
L'Ataxie de Friedreich 

Caracteristiques de la diadococinesie des valves 
phonoarticulatoires et des extremites dans I'ataxie de Friedreich 

Characteristics of Diadokokinesis of Orophonatory and Limb 
Movements in Friedreich's Ataxics 

Eduardo Cisneros, BA et Claude M.l. Braun, PhD 
Departement de Psychologie 
Universite du Quebec a Montreal 

Annie Duj'resne, BA 
Laboratoire de Neurosciences de la Cognition 
Universite du Quebec a Montreal 

Mots-cles: ataxie de Friedreich, diadococinesie, analyse acoustique. valves phonatoires, cervelet. 

Abn§ge 

La comparaison des perturbations des diadococinesies des valves 
phonoarticulatoires et des membres chez dix patients atleints 
d'ataxie de Friedreich et chez dix sujets normaux visait it identifier 
des caracteristiques distinctes et/ou communes des mouvements 
accomplis par ces deux types d' effecteurs en fonction de la contri­
bution cerebelleuse. Tous les effecteurs ont montre de la lenteur et 
de la variabilite chez les patients. Au niveau acoustique. les 
caracteristiques plus frequemment rencontrees ont ete la prolonga­
tion des phonemes et des intervalles non voises ainsi que des 
irregularites de la frequence fondamentalc: bitonaJite, degradation 
phonemique et voisement irregulier. Malgre Jeurs deficiences 
diadococinetiques generalisees, associees aux symptOmes de 
surpassement, de dysmetrie et de dyssynergie, ces ataxiques avec 
degenerescence spinocerebelleuse manifestent de nombreuses 
particularites du controle moteur qui n'apparaissent que dans la 
voix, ou qui ne pourraient que Ires difficilement etre mises en 
evidence avec des procedures d'evaluation des membres. 

Abstract 

Comparison (~f diadokokinetic disturbances of orophonatory and 
limb movements in Friedreich's ataxics and normal subjects was 
planned to determine the extent to which cerebellar contribution to 
different types of movement is uniform or distillct. 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 be.vond syllabic 
segments. dysmetria. and dyssynergia. the spinocerebellar ataxic.I' 
manifested numerous particularities ()f motor control which can be 
observed only via phonation. or which might be very difficult or 
complicated to observe in limb movements. 

La dysdiadococinesie est une manifestation de la decompo­
sition du mouvement, presente dans les maladies du cervelet 
et/ou de ses connexions. ElIe peut etre evidente lors de la 
repetition de mouvements successifs qui devient tres lente et 
dont la sequence est brisee. Ce phenomene est typiquement 
releve par r observation des processus d' activation-desacti-
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vation de groupes de muscles agonistes el antagonistes as\Cl 
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 
repetitifs rapides des articulateurs phonatoires ont ete moins 
etudies d'une part, ne se laissent pas aussi aisement schema­
tiser en termes de groupes agonistes-antagonistes d' autre 
part, et tlnalement comportent une masse beaucoup moindre 
(voir Braun et aI, 1994). 

L'alaxie de Friedreich est l'une des formes de degene­
rescence spinocerebelleuse mieux connues au Quebec a 
cause de sa prevalence elevee dam; cette region du Canada 
(Barbeau, 1980; Geoffroy, Barbeau, Breton, Lemieux, Aube, 
Leger el Bouchard, 1976). ElIe est des plus stables en termes 
de symptomatologie et de processus neuropalhologiques. 
Elle se caracterise par I' ataxie de la demarche, qui est un 
signe precoce et progressif pouvant affecter les bras et la tete 
dans les phases avancees de la maladie, I'adiadococinesie, et 
la dysarthrie, de type explosif, qui est aussi frequente des le 
debut de la maladie. On y retrouve aussi la faiblesse muscu­
laire, l'absence du sens de la vibration et/ou de la position 
des membres inferieurs ainsi que I' absence de reflexes 
profonds. Dans 90% des cas, le signe de Babinski, les pes 
cavus et la scoliose sont aussi presents. Des troubles respira­
toires et cardiaques sont associes a la severite du dernier 
symptome. Les premiers signes de la maladie se manifestent 
avant le debut de la puberte et jamais apres l'age 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 etudes acoustiques-perceptuelles de la dysarthrie 
dans I' ataxie de Friedreich et autres degenerescences cere­
belle uses ont i ndique I' importance des perturbations du 
contr61e temporel (timing) dans la diadococinesie orale et 
dans le contr6le des articulateurs (Darley, Aronson et Brown, 
1969a, 1969b, 1975; Brown, Darley et Aronson, 1968, 

JSLPA Volume 18, Number 2, June 19941 ROA Volume 18, munero 2.juin 1994 



1970). Ces troubles comportent une lenteur du debit repetitif 
des syIlabes, en plus de problemes prosodico-phonatoires 
(Gilman et Kluin, 1985). Gentil (I990a, 1990b) a concIu que 
la bradylalie et I' adiadococinesie sont des signes patho­
gnomiques de la dysarthrie dans I'ataxie de Friedreich. 
KeIler (l99Oc) indique aussi la presence de ces signes dans 
la repetition syllabique chez des patients atteints de diffe­
rentes maladies cerebelleuses. 

Certaines etudes ont cherche a identifier des perturba­
tions dans des valves phonoarticulatoires specifiques. Brown 
et al. (1968; 1970) et Aronson (1981) ont rapporte que les 
valves phonatoires plus affectees dans ce type de dysarthrie 
sont les supraglottales, celles-ci etant responsables des 
ruptures et des imprecisions consonantiques et vocaliques. 
Par ailleurs, ils ont considere que le malfonctionnement de la 
valve laryngienne etait responsable de l'insuffisance re­
sonatoire-prosodique, alors que la valve velopharyngienne 
leur semblait normale. Enderly (1983) a affirme aussi que le 
larynx est une des valves les plus aiterees dans cette maladie, 
et que la mobiIite de la langue lors des mouvements al­
ternants est compromise. Joanette et Dudley (1980) ont 
egalement trouve des symptomes articulatoires associes 
davantage a des problemes au niveau supraglottal et des 
difficultes phonatoires associees a la valve laryngienne. On 
parle donc de troubles relativement repandus a I'ensemble 
des valves phonoarticulatoires, mais le larynx est frequem­
ment rapporte comme etant la valve la plus perturbee par ces 
neuropathologies. 

En neuropsychologie, l'etude de la diadococinesie s'est 
!;Quvent limitee a la mesure de I' oscillation digitale par 
l' entremise du test Finger tapping de la batterie neuro­
psychologique Halstead-Reitan (Golden, Osmon, Moses et 
Berg, 1981). Recemment, on s' est interesse a etudier la 
valeur de la variabilite comme facteur d'analyse de la 
diadococinesie digitale pour le diagnostic de lesions 
corticales ipsilaterales et contrelaterales a la main etudiee 
(Roy, Clark, Aigbogun et Square-Storer, 1992). Par c~ntre, 
l'etude de la diadococinesie orale a emane presqu'ex­
cIusivement du domaine de I'orthophonie. Peu d'etudes ont 
porte sur la relation possible entre Ies deux formes de 
motricite, orophonatoire et locomotrice, et a fortiori sur la 
contribution specifique du cervelet a leur organisation 
reciproque. Ostry et Cooke (1987) ont ete parmi les premiers 
a explorer, dans une meme situation experimentale, la 
relation entre les mouvements des membres (flexion et 
extension du coude) et ceux de la parole (repetition diadoco­
cinetique des syllabes /ga/ et /ka/ en differentes conditions 
d' accentuation et de rythme). lIs ont trouve qu' en I' absence 
de pathologie, le deplacement du dos de la langue, observe 
ultra-sonographiquement, varie de fa<;;on simultanee avec la 
vitesse maximale, relation analogue a celle detectee pour les 
mouvements altemants du coude. Keele et ses collaborateurs 
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(Keele et Hawkins, 1982; Keele, Pokomy, Corcos. et Ivry, 
1985) ont constate que les su jets normaux qui sont habiles 
pour maintenir un rythme donne avec un effecteur (main) 
tendaient aussi a etre egalement bons dans la meme tache 
avee un autre effecteur (pied). Ivry et Keele (1989) ont ete 
capables de demontrer que parmi differents groupes de 
patients neurologiques (parkinsoniens, corticaux et 
eerebelleux), executant des consignes motrices et repondant 
a des epreuves de perception du temps, seulement les 
patients cerebelleux etaient perturbes dans les deux do­
maines. Ceci demon trait la participation du cervelet dans le 
controJe du traitement de I' information reliee au temps 
absolu. 

La presente investigation compare des diadoeocinesies 
orales et des membres (doigt et pied) chez un groupe de 
sujets normaux et chez des patients atteints de I' ataxie de 
Friedreich. On compare egalement le taux, la variabilite et la 
topographie des mouvements de certaines valves phono­
articulatoires entre elles ann d' observer s' i1 y a un effet 
differentieI de la pathologie cerebelleuse sur I' une ou l' autre 
des valves. Le but etait d' ex plorer les similarites et diffe­
rences entre les perturbations des mouvements realises avec 
les differents effecteurs afin de verifier la these de la 
participation, differentielle ou globale, du cervelet dans 
I'organisation temporelle des divers types de mouvements 
(fins versus grossiers, proximaux versus peripMriques, anta­
gonistes versus non antagonistes, locomoteurs versus oro­
phonatoires, ete). 

Methodologie 

SUjets 

On a selectionne 5 hommes et 5 femmes ayant ete diagnos­
tiques comme atteints de maladie de Friedreich par le service 
de neurologie de I'Hopital Hotel-Dieu de Montreal. Dix 
sujets normaux, dont cinq hommes et cinq femmes d'ages 
comparables a ceux des patients (p NS) ont ete recrutes par 
voie de bouche a oreille. L' age moyen des patients etait de 
31.4 ans avec un ecart type de 7.4, alors que I' age moyen pour 
les normaux etait de 30.0 ans avec un ecart type de 7.96. La 
dun!e moyenne des symptomes au moment de l'expe­
rimentation etait de 17.8 ans et I'ecart type etait de 5.4 ans. 

Le tableau 1. presente les signes et symptomes detectes 
cliniquement pour chaque patient. 11 faut cependant preciser 
que l' adequacite du diagnostic d' ataxie de Friedreich 
attribue depuis des annees a la patiente LF, a ete remise en 
question peu apres la conclusion de notre etude. La patiente 
presente aussi main tenant des signes associes a I' atrophie 
olivopontocerebelleuse. Nous I'avons neanmoins gardee car 
elle presente aussi une symptomatologie tres semblable a 
celle de l'ataxie de Friedreich. 
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L' Ataxie de Friedreich 

Tableau 1. Resume des signes et symptomes cliniques. 

CAS No. 

CODE 

AGE A L'EXAMEN 

SEXE 

AGEAU DEBUT 

DES SYMPTOMES 

OUREE MALAOIE 

LATERALlTE 

1. ATAXIE MARCHE 
2. ATAXIE TRONC 

3. ATAXIE COU 
4. OYSARTHRIE 

5. HYPOTONIE MEMBRE 
SUPERIEUR 

6. HYPOTONIE MEMBRE 

AA 

29 

M 

12 

17 

o 
S 
NM 
NM 
MS 

B 

INFERIEUR B 
7. DYSMETRIE DOIGT-NEZ B 

8. OYSMETRIE GENOU-TALON NM 
9. OYSMETRIE OEIL F 
10. NYSTAGMUS A 

11. BABINSKI B 
12. AREFLEXIE GENERALlSEE B 
13. AOIADOCOCINESIE B 

14. DIM. SENS TOUCHER 
MBA. SUPERIEURS N 
MBA. INFERIEURS M 

15. DIM. SENS DOULEUR 
MBR. SUPERIEURS N 

MBR. INFERIEURS M 

16. DIM. SENS PROPRIOCEPTION 
MBR. SUPERIEURS N 
MBR. INFERIEURS S 

17. PERTE SENS VIBRATION 
MBA. SUPERIEURS N 
MBR. INFERIEURS S 

2 

AO 

39 

M 

17 

22 

o 
S 
NM 
NM 
L 

B 

B 

B+O 
B 
NM 
BVR 

B 

B 

B 

L 
M 

L 

M 

L 
L 

L 
S 

3 

CBe 

26 

M 

2 

24 

o 
S 
N 
N 
L 

B+G 

B+D 
B 
NM 

A 
B 
B 

B 

M 
M 

M 
M 

N 
S 

S 
S 

4 

PL 

44 

M 

15 

29 

o 
S 
NM 
NM 

M 

B 

B 
NM 

B 
NM 

B 
o 
B 

B 

L 
S 

M 
M 

M 

S 

M 

S 

5 

CG 

28 

M 

6 

22 

o 
S 
M 

M 

MS 

B+G 

6 

LF 

41 

F 

20 

21 

o 
S 
NM 

NM 

L 

B 

B B 
B B 
B B 
NM A 
RReO A 
A G 
B NM 

NM NM 

S M 
S M 

M NM 
M NM 

M N 
M N 

S N 
S N 

18. PERTE FORCE 
MBR. SUPERIEURS 
MBA. INFERIEURS 

N LM N L L NM 
NM 

19. FOND DE L'OEIL 
20. SCOLlOSE 
21. PES CAVUS ET 

AUTRES ATROPHIES 
22. AGRIPPOSE ET 

AUTRES ATROPHIES 
23. GENOU VALGUS 
24. PAl RES CRANIENS 

25. AUT RES SIGNES 

S MS L M L 
N N N N N 

T-S 

B 

CTLo-S CT-L TLo-S A 

NM B NM B 

NM 

NM 
NM 

Spina 
bifida 

B 5a. 
doigt 

NM NM 

Paresie NM 
VI B 
NM NM 

NM NM 

NM NM 

NM N 

Spasm. Spasm. 
infer. 
syndr 
bilat 
pyram 

N 
TLo-L 

D 

NM 

M 
NM 

Paresie 
palais 
saccad 

7 

LG 

32 

F 

10 

22 

o 
S 
NM 
NM 

L 

NM 

NM 

B 
NM 

NM 
F 
B 
B 

B 

M 
M 

M 
M 

S 
S 

M 

M 

M 
S 
N 
T-S 

B 

B 

NM 

Ptosa 
B 
Parapl. 
paret. 

8 

MG 

25 

F 

8 

17 

D 

S 
N 
N 
L 

B 

B 

B+O 
NM 

F 
HRe 

B 
B 
B 

M 

S 

M 
S 

M 

S 

M 

S 

L 
M 

N 
TLo-S 

B 

NM 

NM 
NM 

NM 

spina 

9 

NL 

22 

F 

7 

19 

D 

S 
NM 

M 
LM 

B 

10 

CO 

28 

F 

8 

20 

o 
S 
S 
S 
S 

B 

B B 
B NM 
B NM 

F NM 
HReD BHO 

B B 
B B 
B B 

M M 
M M 

M M 
M M 

M MS 

S S 

M S 
S S 

NM 
NM 

N 
TLo-L 
NM 

S 
S 

CTLoM 
NM 

NM NM 

NM NM 

NM NM 

Paresie Qua 
infer. Hypo 
face 
bifida 

(A: absent; N: normal; S: severe; M: modere; L: leger; NM: non mentione dans le dossier medical, probablement non observe; B: bilateral; B+D/B+G: bilateral a 
predominance droile/gauche; H: horizontal; V: vertical; La: lateral; Re: regard; R: rotation; F: fixation; CTLo: cervico-Ihoracico-Iombaire; CT: Cervico-\horacique; 
TLo: Thoracico-Iombaire; DIM.: diminution). 
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Les resultats des etudes radioneurologiques et electro­
physiologiques de chaque patient sont resumes au tableau 2 .. 
La tomodensitometrie a revele des degres variables d'atro­
phie, se Ion la structure cerebrale, tandis que l'imagerie par 

Cisneros, Braun, Dufresne 

SPECT revelait diverses structures hypometaboliques. Les 
techniques et criteres diagnostiques utilises sont decrits dans 
Botez, Leveilh~ et Botez (1988) et dans Botez, Atting et 
Vezina (1988). 

Tableau 2. Resultats des examens radioneurologiques et electrophysiologiques. 

CODE 
SEXE 
SPECT 
CERVELET 
Bilateral symetrie 
Bilateral +droite 
Bilateral +gauche 
Reg. vermienne 
1V'·m, Ventricule 

CERVEAU 
Frontal gauche 
Frontoparietal gauche 
Parietal gauche 
Sylvienne gauche 

Frontal droit 
Frontoparietal droite 
Parietal droit 
Sylvienne droite 

SCANNER 
CERVELET 
HemispMrique 
Pontocerebeil. 
Folia vermienne 
Proemin. IV ventr. 
Proemin. citernes 

CERVEAU 

EEG 
Normal (*} 

AA 
M 

+ 

nm 
+ 
+ 
+ 
+ 

Dysfonction bitemporale anterieure + 
Dysfonction bitemporale lente + 

EMG ET CONDUCTION NERVEUSE 
Polynevrite sensitive severe 1 
Polynevrite sensitovomotrice severe + 

de reaction + 

POTENTIELS I::Y\JU,JI::<:> 

VISUELS 
Retard de la latence 
Reduction de I'amplitude 

AUDITIFS 
Retard de la latence 
Reduction de I'amplitude 

SOMESTHESIQUES 
Retard de la latence B 
Reduction de I'amplitude B 

AO 
M 

+ 

+ 

+ 

+ 

B 
B 

CBe 

M 

+ 

+ 

+ 
+ 
+ 

+ 

+ 
+ 

G 

B 
B 

PL 
M 

+ 

+ 

+ 

+ 

+ 
+ 

o 
o 

B+D 

B 
B 

CG 
M 

+ 

+ 

+ 
+ 

B 
B 

LF 

F 

+ 

+ 

+ 
+ 
+ 
+ 
+ 

+ 
+ 

B 

B 
B 

LG 
F 

+ 

+ 
+ 
+ 
+ 

+ 

+ 

B 
B 

B 
B 

MG 
F 

+ 

+ 

nm 
+ 
+ 
+ 
nm 

+ 

B 

B 
B 

NL 
F 

+ 

+ 

+ 

nm 
+ 
+ 
+ 
+ 

+ 

+ 

B 

B 
B 

CD 
F 

+ 

+ 

+ 

+ 

+ 
+ 

B 
B 

Les resultats du SPECT indiquent les structures nerveuses OU le specialiste a pu identifier une zone d'hypoperfusion du radionucleide. Une injection de 15 mCi 
Tc "m aminoxide d'hexamethyl propylene (HMPAO) lu! administree 11 I'interieur de moins de 10 minutes apras la reconstitution du radionucleide. Les images 
SPECT furent obtenues apres une moyenne de moins de 3 heures suivant I'injection. Des images sur les plans axial, coronal et sagittal ont ete obtenues. 
L'identification des structures presentant de I'hypometabolisme a ete faite suivant les criteres d' evaluation subjective decnts dans Botez, Leveille et Botez 
(1988). Les resultats en radiotomographie transaxiale mentionnes correspondent aux regions qui presentent des signes d'alrophie cerebrale. On fait mention 
des citernes et des ventricules qui, 11 cause de leur apparence proeminente ou dilatee, sont egalement indicateurs d·atrophie. Des images de haute resolution 
lurent obtenues avec un "eT Scan EMI-5005", et I'identification des structures presentant de I'atrophie fut faite suivan! les criteras subjectifs decrits dans Botez, 
Atting et Vezina (1988). Les potentiels sensitils lurent enregislres dans les terminaisons des nerfs median et cubital. Les potentiels d'action nerveux furent 
obtenus des terminaisons des nerfs sural et perone superficieL La conduction motrice lut evaluee a partir du nerf sciatique poplite externe et du nerf median a 
I'avant·bras et au poignet. Pour I'EMG on a procede au comptage du nombre d'unites motrices activees des muscles pediaux el abducteur court du pouce lors 
de I'effort volontaire. 
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L' Ataxie de Friedreich 

Instruments 

Les enregistrements se sont deroules dans une piece fermee. 
Un microphone unidirectionnel fut maintenu a une distance 
approximative de 20 cm des Ifwres, du doigt et/ou du pied 
enregistre. On a utilise un magnetophone Sony, mode le pro­
II sur des cassettes type Il (Cr02). Les enregistrements ont 
ete recaptes par un magnetophone Nakamichi BX-125, 
amplifies par une console Tascam M-06 et filtres par un 
filtre Rockland 1000F avec points de coupure a 65 et 4700 
Hz. Ces donnees analogiques ont ete numerisees a 10.4 Hz 
par un systeme MacADIOS mode le 411 (12 bits AID) pour 
etre par la suite analysees sur un micro-ordinateur Macintosh 
a l'aide du 10gicieJ Signalyse, version 2.0a (Keller, I 990,a,b). 

Procedure 

On a presente a chaque sujet le meme protocole: on lui 
demandait de reproduire audiblement le stimulus cible avec 
un rythme maximum de repetition pour une duree de 5 
secondes. On a teste les valves phonatoires suivantes: valve 
du diaphragme et de la cage thoracique par la repetition 
rapide de cycles de respiration par la bouche; la valve 
glottale par la repetition de la voyelle la/ (avec coup de 
glotte afin que le son soit distinct); la valve dorsovelaire, 
avec le phoneme occlusif non-voise /kat, la valve bilabiale, 
par le phoneme occlusif non-voise Ipa/, et la valve !in­
guavelaire, avec les phonemes nasaux Inal et Ipan/. On a 
demande egalement aux sujets d'executer une oscillation 
digitale soutenue avec l'index de la main preferee et un 
tapement soutenu du pied prefere, toujours le plus rapide­
ment possible, pendant 5 secondes. Aucun patient ne mani­
festant le moindre signe de demence, et ces consignes etant 
extremement simples, il fut juge non necessaire de faire 
pratiquer les sujets avant d' executer la consigne. A poste­
riori. nous estimons que tous les sujets avaient effectivement 
parfaitement compris les instructions. 

Methodes d'analyse quantitative 

Le taux diadococinetique fut defini comme etant le nombre 
de reponses emises (tapements du pied, tapements du doigt, 
cycles respiratoires et phonemes) en 5 secondes, tel qu'ob­
serve sur le signal acoustique (digitaiise) correspondant. Une 
reponse etait identifiee dans le signal acoustique lorsqu'elle 
etait perceptible visuellement entre deux espaces "vides". 
Les repetitions syllabiques comportant un voisement 
continuant au-dela des points de fermeture, ont ete identi­
fiees par spectrogramrne a bande etroite, lequel a permis la 
discrimination visuelle du voisement et de I' activite des 
valves coarticulatoires. Pour plus de precision, et afin 
d'assurer la confirmation de l'impression visuelIe, on 
ecoutait le signal sonore simultanement par conversion 
digitale a analogue et emission sonore a des ecouteurs. 

100 

Afin d' extraire des distributions des indices de varia­
bilite, les coefficients de variabilite ont ete obtenus avec la 
formule ecart type/moyenne, afin d' eviter l' effet de relation 
lineaire entre les deux statistiques genere par le ralentis­
sement de certains sujets. Ceci permettait done de retenir une 
mesure plus pure de variabilite qui visait a ctre independante 
de la lenteur. 

Methodes d'analyse qualitative 

Pour l'obtention des donnees qualitatives, le signal acous­
tique complet etait extrait et on en derivait, selectivement, 
des spectrogrammes a bande etroite de divers segments 
voises. Dans d'autres cas, des spectrogrammes a bande 
ample et des enveloppes de I'amplitude vocalique et conso­
nantique etaient aussi obtenus. 

Resultats 

Analyses quantitatlves 

Tel qu'on peut le constater a la figure l. et au tableau 3., les 
patients ataxiques montrent un tau x de repetition diadoco­
cinetique nettement inferieur au groupe temoin et cela pour 
tous les effecteurs explores (p < .00 I). 

Figure 1. Taux diadococinetique des extremites et des 
valves phonoarticulatoires sur cinq secondes. 

40,----------------, 

i 30 

! HomFrlEid 

i 20 
FemFried 

______ Horn norm 

Femnorm 

'0 

doigt pied resp pn ka ga pan 

Tous les patients etaient confines a la chaise roulante, la 
marche leur et ant devenue pratiquement impossible a cause 
de la progression de l'ataxie, de I'hypotonie, de la faiblesse 
et d'autres symptOmes (tableau l.). II falIait donc s'attendre 
aux tres bas taux diadococinetiques pour le pied que I' on 
observe a la figure 1. La variabilite des reponses des patients 
au niveau du pied (figure 2.) est donc fortement associee a la 
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possibilite ou l'impossibilite d' executer les mouvements. Le 
taux d'oscillation digitale ne dift'ere pas du taux syUabique 
dans son ensemble, tant pour les deux groupes combines que 
pour chaque groupe analyse separement (tests post hoc 
Tukey, p > .05). Chez le groupe normal, il existe une forte cor­
relation entre les taux diadococinetiques du pied et du doigt. 

Tableau 3. Analyse de variance a mesures repetees 
(2x2x9) des tau x de reponses dladococinetiques (en clnq 
secondes) des effecteurs explores. 

Source dl Somme carres Carre moyen F p 

Groupe (A) 10780 10780 149.3 .0001 

Sexe 1060 1060 14.7 .0015 

AB 2.9 2.9 .040 .8427 

Erreur 16 1155 72 

Effecteur 8 1064 133 27.1 .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 les niveaux du groupe 
feminin (n 5 par categorie nosologique) et du groupe masculin (n = 5 par 
categorie nosologique). Le facteur "effecteur" comprend les niveaux du doig! 
prefere, du pied prefere, respiratoire, de la voyelle la!, de la syllabe Ipa!, de la 
syllabe !ka!, de la syllabe Iga!, de la syllabe Ina! et de la syllabe /pan/. 

Le taux de repetition des cycles d'inspiration-expiration 
est tres bas chez le groupe ataxique par rapport au groupe 
normal (p < .001) et il est notoirement inferieur, chez les 
normaux plus que chez les ataxiques, a celui des autres 
effecteurs (test post hoc Tukey, p < .05). Ce phenomene, 
apparemment paradox ai, 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 
capacite vitale. On detecte egalement des differences 
attribuables au sexe, et ce, independamment du groupe et de 
I' effecteur explore, les femmes ayant des taux diadoco­
cinetiques moins eleves que les hommes (voir la figure 1.). 

Dans le groupe de patients, le taux diadococinetique des 
valves decrit une pente analogue a celle qu'on observe pour 
les sujets normaux, la lenteur et la variabilite etant les 
principaux facteurs de dissemblance entre les deux groupes. 
La figure 2. et le tableau 4. illustrent la plus grande variabi­
lite des diadococinesies realisees par les patients. 

Les differences entre valves, tant sur le plan des taux 
que sur celui de la variabilite, sont du meme ordre d'un 
groupe a I' autre, a part celles du pied, phenomene que nous 
avons explique plus haul. Ceci suggere que les tau x diadoco­
cinetiques sont probablement dus de fa~on univoque a 
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Figure 2. Coefficients de variabilite des reponses diado­
cocinetiques sur 5 secondes. 

.. 
" 

o 
doigt pied rasp a ga ka pan pa na 

Elfeel"urs 

• FRlEDREIO-l 
BI NORMAUX 

I"'effort" articulatoire, c'est-a-dire a l'ensemble de l'inves­
tissement en contr6le moteur requis par chaque valve pour la 
production du son requis . 

Tableau 4. Analyse de variance a mesures repetees 
(2x2x6) des reponses (avec voisement) dladococlne· 
tiques des valves phonoarticulatolres. 

Source dl Somme carres Carre moyen F p 

6439 6439 97.4 .0001 

Sexe (B) 935 935 14.1 .0017 

AB 3.67 3.67 .056 .8166 

Erreur 16 1057 66.0 

Effecteur (Cl 5 110 21.9 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 
feminin (n = 5 par categorie nosologique) et du groupe masculin (n = 5 par 
categorie nosologique). Le facteur "effecteur" comprend les niveaux de la 
voyelle la!, de la syllabe Ipa!, de la syllabe Ika!, de la syllabe Iga!, de la syllabe 
Ina! et de la syllabe /pan/. 

Analyses qualitatives 

Plusieurs perturbations furent detectees sur les spectro­
grammes des syUabes explorees. Les figures 3a., 3b., et 3c. 
i\lustrent la tres importante variabilite inter-sujets. On 
contraste la regularite du rythme, de l' amplitude et de la 
vitesse de reponses du sujet normal (figure 3c.) aux troubles 
manifestes par deux patients (figures 3a. et 3b.). 

Chez le patient CBe (figure 3a.), le rythme et la regu­
larite de l'amplitude sont conserves, ainsi qu'un patron d'ac-
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Figure 3a. Signaux acoustiques des reponses diadoco­
cinetiques emises en 5 secondes par CBe, patient 
ataxique. 
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celeration assez constant. Par contre, chez le patient PL 
(figure 3b.) le debit est plus lent et quatre syllabes montrent 
une degradation de l'amplitude. Contrairement au patient 
CBe. qui reussit a continuer les repetitions de InaJ malgre 
l'evident hypernasalisme, PL se voit contraint d'arreter apres 
la cinquieme repetition. Tous les patients ont montre des 
perturbations de I'amplitude et du rythme plus severes que 
les sujets normaux. Huit des patients ont montre au moins 
deux syllabes ayant une acceleration irreguliere. 
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Figure 3b. Signaux acoustiques des reponses diadoco­
cinetiques emises en 5 secondes par PL, patient ataxi­
que. A remarquer la variabilite des reponses par rapport 
au sujet de la figure 3a .. La frequence est mOindre, 
I'intensite irreguliere et on voit une deperdition progres­
sive de I'amplitude dans certaines valves. 
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L'observation des cycles respiratoires a permis d'ident­
ifier six patients dont le taux de repetition est extremement 
bas et qui montrent des arrets abruptes des cycles avant les 5 
secondes. Ces arrets s'accompagnent souvent de vocal i­
sations, telles qu' on l'iIlustre a la figure 4. 

Tous les patients ont montre des difficultes a contr6ler 
I'amplitude de chacune des composantes respiratoires et a 
maintenir un rythme constant. L'une des femmes du groupe 

JSLPA Volume 18, Number 2, June 19941 ROA Volume Ill, Ill/mero 2, jll;f/ 1994 



Figure 3c. Signaux acoustiques des reponses diadoco­
cinetiques emises en 5 secondes par CB, sujet sans 
pathologie neurologique. Comparer avec les perfor­
mances des patients des figures anterieures. les repeti­
tions sont emises a une frequence elevee, I'amplitude 
genera le est stable et le rythme est constant. 
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controle (PG) a eu un taux relativement inferieur de 
repetition des cycles respiratoires (14). On a pu constater que 
ceUe personne inspirait et expirait tres profondement. mais 
que le rythme et ['amplitude restaient stables. 

La valve laryngienne a ete perturbee chez taus les 
patients et fut. en general, I'articulateur le plus lent. Ceci 
nous semble etre redevable a un manque de controle 
infraglouaL La figure 5. montre un exemple de difficultes 
d'un patient a maintenir stable l'amplitude des mouvements 
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Figure 4. Signal acoustique et spectrogramme a bande 
etroite des cycles respiratoires de la patiente Ht. En 
plus des troubles de rythme et de lenteur, les cordes 
vocales sont recrutees lors de la phase expiratoire 
produisant un voisement alors qu'on devrait s'attendre a 
un bruit blanc. 11 y a manque de coordination entre les 
valves respiratoire et laryngienne et arret abrupte et 
premature des cycles. 

des cordes vocales. On y constate l'accollement des cordes 
vocales et la longueur excessive de la duree vocalique. La 
phonation a ele alJongee chez tous les patients et pour toutes 
les syllabes explon!es. Ce "surpassement" phonatoire semble 
done etre un signe distinctif de la dysarthrie ataxique. 

Figure 5. "Dysmetrie" lors de la repetition diadoco­
cinetique du phoneme la! par LG, patiente ataxique. On 
iIIustre en gros plan les quatrieme, cinquieme et sixieme 
syllabes extraites du signal acoustique. la magnification 
montre deja la presence de "rafales" de coups de glotte 
a I'interleur du voisement qui devient tellement instable 
que la cinquieme syllabe est pratiquement fragmentee 
par ce tremblement. le spectrogram me 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 
distlncts. Ce phenomene se manifeste au niveau percep­
tuel comme une voix "rauque". le spectrogramme a 
bande etroite permet d'observer I'etablissement de 
pratiquement un seul formant situe entre 600-700 Hz et 
1700 Hz. Par ailleurs, on retrouve un assez bon controle 
de I'alternance de mouvements de la valve orale 
assurant les arrets intersyllabiques. le debit, toutefois, 
reste tres lent. 
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Bien entendu, on retrouve frequemment, des troubles de 
coordination entre les valves chez les ataxiques dysar­
thriques. Il arrive donc qu'une difficulte d'articulation d'une 
composante perturbe 11. son tour I'articulation d'une autre 
composante. Par contre, les ataxiques de la presente investi­
gation nous donnent 11. croire que certains deficits, en soula­
geant la charge de programmation motrice, permettent la 

deplacement du point d'articulation (figure 7.). 

Cette altemance pathologique pourrait aussi ctre inter­
pretee comme une dysmetrie au ni veau de I' appareil 
phonatoire. Les syllabes qui ont montre une perturbation 
"dysmetrique" majeure, soit par fusion des syllabes ou par 
une vocalisation excessivement prolongee, sont la consonne 

Figure 6. Signal et spectrogrammes a ban des etroite et ample des repetitions de la syllabe Ipal par le patient AA. 
L'amplitude de la vocalisation est tres variable d'une syllabe a I'autre. Perceptuellement, on detecte une tendance a 
eh~ver le ton a la fin de chaque elocution. La quatrieme syllabe (a 1320 msec) et la cinquieme (a 1680 msec) sont 
pratlquement imperceptibles a cause de la perte du voisement: I'occluslve bllablale a ete articulee mals les cordes 
vocales n'ont pas vibre. Par la suite, iI y a une reprise des vocalisations de configuration irregullere et bitonale suivies 
par une nouvelle du voisement. Dans ce cas, le trouble se situe au niveau huvn,ni .. ,n 

·.1 = 

.... . ~~ . 
~::i 
" 
I 

realisation de sequences articulatoires subsequentes et 
mcme, a I' occasion, precectentes, qui auraient autrement ete 
impossibles. Ceci est represente aux figures 6., 7. et 8 .. 
L'emphase sur la bilabiale entraine la,deperdition de 
I'amplitude de la voyelle (figure 6.) et de la voyelle nasale 
(figure 8.). Lorsque le contraire se produit, c'est l'articu­
lation consonantique qui est perturbee, soit par le voisement 
d'une consonne "sourde", soit par le devoisement d'une 
consonne "sonore" (figures. 6. et 8.), ou soit mcme par le 
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voisee velopalatale Iga/, qu'on iIIustre a la figure 7, la 
bilabiale doublee d'une voyelle nasale Ipan/. representee a 
la figure 8 et la nasale Ina/, dont on voit un exemple a la 
figure 9 .. 

La sylIabe /pan/, dont l'articulation est plus complexe, 
est particulieremenl sensible a ce type de dyscoordination. 
Les syllabes Ipa/ et Ikal ont mieux conserve le rythme, 
surtout chez les patients dont le taux est relativement eleve. 
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Figure 7. Signal acoustique de la syllabe Igal par la patiente LF et spectrogramme a bande etroite des quatrieme et 
septieme syllabes. On observe des perturbations du voisement: la frequence fondamentale est differente a chaque 
syllabe. Dans la deuxieme syllabe une serle de coups de glotte sous forme de tremblement rend difficlle I'articulation 
de la consonne et de la voyelle dont la duree est raccourcie et la frequence fondamentale perturbee. La troisieme 
syllabe est un exemple de surpassement: iI y a prolongation excessive du voisement et perte du souffle oral. Ceci a un 
effet sur la syllabe suivante dont la vocalisation est tres attenuee it cause de la deperdition d'air. Ce phoneme est 
entendu comme un Ibal, suggerant une substitution de la place d'artlculation. 
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Figure 8. Troubles phonoarticulatoires lors de la 
repetitions de la syllabe Ipan! par le patient eG. 
On observe une degradation Irreguliere de la 
vocalisation mame si la valve bilabiale reste 
active tout au long des cinq secondes. L'occlu­
sive Ipl est voisee aux sixieme, huitieme, neu­
vieme et dixieme syllabes, produisant un son 
que I'on reconnait perceptuellement comme un 
Iba/. La nasalisation de la voyelle est circon­
scrite aux deux premieres syllabes. Lorsque le 
patient reussit a prononcer I'occlusive non 
voisee, (cinquieme et septieme syllabes) un 
devoisement de la voyelle nasale survient 
probablement it cause d'une deperdition d'air. 
Grace a I'integrite relative de la mobilite des 
valves respiratolres, iI est possible pour le 
patient de reprendre la phonation sans rompre le 
rythme des elocutions. 11 y a donc un probleme 
de coordination supraglottale, I'emphase sur 
une valve entrain ant la diminution de I'activite 
de I'autre, alors qu'lI devrait y avoir slmultaneite. 
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Figure 9. La fenetre superieure montre I'amplification du signal acoustique de quatre repetitions du phoneme Ina/ 
emises par CBe, patient ataxlque. La fenetre suivante lIIustre I'enveloppe de I'intensite relative des voyelles contenues 
dans ces memes syllabes. La valve nasale reste ouverte et les cordes vocales continuent a vibrer, donnant lieu a un 
tres intense volsement nasal intersyllabique. L'amplltude des repetitions decrolt vraisemblablement a cause de la 
deperdition 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'intenslte relative des voyelles reste tres stable. 

CBe 

CB 

Discussion 
Des caracteristiques communes aux mouvements diado­
cocinetiques realises par tous les effecteurs sont la lenteur et la 
variabilite interindividuelIe. Ceci appuie r affirmation de 
Genti! (l990a, 1990b) a I' effet que ces sympt6mes sont des 
signes pathognomiques de l'ataxie de Friedreich. 

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

A I'encontre du faible taux generalise de repetition des 
ataxiques, les valves phonoarticulatoires different neanmoins 
entre dies au niveau de la qualite des troubles articulatoires 
causees par l'atteinte spinocerebelleuse. Les phenomenes de 
prolongation de I'articulation, du deplacement articulatoire et 
les troubles d'alternance de la synchronie sont plus evidents 
aux valves dites voisees, ainsi qU'a la valve laryngienne. La 
lenteur de la valve laryngienne, et le fait qu'elle soit perturbee 
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 (l990d) qui l'identifient comme etant la plus affectee. 
La reduction du taux de cette valve n'est donc pas explicable 
comme un phenomene isole. L'epreuve de repetition du 
phoneme la! exige l'immobilisation des autres articulations et 
la regulation 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 
saccade (Darlet et al., 1975; Gilman et al., 1985). Les cycles 
respiratoires discutes ici presentent des perturbations qui 
suffisent a compromettre le fonctionnement du larynx (figures 
4. et 5.), De plus, la presence de tremblements lors de la 
repetition de certaines syUabes peut etre I' eiTet d' un contr61e 
inacheve des muscles respiratoires, analogues aux saccades 
expiratoires observees par Murdoch, Chenery, Stoke et 
Hardcastle (1991) chez la plupart de leurs patients. Ces 
saccades rompent la synchronie entre les ensembles plus 
directement associes au contr61e de la phonation. Conse-
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quemment, on detecte les perturbations de la frequence 
fondamentale, les irregularites de l' amplitude, la bitonalite, 
la degradation du voisement et le caractere explosif de 
certaines voyelles. 

Parmi les facteurs neurophysiologiques pouvant se 
trouver a la base de la perturbation des sylIabes voisees, se 
trouve I'hypotonie, laquelle ne s' explique pas comme une 
fatigue musculaire, mais comme une insuffisance de la 
mobilite du muscle qui prend du temps a s'activer. Une fois 
le mouvement initie, au lieu de complt~ter le cycle et 
s' arreter pour alterner avec le mouvement "'antagoniste", il 
reste engage, generant une perte de la synchronie. Lorsque 
"l'antagoniste" s'active, ille fait en brisantla sequence (d'ou 
certains arrets prematures), en chevauchant le mouvement 
precedent (d' oll les phenomenes de bitonalite, de voisement 
des occlusives sourdes et de fermeture incomplete de la 
valve) ou en liberant la forme saccadee les valves occlusives 
(d'ou le caractere explosif de certaines syllabes occlusives 
non voisees). Ces impressions vont dans la meme direction 
que les etudes de Gilman et aI., (1985), Metter (1985), 
Netsell (1984, 1986) et Ivry et aI., (l989J en ce sens que la 
participation du cervelet semble se traduire principalement 
dans l'organisation spatiotemporelle des mouvements 
repetitifs. L'hypotonie peut egalement etre associee au 
phenomene de la prolongation excessive de la duree de la 
vocalisation et des intervalles intersyllabiques, ces demieres 
etant plus lourdement compromises dans le groupe ataxique 
etudie ici. La prolongation de ces deux segments est 
beaucoup plus accentuee lorsque le debit diadococinetique 
est particulierement ralenti. 

Nous n'avons pas mis en evidence un contr61e tres 
remarquablement differentiel du cervelet pour chacune des 
valves phonoarticulalOires, mais plutOt un effet global de 
ralentissement et de dysrythmie, phenomenes analogues aux 
perturbations identifiees pour les effecteurs distaux. Il 
semble donc que la degenerescence cerebelleuse produit 
cerles une perturbation du controle tempore I des mouve­
ments volontaires repetitifs en general. L'adiadococinesie est 
un sympt6me present lors de I'execution des mouvements 
utilisant n'importe quel effecteur, provoquant d' autres signes 
qu'on considere pathognomiques de la dysarthrie dans 
I' ataxie de Friedreich: la bradylalie, la variabilite des 
mouvements des valves phonoarticulatoires, la prolongation 
des segments vocaJiques et intersyllabiques, et l'irregularite 
du voisement et de I'amplitude vocalique. 

Pour des informations complementaires it celles de la 
presente investigation, et portant sur les memes sujets, on 
trouvera des analyses phonetiques plus detaillees, mais de la 
syl\abe Ipal seulement, ainsi que des analyses correla­
tionnelles entre les diadococinesies pour cette unique syllabe 
dans Cisneros, Braun et Dufresne (1994). 
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Bien entendu, I'analyse acoustique des diadococinesies 
phonatoires permet d'observer de nombreux phenomenes qui 
ne peuvent etre observes dans le simple decompte de 
fn!quence dans la diadococinesie des membres. Pour mieux 
etayer les equivalences des perturbations dans les systemes 
phonatoire et locomoteur, de futures investigations pour­
raient avantageusement elaborer des methodologies com­
mensurables it l'analyse phonetique pour revaluation de la 
motricite des membres. Ceci requierera la manipulation de 
coarticulations simultanees et sequentielles, le recueillement 
de donnees myographiques en temps reel. ainsi que la mise 
au point de logiciels d' analyse de signaux digitalises se m­
blables a Signalyse, mais adaptes pour l'activite musculaire. 
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