SUPERIEURS N L M L S M M M M M
MBR. INFERIEURS M M M S M M S M M
15. DIM. SENS DOULEUR
MBR. SUPERIEURS N L M M M NM M M M M
MBR. INFERIEURS M M M M M NM M S M M
16. DIM. SENS PROPRIOCEPTION
MBR. SUPERIEURS N L N M M N S M M MS
MBR. INFERIEURS S L S S M N S S S S
17. PERTE SENS VIBRATION
MBR. SUPERIEURS N L S M S N M M S
MBR. INFERIEURS S S S S S N M S S S
18. PERTE FORCE
MBR. SUPERIEURS N LM N L L NM M L NM S
MBR. INFERIEURS S MS L M L NM S M NM S
19. FOND DE L'OEIL N N N N N N N N N
20. SCOLIOSE CTLo-S CT-L TLo-S A T-S TLo-L T-S TLo-S TLo-L CTLoM
21. PESCAVUSET NM B NM B B D B B NM NM
AUTRES ATROPHIES
22. AGRIPPOSE ET NM B 5e. NM NM NM B NM NM NM
AUTRES ATROPHIES doigt
23. GENOU VALGUS NM NM NM NM NM M NM NM NM NM
24. PAIRES CRANIENS NM Parésie NM NM N NM Ptose NM NM NM
Vi B B
25. AUTRES SIGNES Spina NM NM Spasm. Spasm. Parésie Parapl. NM Parésie Qua
bifida infér. palais parét. infér. Hypo
syndr saccad spina face
bilat bifida
pyram
(A: absent; N: normal; S: sévére; M: modéré; L: léger; NM: non mentioné dans le dossier médical, probablement non observé; B: bilatéral; B+D/B+G: bilatéral a
prédominance droite/gauche; H: horizontal; V: vertical; La: latéral; Re: regard; R: rotation; F: fixation; CTLo: cervico-thoracico-lombaire; CT: Cervico-thoracique;
TLo: Thoracico-lombaire; DIM.: diminution).
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Les résultats des études radioneurologiques et électro- SPECT révélait diverses structures hypométaboliques. Les
physiologiques de chaque patient sont résumés au tableau 2.. techniques et critéres diagnostiques utilisés sont décrits dans
La tomodensitométrie a révélé des degrés variables d’atro- Botez, Léveillé et Botez (1988) et dans Botez, Atting et
phie, selon la structure cérébrale, tandis que I'imagerie par Vézina (1988).

Tableau 2. Résultats des examens radioneurologiques et électrophysiologiques.

[ ———————————— — —-— — — —
—
CODE AA AO CBe PL CG LF LG MG NL CcD

SEXE M M M M M F F F F F

SPECT

CERVELET

Bilatéral symétrie + - - - - + - - + .
Bilatéral +droite - - - + - - - - . +
Bilatéral +gauche - - - - - - - - - -
Rég. vermienne - + + - - + +G + - -
1Vere Ventricule - - - - - - - - - +

CERVEAU

Frontal gauche - - -
Frontopariétal gauche - - -
Pariétal gauche - - -
Sylvienne gauche - - -

[ R
Voo
Voo
'
[
[
o

+

Frontal droit - - -
Frontopariétal droite - - - - + - - - . -
Pariétal droit - - - - - - - - . -
Sylvienne droite - - + - + - + + - -

SCANNER
CERVELET
Hémisphérique nm
Pontocérébeil.
Folia vermienne
Proémin. |V ventr.
Proémin. citernes

CERVEAU

EEG

Normal (*) - -

Dysfonction bitemporale antérieure + - - - - - - - - R
Dysfonction bitemporale lente + - - + - - - - - -

EMG ET CONDUCTION NERVEUSE

Polynévrite sensitive sévére 1 - - - - - - + + + -
Polynévrite sensitovomotrice sévere + + + + + + - - - +
Temps de réaction allongés + - + + + + + - + +

POTENTIELS EVOQUES

VISUELS

Retard de la latence - - - D - - B - - .
Réduction de I'amplitude - - - D - B B - - -

AUDITIFS
Retard de la latence - - G - - - - - B .
Réduction de 'amplitude - - - B+D - - . B - .

SOMESTHESIQUES
Retard de Ia fatence B B B B B B B B B B
Réduction de 'amplitude B B B B B B B B B B

nm nm -

+ 4+ 4+ +
e
o+

.
.

+ o+ + 4+

+

+

nm

Les résultats du SPECT indiquent les structures nerveuses ol le spécialiste a pu identifier une zone d’hypoperfusion du radionucléide. Une injection de 15 mCi
Tc *~ aminoxide d’hexamethyl propyléne (HMPAQ) fut administrée a lintérieur de moins de 10 minutes aprés la reconstitution du radionucléide. Les images
SPECT furent obtenues aprés une moyenne de moins de 3 heures suivant l'injection. Des images sur les plans axial, coronal et sagittal ont été obtenues.
Lidentification des structures présentant de I'hypométabolisme a été faite suivant les critéres d’évaluation subjective décrits dans Botez, Léveillé et Botez
(1988). Les résultats en radiotomographie transaxiale mentionnés correspondent aux régions qui présentent des signes d'atrophie cérébrale. On fait mention
des citernes et des ventricules qui, a cause de leur apparence proéminente ou dilatée, sont également indicateurs d’atrophie. Des images de haute résolution
furent obtenues avec un “CT Scan EMI-5005", et identification des structures présentant de I'atrophie fut faite suivant les critéres subjectifs décrits dans Botez,
Atting et Vézina (1988). Les potentiels sensitifs furent enregistrés dans les terminaisons des nerfs médian et cubital. Les potentiels d’action nerveux furent
obtenus des terminaisons des nerfs sural et péroné superficiel. La conduction motrice fut évaluée a partir du nerf sciatique poplité externe et du nerf médian a
lavant-bras et au poignet. Pour 'EMG on a procédé au comptage du nombre d'unités motrices activées des muscles pédiaux et abducteur court du pouce fors
de ['effort voiontaire.
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L’ Ataxie de Friedreich

Instruments

Les enregistrements se sont déroulés dans une pi¢ce fermée.
Un microphone unidirectionnel fut maintenu a une distance
approximative de 20 cm des levres, du doigt et/ou du pied
enregistré. On a utilisé un magnétophone Sony, modele pro-
IT sur des cassettes type II (CrO2). Les enregistrements ont
été recaptés par un magnétophone Nakamichi BX-125,
amplifiés par une console Tascam M-06 et filtrés par un
filtre Rockland 1000F avec points de coupure 2 65 et 4700
Hz. Ces données analogiques ont été numérisées a 10.4 Hz
par un systeme MacADIOS modele 411 (12 bits A/D) pour
étre par la suite analysées sur un micro-ordinateur Macintosh
aI’aide du logiciel Signalyse, version 2.0a (Keller, 1990,a,b).

Procédure

On a présenté a chaque sujet le m&me protocole: on lui
demandait de reproduire audiblement le stimulus cible avec
un rythme maximum de répétition pour une durée de 5
secondes. On a testé les valves phonatoires suivantes: valve
du diaphragme et de la cage thoracique par la répétition
rapide de cycles de respiration par la bouche; la valve
glottale par la répétition de la voyelle /a/ (avec coup de
glotte afin que le son soit distinct); la valve dorsovélaire,
avec le phonéme occlusif non-voisé /ka/, la valve bilabiale,
par le phoneme occlusif non-voisé /pa/, et la valve lin-
guavélaire, avec les phonémes nasaux /na/ et /pan/. On a
demandé également aux sujets d’exécuter une oscillation
digitale soutenue avec I'index de la main préférée et un
tapement soutenu du pied préféré, toujours le plus rapide-
ment possible, pendant 5 secondes. Aucun patient ne mani-
festant le moindre signe de démence, et ces consignes étant
extrémement simples, il fut jugé non nécessaire de faire
pratiquer les sujets avant d’exécuter la consigne. A posté-
riori, nous estimons que tous les sujets avaient effectivement
parfaitement compris les instructions.

Méthodes d’analyse quantitative

Le taux diadococinétique fut défini comme étant le nombre
de réponses émises (tapements du pied, tapements du doigt,
cycles respiratoires et phoneémes) en 5 secondes, tel qu’ob-
servé sur le signal acoustique (digitalisé) correspondant. Une
réponse était identifiée dans le signal acoustique lorsqu’elle
était perceptible visuellement entre deux espaces “vides”.
Les répétitions syllabiques comportant un voisement
continuant au-déla des points de fermeture, ont été identi-
fiées par spectrogramme a bande étroite, lequel a permis la
discrimination visuelle du voisement et de 1’activité des
valves coarticulatoires. Pour plus de précision, et afin
d’assurer la confirmation de 1’impression visuelle, on
écoutait le signal sonore simultanément par conversion
digitale a analogue et émission sonore a des écouteurs.
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Afin d’extraire des distributions des indices de varia-
bilité, les coefficients de variabilité ont été obtenus avec la
formule écart type/moyenne, afin d’éviter I’eftet de relation
linéaire entre les deux statistiques généré par le ralentis-
sement de certains sujets. Ceci permettait donc de retenir une
mesure plus pure de variabilité qui visait a étre indépendante
de la lenteur.

Méthodes d’analyse qualitative

Pour I’obtention des données qualitatives, le signal acous-
tique complét était extrait et on en dérivait, sélectivement,
des spectrogrammes a bande étroite de divers segments
voisés. Dans d’autres cas, des spectrogrammes a bande
ample et des enveloppes de ’amplitude vocalique et conso-
nantique étaient aussi obtenus.

Résultats

Analyses quantitatives

Tel qu’on peut le constater a la figure 1. et au tableau 3., les
patients ataxiques montrent un taux de répétition diadoco-

cinétique nettement inférieur au groupe témoin et cela pour
tous les effecteurs explorés (p < .001).

Figure 1. Taux diadococinétique des extremités et des
valves phonoarticulatoires sur cinq secondes.

40

“]

—8— Hom Fried

J —e—  Fom Fried
20

——@—-  Hom norm

——— Femnorm

Répétitions en § secandes

——

— - T T
doigt pied resp a pa ka ga

24
B

EHecteurs

Tous les patients étaient confinés a la chaise roulante, la
marche leur étant devenue pratiquement impossible a cause
de la progression de I’ataxie, de ’hypotonie, de la faiblesse
et d’autres symptomes (tableau 1.). Il fallait donc s’attendre
aux tres bas taux diadococinétiques pour le pied que I'on
observe a la figure 1. La variabilité des réponses des patients
au niveau du pied (figure 2.) est donc fortement associée a la
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possibilité ou I'impossibilité d’éxécuter les mouvements. Le
taux d’oscillation digitale ne differe pas du taux syllabique
dans son ensemble, tant pour les deux groupes combinés que
pour chaque groupe analysé séparément (tests post hoc
Tukey, p > .05). Chez le groupe normal, il existe une forte cor-
rélation entre les taux diadococinétiques du pied et du doigt.

Tableau 3. Analyse de variance a mesures répétées
(2x2x9) des taux de réponses diadococinétiques (en cing
secondes) des effecteurs explorés.

Source di Somme carrés Carré moyen F p
Groupe (A) 1 10780 10780 149.3 .0001
Sexe (B) 1 1060 1060 14.7 .0015
AB 1 29 29 .040 8427
Erreur 16 1155 72

Effecteur (C) 8 1064 133 271 .0001
AC 8 518 65 13.2 .0001
BC 8 119 15 3.04 .0036
ABC 8 38 5 .967 4647
Erreur 128 627 4.9

Le facteur “groupe” comprend les niveaux du groupe ataxique (n = 10) et du
groupe normal (n = 10). Le facteur “sexe” comprend ies niveaux du groupe
féminin (n = 5 par catégorie nosologique) et du groupe masculin (n = 5 par
catégorie nosologique). Le facteur “effecteur” comprend les niveaux du doigt
préféré, du pied préfére, respiratoire, de la voyelle /a/, de la syllabe /pa/, de la
syllabe /ka/, de la syllabe /ga/, de la syllabe /na/ et de la syllabe /pan/.

Le taux de répétition des cycles d’inspiration-expiration
est trés bas chez le groupe ataxique par rapport au groupe
normal (p < .001) et il est notoirement inférieur, chez les
normaux plus que chez les ataxiques, a celui des autres
effecteurs (test post hoc Tukey, p < .05). Ce phénomene,
apparemment paradoxal, s’explique par le fait que chez les
sujets normaux, les mouvements d’inspiration sont plus
amples. On perd en taux ce qu’on gagne en volume et en
capacité vitale. On détecte également des différences
attribuables au sexe, et ce, indépendamment du groupe et de
I’effecteur exploré, les femmes ayant des taux diadoco-
cinétiques moins €levés que les hommes (voir la figure 1.).

Dans le groupe de patients, le taux diadococinétique des
valves décrit une pente analogue a celle qu’on observe pour
les sujets normaux, la lenteur et la variabilité étant les
principaux facteurs de dissemblance entre les deux groupes.
La figure 2. et le tableau 4. illustrent la plus grande variabi-
lité des diadococinésies réalisées par les patients.

Les différences entre valves, tant sur le plan des taux
que sur celui de la variabilité, sont du méme ordre d’un
groupe a [’autre, & part celles du pied, phénoméne que nous
avons expliqué plus haut. Ceci suggere que les taux diadoco-
cinétiques sont probablement dus de fagon univoque a
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Figure 2. Coefficients de variabilité des réponses diado-
cocinétiques sur 5 secondes.
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Effacteurs

I"“effort” articulatoire, c’est-a-dire & 1’ensemble de 1’inves-
tissement en contrdle moteur requis par chaque valve pour la
production du son requis.

Tableau 4. Analyse de variance a mesures répétées
(2x2x6) des réponses (avec voisement) diadocociné-
tiques des valves phonoarticulatoires.

Source di Somme carrés Carré moyen F p
Groupe (A) 1 6439 6439 97.4 .0001
Sexe (B) 1 935 935 14.1 .0017
AB 1 3.67 3.67 .056 .8166
Erreur 16 1057 66.0

Effecteur (C) 5 110 2t.9 8.19  .0001
AC 5 31.8 6.37 2.38 .0459
BC 5 33.5 6.70 2.50 .0370
ABC 5 26.3 5.25 1.96 .0935
Erreur 80 214 2.68

Le facteur “groupe” comprend les niveaux du groupe ataxique (n = 10) et du
groupe normal (n = 10). Le facteur “sexe” comprend les niveaux du groupe
féminin (n = 5 par catégorie nosologique) et du groupe masculin (n = 5 par
catégorie nosologique). Le facteur “effecteur” comprend les niveaux de la
voyelle /a/, de ia syllabe /pa/, de la syilabe /ka/, de la syllabe /ga/, de la syllabe
/na/ et de la syllabe /pan/.

Analyses qualitatives

Plusieurs perturbations furent détectées sur les spectro-
grammes des syllabes explorées. Les figures 3a., 3b., et 3c.
illustrent la trés importante variabilité inter-sujets. On
contraste la régularité du rythme, de I’amplitude et de la
vitesse de réponses du sujet normal (figure 3c.) aux troubles
manifestés par deux patients (figures 3a. et 3b.).

Chez le patient CBe (figure 3a.), le rythme et la régu-
larité de I’ amplitude sont conservés, ainsi qu’un patron d’ac-
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Figure 3a. Signaux acoustiques des réponses diadoco-
cinétiques émises en 5 secondes par CBe, patient
ataxique.

Figure 3b. Signaux acoustiques des réponses diadoco-
cinétiques émises en 5 secondes par PL, patient ataxi-
que. A remarquer la variabilité des réponses par rapport
au sujet de la figure 3a.. La fréquence est moindre,
'intensité irréguliére et on voit une déperdition progres-
sive de I'amplitude dans certaines valves.
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KA/

/GA/

/N&/

/PaN/

célération assez constant. Par contre, chez le patient PL
(figure 3b.) le débit est plus lent et quatre syllabes montrent
une dégradation de I’amplitude. Contrairement au patient
CBe, qui réussit a continuer les répétitions de /na/ malgré
I’évident hypernasalisme, PL se voit contraint d’arréter aprés
la cinquieme répétition. Tous les patients ont montré des
perturbations de "amplitude et du rythme plus sévéres que
les sujets normaux. Huit des patients ont montré au moins
deux syllabes ayant une accéleration irréguliere.
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L’observation des cycles respiratoires a permis d’ident-
ifier six patients dont le taux de répétition est extrémement
bas et qui montrent des arréts abruptes des cycles avant les 5
secondes. Ces arréts s’accompagnent souvent de vocali-
sations, telles qu’on I’illustre a la figure 4.

Tous les patients ont montré des difficultés a contrbler
I’amplitude de chacune des composantes respiratoires et &
maintenir un rythme constant. L’'une des femmes du groupe
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Figure 3c. Signaux acoustiques des réponses diadoco-
cinétiques émises en 5 secondes par CB, sujet sans
pathologie neurologique. Comparer avec les perfor-
mances des patients des figures antérieures. Les répéti-
tions sont émises a une fréquence élévée, 'amplitude
générale est stable et le rythme est constant.
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contréle (PG) a eu un taux relativement inférieur de
répétition des cycles respiratoires (14). On a pu constater que
cette personne inspirait et expirait tres profondément, mais
que le rythme et I’amplitude restaient stables.

La valve laryngienne a été perturbée chez tous les
patients et fut, en général, I’articulateur le plus lent. Ceci
nous semble étre redevable a un manque de contrdle
infraglottal. La figure 5. montre un exemple de difficultés
d’un patient a maintenir stable I’amplitude des mouvements
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Figure 4. Signal acoustique et spectrogramme a bande
étroite des cycles respiratoires de la patiente NL. En
plus des troubles de rythme et de ienteur, les cordes
vocales sont recrutées lors de la phase expiratoire
produisant un voisement alors qu’on devrait s’attendre a
un bruit blanc. Il y a manque de coordination entre les
valves respiratoire et laryngienne et arrét abrupte et
prématuré des cycles.

05 (004 (705 00 O ZMhs I ¢A0d <1000 ws

des cordes vocales. On y constate I’accollement des cordes
vocales et la longueur excessive de la durée vocalique. La
phonation a été allongée chez tous les patients et pour toutes
les syllabes explorées. Ce “surpassement” phonatoire semble
donc étre un signe distinctif de la dysarthrie ataxique.

Figure 5. “Dysmétrie” lors de la répétition diadoco-
cinétique du phonéme /a/ par LG, patiente ataxique. On
illustre en gros plan les quatrieme, cinquiéme et sixieme
syllabes extraites du signal acoustique. La magnification
montre déja la présence de “rafales” de coups de glotte
a P’intérieur du voisement qui devient tellement instable
que la cinquieme syllabe est pratiquement fragmentée
par ce tremblement. Le spectrogramme a bande large
illustre le “surpassement” des mouvements de la glotte:
au lieu de vibrer, les cordes vocales s’accollent inter-
rompant la phonation par moments courts mais
distincts. Ce phénomeéne se manifeste au niveau percep-
tuel comme une voix “rauque”. Le spectrogramme a
bande étroite permet d’observer I’établissement de
pratiquement un seul formant situé entre 600-700 Hz et
1700 Hz. Par ailleurs, on retrouve un assez bon controle
de 'alternance de mouvements de la valve orale
assurant les arréts intersyllabiques. Le débit, toutefois,
reste tres lent.

naciils i
2700 0 ms
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Bien entendu, on retrouve fréquemment, des troubles de
coordination entre les valves chez les ataxiques dysar-
thriques. Il arrive donc qu’une difficulté d’articulation d’une
composante perturbe a son tour I’articulation d’une autre
composante. Par contre, les ataxiques de la présente investi-
gation nous donnent a croire que certains déficits, en soula-
geant la charge de programmation motrice, permettent la

déplacement du point d’articulation (figure 7.).

Cette alternance pathologique pourrait aussi étre inter-
pretée comme une dysmétrie au niveau de 1’appareil
phonatoire. Les syllabes qui ont montré une perturbation
“dysmétrique” majeure, soit par fusion des syllabes ou par
une vocalisation excessivement prolongée, sont la consonne

Figure 6. Signal et spectrogrammes a bandes étroite et ample des répétitions de la syliabe /pa/ par le patient AA.
L’amplitude de la vocalisation est trés variable d’une syllabe a I'autre. Perceptuellement, on détecte une tendance a
éléver le ton a la fin de chaque élocution. La quatrieme syllabe (a 1320 msec) et la cinquiéme (2 1680 msec) sont
pratiquement imperceptibles a cause de la perte du voisement: I'occlusive bilabiale a été articulée mais les cordes
vocales n’ont pas vibré. Par la suite, il y a une reprise des vocalisations de configuration irréguliére et bitonale suivies
par une nouvelle perte du voisement. Dans ce cas, le trouble se situe principalement au niveau laryngien.

r:- 1970.0” -
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réalisation de séquences articulatoires subséquentes et
méme, a ’occasion, précédentes, qui auraient autrement été
impossibles. Ceci est représenté aux figures 6., 7. et 8..
L’emphase sur la bilabiale entraine la.déperdition de
I’amplitude de la voyelle (figure 6.) et de la voyelle nasale
(figure 8.). Lorsque le contraire se produit, c’est I’articu-
lation consonantique qui est perturbée, soit par le voisement
d’une consonne “sourde”, soit par le dévoisement d’une
consonne “sonore” (figures. 6. et &.), ou soit méme par le
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voisée vélopalatale /ga/, qu’on illustre a la figure 7, la
bilabiale doublée d’une voyelle nasale /pan/, représentée a
la figure 8 et la nasale /na/, dont on voit un exemple a la
figure 9..

La syllabe /pan/, dont I’articulation est plus complexe,
est particulierement sensible a ce type de dyscoordination.
Les syllabes /pa/ et /ka/ ont mieux conservé le rythme,
surtout chez les patients dont le taux est relativement €l€vé.
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Figure 7. Signal acoustique de la syllabe /ga/ par la patiente LF et spectrogramme a bande étroite des quatrieme et
septiéme syllabes. On observe des perturbations du voisement: la fréquence fondamentale est différente a chaque
syllabe. Dans la deuxieme syllabe une série de coups de glotte sous forme de tremblement rend difficile I’articulation
de la consonne et de la voyelle dont la durée est raccourcie et la fréquence fondamentale perturbée. La troisieme
syllabe est un exemple de surpassement: il y a prolongation excessive du voisement et perte du souffle oral. Ceci a un
effet sur la syllabe suivante dont la vocalisation est trés atténuée a cause de la déperdition d’air. Ce phonéme est
entendu comme un /ba/, suggérant une substitution de la place d’articulation.
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Figure 8. Troubles phonoarticulatoires lors de la
répétitions de la syllabe /pan/ par le patient CG.
On observe une dégradation irréguliére de la
42000 4700.0 ms vocalisation méme si la valve bilabiale reste
active tout au long des cinq secondes. L'occlu-

sive /p/ est voisée aux sixieme, huitieme, neu-
viéme et dixiéme syllabes, produisant un son
que l'on reconnait perceptuellement comme un
/ba/. La nasalisation de la voyelle est circon-
scrite aux deux premiéres syllabes. Lorsque le
patient réussit 8 prononcer I'occlusive non
voisée, (cinquiéme et septiéme syllabes) un
dévoisement de la voyelle nasale survient
probablement a cause d’une déperdition d’air.
HRZO0 v ‘ Grace a l'intégrité relative de la mobilité des
valves respiratoires, il est possible pour le

patient de reprendre la phonation sans rompre le
rythme des élocutions. Il y a donc un probléme
de coordination supraglottale, I'emphase sur
une valve entrainant la diminution de ’activité
de l'autre, alors qu’il devrait y avoir simultanéité.

- 480.0
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Figure 9. La fenétre supérieure montre I'amplification du signal acoustique de quatre répétitions du phonéme /na/
émises par CBe, patient ataxique. La fenétre suivante illustre 'enveloppe de l'intensité relative des voyelles contenues
dans ces mémes syllabes. La valve nasale reste ouverte et les cordes vocales continuent a vibrer, donnant lieu a un
trés intense voisement nasal intersyllabique. L’'amplitude des répétitions décroit vraisemblablement a cause de la
déperdition d’air a travers la valve nasale. Comparez avec la coordination de la fermeture et d’ouverture des valves
nasale et glottale du sujet normal CB, chez qui I'intensité relative des voyelles reste trés stable.
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/a/

/a/ /a/

CBe

cB

Discussion

Des caractéristiques communes aux mouvements diado-
cocinétiques réalisés par tous les effecteurs sont la lenteur et la
variabilit€ interindividuelle. Ceci appuie I’affirmation de
Gentil (1990a, 1990b) a I'effet que ces symptomes sont des
signes pathognomiques de 1’ataxie de Friedreich.

La diadococinésie distale, surtout celle du pied, est
affectée davantage que la proximale (valves), a un point tel
que les comparaisons sont a toutes fins pratiques impossibles.
Par contre, les mouvements du doigt sont semblables a ceux
des valves phonatoires en termes de taux et de variabilité.

A Tencontre du faible taux généralisé de répétition des
ataxiques, les valves phonoarticulatoires difféerent néanmoins
entre elles au niveau de la qgualité des troubles articulatoires
causées par I’atteinte spinocérébelleuse. Les phénomenes de
prolongation de I’articulation, du déplacement articulatoire et
les troubles d’alternance de la synchronie sont plus évidents
aux valves dites voisées, ainsi qu’a la valve laryngienne. La
lenteur de la valve laryngienne, et le fait qu’elle soit perturbée
par effet de co-articulation, corrobore dans un sens les obser-
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vations de Brown et al. (1968, 1970), Joanette et al. (1984) et
Keller (1990d) qui I'identifient comme étant la plus affectée.
La réduction du taux de cette valve n’est donc pas explicable
comme un phénomene isolé. L’épreuve de répétition du
phoneme /a/ exige I’immobilisation des autres articulations et
la régulation fine du mouvement expiratoire des muscles
intercostaux et du diaphragme.

Chez les ataxiques de Friedreich, le maintien d’un seul
mouvement stationnaire a tendance a devenir oscillatoire et
saccadé (Darlet et al., 1975; Gilman et al., 1985). Les cycles
respiratoires discutés ici présentent des perturbations qui
suffisent a compromettre le fonctionnement du larynx (figures
4. et 5.). De plus, la présence de tremblements lors de la
répétition de certaines syllabes peut étre I’effet d’un contrdle
inachévé des muscles respiratoires, analogues aux saccades
expiratoires observées par Murdoch, Chenery, Stoke et
Hardcastle (1991) chez la plupart de leurs patients. Ces
saccades rompent la synchronie entre les ensembles plus
directement associés au contrdle de la phonation. Consé-
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quemment, on détecte les perturbations de la fréquence
fondamentale, les irrégularités de I’amplitude, la bitonalité,
la dégradation du voisement et le caractére explosif de
certaines voyelles.

Parmi les facteurs neurophysiologiques pouvant se
trouver a la base de la perturbation des syllabes voisées, se
trouve 1’hypotonie, laquelle ne s’explique pas comme une
fatigue musculaire, mais comme une insuffisance de la
mobilité du muscle qui prend du temps a s’activer. Une fois
le mouvement initié, au lieu de compléter le cycle et
s’arréter pour alterner avec le mouvement ‘‘antagoniste”, il
reste engagé, générant une perte de la synchronie. Lorsque
“I’antagoniste” s’active, il le fait en brisant la séquence (d’ou
certains arréts prématurés), en chevauchant le mouvement
précédent (d’ol les phénomenes de bitonalité, de voisement
des occlusives sourdes et de fermeture incomplete de la
valve) ou en libérant la forme saccadée les valves occlusives
(d’olr le caractere explosif de certaines syllabes occlusives
non voisées). Ces impressions vont dans la méme direction
que les études de Gilman et al., (1985), Metter (1985),
Netsell (1984, 1986) et Ivry et al., (1989) en ce sens que la
participation du cervelet semble se traduire principalement
dans I’organisation spatiotemporelle des mouvements
répétitifs. L’hypotonie peut également étre associée au
phénomene de la prolongation excessive de la durée de la
vocalisation et des intervalles intersyllabiques, ces dernieres
étant plus lourdement compromises dans le groupe ataxique
étudié ici. La prolongation de ces deux segments est
beaucoup plus accentuée lorsque le débit diadococinétique
est particulierement ralenti.

Nous n’avons pas mis en évidence un contrdle tres
remarquablement différentiel du cervelet pour chacune des
valves phonoarticulatoires, mais plutdt un effet global de
ralentissement et de dysrythmie, phénomenes analogues aux
perturbations identifiées pour les effecteurs distaux. 11
semble donc que la dégénérescence cérébelleuse produit
certes une perturbation du controle temporel des mouve-
ments volontaires répétitifs en général. L’adiadococinésie est
un symptome présent lors de I’exécution des mouvements
utilisant n’importe quel effecteur, provoquant d’autres signes
qu’on considére pathognomiques de la dysarthrie dans
I’ataxie de Friedreich: la bradylalie, la variabilité des
mouvements des valves phonoarticulatoires, la prolongation
des segments vocaliques et intersyllabiques, et I’irrégularité
du voisement et de I’amplitude vocalique.

Pour des informations complémentaires a celles de la
présente investigation, et portant sur les mémes sujets, on
trouvera des analyses phonétiques plus détaillées, mais de la
syllabe /pa/ seulement, ainsi que des analyses corréla-
tionnelles entre les diadococinésies pour cette unique syllabe
dans Cisneros, Braun et Dufresne (1994).
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Bien entendu, I’analyse acoustique des diadococinésies
phonatoires permet d’observer de nombreux phénomenes qui
ne peuvent étre observés dans le simple décompte de
fréquence dans ia diadococinésie des membres. Pour mieux
érayer les équivalences des perturbations dans les systémes
phonatoire et locomoteur, de futures investigations pour-
raient avantageusement élaborer des méthodologies com-
mensurables a I’analyse phonétique pour I'évaluation de la
motricité des membres. Ceci requiérera la manipulation de
coarticulations simultanées et séquentielles, le recueillement
de données myographiques en temps réel, ainsi que la mise
au point de logiciels d’analyse de signaux digitalisés sem-
blables a Signalyse, mais adaptés pour I’activité musculaire.
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