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INTRODUCTION

L’aphasie primaire progressive (APP) est une pathologie du langage rare dont les données
scientifiques ont augmenté ces derni¢res années. La définition de I’APP a évolué mais son
diagnostic demeure tardif. Une classification a été créé afin de préciser le profil des patients.
Trois sous-types d’ APP ont été établis de maniére consensuelle. Malgré cela, certains patients
sont inclassifiables. La classification n’étant pas exhaustive, des sous-types notamment mixte
et anomique sont proposés. Par ailleurs, les outils d’évaluation spécifiques a I’APP manquent,

ce qui affecte par extension la mise en place d’une prise en charge adaptée.

C’est pourquoi nous avons congu une batterie informatisée se composant de six épreuves jugées
comme ¢étant les plus pertinentes. Le but est donc d’évaluer 1’intérét de cette batterie pour le
diagnostic et la classification des aphasies primaires progressives. Pour cela, nous avons fait
passer ces épreuves a dix patients atteints d’APP ainsi qu’a dix sujets témoins appariés. Nous
avons compar¢ leurs résultats en score et en temps afin d’analyser I’efficacité diagnostique de
la batterie. Nous avons également compar¢ les résultats des sous-types logopénique, sémantique
et non-fluent afin de confronter les profils a ceux de la classification. Enfin, nous avons analysé
les difficultés qualitatives spécifiques a chaque sous-type qui constitueraient des ¢léments
supplémentaires de classification. Cela a permis de vérifier la pertinence des épreuves et

I’intérét classificatoire de la batterie.

Dans un premier temps, nous reviendrons sur la définition de I’APP, sa classification et son
¢valuation. Nous analyserons ensuite la littérature pour mettre en évidence les épreuves les plus
spécifiques a chaque sous-type d’ APP. Nous établirons quelles déviations et erreurs spécifiques
sont attendues. Enfin, dans notre partie pratique, nous comparerons les résultats obtenus a notre

batterie entre différents groupes et analyserons les erreurs qualitatives.



PARTIE THEORIQUE



CHAPITRE 1
EVALUATION DES APHASIES PRIMAIRES PROGRESSIVES

1.1. Diagnostic des aphasies primaires progressives

1.1.1. Définition des aphasies primaires progressives
L’aphasie primaire progressive (APP) est une pathologie neurodégénérative se caractérisant

principalement par une atteinte langagiére insidieuse et progressive et dont la cause ne peut étre
tumorale ou vasculaire. Elle est initialement décrite comme étant un déficit langagier isolé
durant au moins deux ans, qui surviendrait chez un sujet dont le langage prémorbide est normal.
Enfin, elle n’affecterait pas les activités de la vie quotidienne au cours des deux premieres
années et n’entrainerait pas d’autres troubles exceptées 1’acalculie et I’apraxie idéomotrice. Au-
dela de cette période, d’autres fonctions peuvent se dégrader mais le trouble du langage reste le
plus altéré (M.-M. Mesulam, 2001). La définition de I’APP a évolué, et il est désormais question
de plainte langagiére pouvant €tre la cause principale mais non unique de la limitation des
activités quotidiennes. De plus, elle peut avoir lieu dans un contexte de trouble du langage
préalablement présent. Enfin, sa durée minimale avant la survenue d’autres troubles n’est plus
fixée a deux ans. Il n’y a plus de contrainte temporelle avant 1’apparition d’autres troubles

(ANNEXE 1) (Gorno-Tempini et al., 2011).

1.1.2. Diagnostic tardif
Malgré la mise a jour de la définition de I’ APP, le diagnostic demeure tardif. En effet, selon les

¢tudes, il a lieu en moyenne entre 3,3 et 4 ans apres les premiers symptomes, ce qui le rend tres
tardif (Graham et al., 2016; Harris et al., 2018). Lors de la premiére consultation, les patients
d’une étude obtiennent au MMSE (Mini Mental State Examination) un score moyen de 21,2/30
(Graham et al., 2016). Ce score correspond au stade de démence légere selon le GRECO
(Derouesné et al., 1999). Cela montre que la pathologie évolue vers un trouble cognitif plus
global. En effet, dans cette méme étude, plus le temps passe et plus le MMSE semble se
dégrader (Graham et al., 2016). Le diagnostic et par extension la prise en charge doivent étre

précoces.

En résumé, malgré I’évolution des critéres diagnostiques des APP, il apparait que le diagnostic

demeure tardif.



1.2. Critéres de classification des APP

1.2.1. Classification de Gorno-Tempini

Le profil linguistique de I’ APP peut varier, c’est pourquoi une forme agrammatique se distingue
d’une variante sémantique (M.-M. Mesulam, 2001). Un troisiéme sous-type logopénique
correspondant a une atteinte phonologique a été ajouté par la suite (Gorno-Tempini et al., 2008).
Ces trois formes permettent de préciser le diagnostic d’aphasie primaire progressive car elles
correspondent chacune a un profil clinique et de neuroimagerie particulier (ANNEXE 2). Elles
permettent également d’uniformiser les appellations car celles-ci ont été approuvées et
acceptées de maniere consensuelle (Gorno-Tempini et al., 2011).

Ainsi, I’APP non-fluente (APPnf) se caractérise par une réduction du débit, un trouble
syntaxique pouvant mener a un agrammatisme, un discours non-fluent comprenant des erreurs
phonémiques. Les phrases complexes sont mal comprises comparativement aux mots seuls
(Gorno-Tempini et al., 2011).

L’ APP sémantique (APPs) comprend un manque du mot en dénomination et un trouble de la
compréhension des mots du fait de I’altération des concepts sémantiques. Les mots et objets
perdent leur signification, les personnes ne sont pas reconnues. Une dyslexie ou dysgraphie de
surface peut étre présente (Gorno-Tempini et al., 2011).

L’ APP logopénique (APPI) correspond a la présence d’un trouble de la répétition des phrases,
d’un manque du mot et de paraphasies phonémiques. Le langage est réduit mais il n’y a pas
d’apraxie, d’agrammatisme franc ni de trouble de la compréhension des mots isolés et de la
reconnaissance des objets (Gorno-Tempini et al., 2011; Hommet, Mondon, Palisson, &

Beaulfils, 2016).

1.2.2. Aphasies primaires progressives inclassifiables
Selon certaines études, la classification consensuelle de Gorno-Tempini n’est pas suffisante. En

effet, certains sujets sont inclassables car ils regoivent le diagnostic d’APP sans correspondre a
I’un des trois sous-types (Botha et al., 2015; M.-M. Mesulam, Wieneke, Thompson, Rogalski,
& Weintraub, 2012; Wicklund et al., 2014). Beaucoup d’entre eux répondent a plus d’un sous-
type d’APP (S. A. Sajjadi, Patterson, Arnold, Watson, & Nestor, 2012), d’autres peuvent ne pas

présenter les critéres nécessaires a la classification (Vandenberghe, 2016).



Bien qu’une classification consensuelle soit créée afin de préciser le diagnostic, certains
patients restent inclassifiables. La classification n’est pas exhaustive et ne permet pas de

consensus.

1.3. Amélioration de I’évaluation :

1.3.1. Ajout des APP mixtes et anomiques

De ce fait, I’ajout d’un nouveau sous-type dit « mixte » semble nécessaire pour une meilleure
précision classificatoire. L’APP mixte (APPm) se caractérise par un trouble de la
compréhension des mots ainsi qu’un agrammatisme (M.-M. Mesulam et al., 2014) ou une
anarthrie (Vandenberghe, 2016). Ces troubles surviennent dans les premiers stades et leur
niveau d’atteinte est équivalent (M.-M. Mesulam et al., 2014). L’ APP mixte combine donc les
critéres de I’APPnf et de I’APPs. Il ne s’agit pas d’'une comorbidité, mais d’une entité a part
entiere (Knels & Danek, 2010). Si I’anomie est prégnante et qu’il n’y a pas de trouble de la
compréhension, de la mémoire a court terme phonologique et d’anarthrie, il peut s’agir alors

d’une autre variante : I’APP anomique (M.-M. Mesulam et al., 2012; Vandenberghe, 2016).

1.3.2. Remise en question des outils d’évaluation

L’évaluation doit permettre un diagnostic précoce et une classification précise. Or, il existe peu
d’outils.

Certains tests de dépistage ne sont pas spécifiques aux troubles du langage, comme le MoCA
utilisé pour la dénomination d’images (Macoir et al., 2017). D’autres tests, comme le DTLA
(Dépistage des troubles du langage chez 1’adulte et la personne agée) (Macoir et al., 2017)
permet d’évaluer rapidement les troubles du langage dans les pathologies neurodégénératives
comme la démence a corps de Lewy, les troubles cognitifs d’origine vasculaire, les aphasies
primaires progressives, etc (Macoir et al., 2017).

Le GREMOTS a pour but le diagnostic. Il évalue les troubles du langage dans les démences et
syndromes apparentés, tels que la maladie d’ Alzheimer, les aphasies primaires progressives. Il
se compose de vingt-trois épreuves dont certaines sont informatisées pour recueillir
automatiquement les données et calculer le temps de réponse. Le discours oral, la
compréhension, I’écriture et la lecture sont évalués de maniere approfondie (Bézy, Renard, &
Pariente, 2016). Le GREMOTS est trés complet et sa passation trés longue.

Ainsi, il apparait qu’il n’existe a ce jour aucun outil spécifique uniquement a 1’évaluation des

APP. De plus, aucun outil ne permet de classification automatique des APP selon les scores



recueillis aux épreuves. Dans le GREMOTS, seule I’interprétation clinique permet d’attribuer
un sous-type d’APP.

La création d’une batterie de langage standardisée pour le diagnostic et la classification des
APP semble indispensable (Auclair-Ouellet, Fossard, & Macoir, 2015). Celle-ci doit étre la plus
spécifique et sensible (Wicklund et al., 2014). Mesulam conseille de s’appuyer sur des critéres
discriminants quantifiables comme la grammaire, la fluidité, la récupération de mots, la

compréhension et la répétition (M.-M. Mesulam et al., 2014).

Ainsi, il apparait que la classification est améliorée avec 1’ajout des sous-types mixte et
anomique. Cependant, aucun outil spécifique ne permet de diagnostiquer et classifier

automatiquement les APP.



CHAPITRE 2
EPREUVES CLASSIFICATOIRES DES APHASIES
PRIMAIRES PROGRESSIVES

2.1. Classification des APP

2.1.1. Présentation des arbres classificatoires

Un arbre classificatoire reposant sur des caractéristiques cliniques clés a été proposé par Leyton
(2011). Pour cela, il a créé un algorithme en utilisant les épreuves de la Progressive Aphasia
Language Scale (PALS). Parmi 47 patients avec APP, 2 sujets n’ont pas pu étre classifiés et 1
sujet avec APPI a été classé comme APPnf, ce qui correspond a une réussite de classification
s’¢levant a 94% (Leyton et al., 2011). Néanmoins, les profils des patients ont été
rigoureusement choisis, ce qui a pu mener a la sélection de cas dont les troubles du langage
¢taient circonscrits et donc facilement classifiables (Leyton et al., 2011). En effet, une revue de
la littérature depuis la classification de 2011 a mis en évidence que le pourcentage de cas
inclassifiables se situait en moyenne entre 15 et 30% (Vandenberghe, 2016).

Un nouvel arbre est proposé par Vandenberghe (2016) sur lequel nous nous appuyons dans cette
présente étude (ANNEXE 3). En effet, celui-ci est plus complet puisque les sous-types mixte
et anomique apparaissent. L’ APP mixte est de plus en plus prise en compte dans les études
récentes (Bergeron et al., 2018; Magnin et al., 2016; Spinelli et al., 2017). Contrairement a
I’arbre de Leyton ou la dénomination a été exclue, I’arbre de Vandenberghe se fonde sur la
présence d’un manque du mot. Celui-ci peut permettre de caractériser I’APP puisque I’anomie
se différencie quantitativement et qualitativement dans chaque variante (Leyton et al., 2011).
Enfin, ’arbre de Vandenberghe présente la particularit¢ de subdiviser la variante non-
fluente selon : la présence d’agrammatisme, la présence d’apraxie de la parole ou la présence
des deux. Cette subdivision donne plus de précision sur le profil du patient avec APPnf. Il n’a
pas encore été prouvé que la neuropathologie différe entre les 3 subdivisions d’APPnf, mais

elles sont fréquemment observées en clinique (Vandenberghe, 2016).



2.1.2. Base de la classification : ’anomie

L’anomie est présente précocement dans les 3 variantes d’APP (Gorno-Tempini et al., 2011;
Hommet et al., 2016; M.-M. Mesulam, 2003) et peut apparaitre par le biais de temps de latence,
de périphrases, de termes génériques (M.-M. Mesulam, 2001). Selon I’arbre de Vandenberghe
(2016), I’épreuve de dénomination se situe en haut de 1’arbre et doit forcément étre altérée pour
qu’il s’agisse d’APP (Vandenberghe, 2016).

11 est important d’évaluer et comparer la dénomination de différentes catégories grammaticales
car elles sont reliées a différents processus (Kljajevic & Erramuzpe, 2018). Les cortex
cérébraux impliqués dans la dénomination d’objets ne sont pas les mémes que pour celle
d’actions (Mitzig, Druks, Masterson, & Vigliocco, 2009; Vigliocco, Vinson, Druks, Barber, &
Cappa, 2011). Ainsi, la dénomination des noms peut étre altérées mais non celle des verbes et
inversement (Vigliocco et al., 2011). Il est en de méme pour la dénomination de noms propres
qui n’implique pas le méme fonctionnement cognitif que les substantifs et verbes (Evrard,
2002). La difficulté d’activation de la forme phonologique du nom propre est due a I’absence
de liens sémantiques, donc seule la mémoire permet de les récupérer (Evrard, 2002). Plusieurs
¢tudes démontrent une double dissociation entre anomie de noms propres et anomie de

substantifs (Cohen & Burke, 1993; Miceli et al., 2000).
Par conséquent, il semble justifi¢ de s’appuyer sur I’arbre classificatoire de Vandenberghe. La
dénomination de substantifs, de verbes et de noms propres est importante car elle peut mettre

en évidence des processus cognitifs particuliers et contribue a caractériser le profil de patient.

2.2. Epreuves discriminantes selon ’arbre classificatoire de Vandenberghe

2.2.1. Trouble de la compréhension

Le trouble de la compréhension est présent dans 1’APPs et ’APPm. Le trouble de la
compréhension de mots isolés est toutefois moins altéré dans I’APPm (Schaeverbeke et al.,
2018).

Selon une étude effectuée sur les patients post-AVC, I’épreuve de vérification de mot-image
est plus sensible que la désignation pour évaluer le trouble de la compréhension (Breese &
Hillis, 2004). L’¢épreuve de désignation ne semble pas pertinente, car le patient peut confronter
le mot entendu a toutes les images en les comparant une a une. Il y a un risque de 25% de
répondre correctement au hasard. Dans 1’épreuve de vérification mot-image du GREMOTS, le

pourcentage s’¢leve a 12,5% puisque le point est accordé seulement si la cible est acceptée et



tous les distracteurs rejetés. S’il a trouble sémantique, le patient peut approuver le mot cible et
un de ses distracteurs, ce qui n’est pas valable (Breese & Hillis, 2004).

11 se peut qu’il y ait un trouble de la compréhension du mot isolé dans 1’ APPI, mais le trouble
est plus prononcé dans 1I’APPs (Hurley, Paller, Rogalski, & Mesulam, 2012; Migliaccio et al.,
2016). De plus, les distracteurs sémantiques permettent de mettre en évidence spécifiquement

les troubles sémantiques dans I’APPs (Macoir, Laforce, Monetta, & Wilson, 2014).

2.2.2. Trouble de la mémoire a court terme phonologique
Dans I’APPI, le trouble de base toucherait la boucle phonologique, soit la mémoire a court

terme phonologique (Gorno-Tempini et al., 2008). Ce trouble ne peut pas étre objectivé par la
répétition de mot unique qui est souvent épargnée (Macoir et al., 2014; Magnin et al., 2013; S.
A. Sajjadi et al., 2012) ou bien non caractéristique de I’APPl (Leyton, Ballard, Piguet, &
Hodges, 2014; Leyton, Savage, et al., 2014). L’empan de chiffres et de mots sont souvent altérés
dans I’APPI mais aussi dans I’APPnf (Harris et al., 2018; S. A. Sajjadi et al., 2012). L’empan
de chiffres envers proposée par Vandenberghe (2016), n’évalue pas spécifiquement la mémoire
a court terme phonologique car elle nécessite d’autres processus (Reynolds, 1997).

L’épreuve la plus significative semble étre la répétition de phrases, critére consensuel de I’APP1
qui est en effet souvent chutée (Gorno-Tempini et al., 2008; Leyton, Ballard, et al., 2014;
Leyton, Savage, et al., 2014; Magnin et al., 2013). Cependant, il est possible que ce trouble soit
présent dans I’ APPnf (Graham et al., 2017; Harris et al., 2018; Migliaccio et al., 2016) ou bien
qu’il n’apparaisse pas systématiquement dans I’APPl (Hohlbaum et al., 2018). Nous avons
choisi de la coupler a une autre épreuve : la répétition de non-mots. Du fait qu’il n’y ait pas de
représentation lexicale en mémoire a long terme dans les non-mots, seule la boucle
phonologique est évaluée et plus particulicrement, le stockage phonologique (Poncelet & Van
der Linden, 2003). Le stockage est en effet plus altéré que la récapitulation articulatoire (Gorno-
Tempini et al., 2008; Leyton, Savage, et al., 2014). La répétition de phrases et de non-mots

semble pertinente pour objectiver le trouble de la mémoire a court terme phonologique.

Ainsi, conformément a 1’arbre de Vandenberghe, le trouble de la compréhension et le trouble
de la mémoire a court terme phonologique sont a objectiver grace a, respectivement, 1’épreuve

de vérification mot-image et I’épreuve de répétition de phrases et de non-mots.



2.3. Limites de ’arbre classificatoire de Vandenberghe

2.3.1. Remise en question du critére agrammatique :

Le critere agrammatique est 1’un des signes cliniques caractéristiques de I’APPnf (Gorno-
Tempini et al., 2011). I1 correspond a la présence d’omissions et/ou de substitutions de
morphémes grammaticaux, ainsi que d’erreurs grammaticales associées pouvant donner lieu a
une parole télégraphique (Graham et al., 2016). Plusieurs études montrent qu’une minorité de
patients classifiés non-fluents présentent un trouble agrammatique (Graham et al., 2016; Silveri
et al., 2014). N’étant pas systématique et précoce, I’agrammatisme franc ne peut pas constituer
un critére de classification fiable (Graham et al., 2016).

Le terme «agrammatisme » ne semble pas adapté car les troubles ne renvoient pas
nécessairement a des erreurs grammaticales mais a une simplification de la syntaxe ou a une
réduction de la longueur de I’énoncé. Il semble plus approprié de parler d’économie de langage
(Graham et al., 2016). Aussi, il parait préférable de ne pas utiliser d’épreuves ou tous les mots
sont donnés et dont le but est de les remettre dans 1’ordre comme Vandenberghe (2016) le
propose avec le Northwestern Anagram Test. Il s’agirait plutot de privilégier les épreuves
d’expression syntaxique. Il existe peu de tests en frangais, I’économie de langage étant souvent
évaluée lors du langage spontané ou du récit induit (Laura Moire & Lisa Pepitone, 2015).
L’épreuve d’¢laboration de phrases du GREMOTS permet d’évaluer la production syntaxique
a partir de mots imposés. Selon les études, les tests doivent éviter de se centrer sur les erreurs
morphosyntaxiques mais plutdt sur un aspect quantitatif comme le nombre de mots produits par

minute (Grossman, 2012; M.-M. Mesulam et al., 2012).

2.3.2. Ajout de I’apraxie orofaciale :
L’ APPnf présenterait 3 subdivisions selon : la présence d’agrammatisme ou plutdt d’économie

de langage, la présence d’apraxie de la parole ou la présence des deux (Vandenberghe, 2016).

Dans I’ APPnf, les criteres classificatoires évoquent la présence d’un « discours hésitant, émis
avec effort, avec des erreurs phonémiques et des déformations », (Gorno-Tempini et al., 2011),
c’est-a-dire d’une apraxie de la parole (Botha et al., 2014; Graham et al., 2016). Cette apraxie
ne semble pas pouvoir étre objectivée au sein de phrases lors du récit ou du discours comme le
propose Vandenberghe (2016), mais plutdt au sein d‘épreuves spécifiques mettant en jeu des
mots d’articulation difficile (Ogar, Dronkers, Brambati, Miller, & Gorno-Tempini, 2007). Les
diadococinésies sont échouées chez les patients avec APPnf du fait de I’apraxie de la parole
(Harris et al.,, 2018; Rohrer, Rossor, & Warren, 2010). Une apraxie orofaciale peut

accompagner 1’apraxie de la parole (Rohrer et al., 2010). Dans une étude récente, les praxies

10



sont échouées chez les patients avec APPnf de maniere sensible et spécifique (Harris et al.,

2018).

2.3.3. Ajout du critére temps :
Le temps de réponse et la vitesse d’exécution peuvent étre mesurés grace a I’informatisation

des tests et peuvent donner des informations supplémentaires sur le comportement du patient
(Gvozdenko & Chambers, 2007; Linden, Entink, & Fox, 2010; Verbic & Tomic, 2009).
Mesurer le temps peut permettre de mettre en évidence des processus cognitifs comme par
exemple la récupération plus longue des mots rares par rapport a celle des mots fréquents
(Oldfield & Wingfield, 1964). En effet, le temps de réponse donne des informations cognitives
que le scores de précision seul ne peut pas fournir. Un score peut étre maximal mais le temps
de réponse anormalement long (Gvozdenko & Chambers, 2007).

Lors de la normalisation de la Batterie d’évaluation des troubles lexicaux (BETL) (Tran &
Godefroy, 2011), parmi les trois épreuves du test, la désignation est la plus réussie au niveau
de la précision mais pas du temps. Il peut donc exister une dissociation entre précision et temps
de réponse. La BETL enregistre automatiquement les temps de réponse lors de chaque épreuve
pour un meilleur diagnostic (Tran & Godefroy, 2011). Mesurer le temps de passation global et

de chaque épreuve parait donc pertinent.

Quelques limites sont donc présentes dans I’arbre de Vandenberghe. L’agrammatisme devrait
laisser place a une économie de langage dans I’ APPnf et pourrait s’objectiver par une épreuve
d’élaboration de phrases. Le trouble praxique fait partie des subdivisions de I’APPnf. Il peut
étre évalué grace a des diadococinésies et des praxies bucco-linguo-faciales. Enfin, il est

important de mesurer le temps de passation car il peut contribuer au diagnostic.
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CHAPITRE 3
DEVIATIONS SPECIFIQUES AUX SOUS-TYPES D’ APHASIE
PRIMAIRE PROGRESSIVE

3.1. Aphasie primaire progressive non-fluente

3.1.1. Troubles de la dénomination :
L’ APPnf se caractérise par une anomie qui évolue en augmentant avec le temps et qui altere la

fluidité du discours (Kertesz & Harciarek, 2014). Dans une étude de quinze sujets avec une
APPnf, la moitié présentait des difficultés de dénomination au stade précoce, identifiant
I’anomie comme le trouble prédominant de ce groupe (Mendez, Clark, Shapira, & Cummings,
2003). Du fait de leur nature grammaticale, les verbes sont moins dénommés que les noms
dans I’APPnf (Beber et al., 2018; Cotelli et al., 2012; Thompson, Lukic, King, Mesulam, &

Weintraub, 2012). Des paraphasies phonémiques sont présentes (Gorno-Tempini et al., 2011).

3.1.2. Trouble de I’élaboration de phrases et des praxies :
L’¢élaboration de phrases permet d’objectiver I’économie de langage. 1l a été remarqué que

dans cette épreuve la complexité et la longueur des phrases étaient plus faibles chez les sujets
témoins, ce qui n’est donc pas un criteére a prendre en compte (Laura Moire & Lisa Pepitone,
2015). I semble plus intéressant de mesurer le nombre de mots produits par minute qui du fait
de la dysfluence est plus faible que chez les témoins (Grossman, 2012; M.-M. Mesulam et al.,
2012).

Comme vu précédemment, les troubles présents lors des diadococinésies mettent en évidence
une apraxie de la parole. Les difficultés a réaliser les praxies orofaciales permettent d’objectiver
I’apraxie orofaciale (Harris et al., 2018). Ces troubles seront objectivés dans les scores de

précision obtenus dans ces épreuves.

3.2. Aphasie primaire progressive sémantique

3.2.1. Trouble de la dénomination :
Dans le sous-type sémantique, le manque du mot est di a la perte des concepts et donc du sens

des mots, ce qui peut mener a la production de circonlocutions (Kertesz & Harciarek, 2014), a
des surgénéralisations du fait de confusions intra-catégorielles (M. Mesulam et al., 2009). I est
pertinent de comptabiliser le nombre de circonlocutions et de confusions intra-catégorielles en
plus du score de précision dans la dénomination. Enfin, les patients avec APPs parviennent a

dénommer plus de verbes que de noms (Thompson et al., 2012).
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Une étude montre qu’au test de dénomination de noms propres NUFFACE (Gefen et al., 2013),
il y a des difficultés dans tous les sous-types. Cependant, le groupe avec APPs obtient une
moyenne nettement inférieure a celle des autres groupes d’APP autant pour la dénomination
que pour la reconnaissance des visages (Gefen et al., 2013). Les scores de précision sont
spécifiquement faibles dans 1’ APPs car la dénomination et la reconnaissance des visages sont
altérées dans la variante sémantique (Gefen et al., 2013; Gorno-Tempini et al., 2011,

Montembeault et al., 2017).

3.2.2. Trouble de la compréhension :
Du fait du déficit sémantique, il est attendu que les scores a 1I’épreuve de vérification mot-photo

soient chutés (Bézy et al., 2016). Les patients peuvent avoir un sentiment d’étrangeté face a un
mot isolé (Belliard, Jonin, & Merck, 2010). De plus, cette épreuve issue du GREMOTS
contient des distracteurs sémantiques plus ou moins €éloignés, ce qui est intéressant sachant que

les attributs spécifiques des concepts dégénérent dans cette variante (Macoir et al., 2014).

3.3. Aphasie primaire progressive logopénique
3.3.1. Troubles de la dénomination :
L’anomie peut constituer le principal trouble du sous-type logopénique (Gorno-Tempini et al.,

2011; M. Mesulam et al., 2009). Il est important de chronométrer la dénomination car le manque
du mot se caractérise par de longues pauses et de comptabiliser les paraphasies phonémiques
nombreuses dans I’APPIl (Gorno-Tempini et al., 2011; Kertesz & Harciarek, 2014). Les patients
avec APPI ne semblent pas présenter de distinction dans la dénomination de noms ou de verbes
(Thompson et al., 2012) ou bien au contraire auraient plus de facilit¢ a nommer les actions
plutoét que les noms (Magnin et al., 2013). Enfin, un effet de fréquence lexicale dans la
dénomination a ét¢ mis en évidence grace a des corrélations neurologiques dans 1’APPI

(Migliaccio et al., 2016; Teichmann et al., 2013).

3.3.2. Trouble de la mémoire a court terme phonologique :
Les patients avec APPI peuvent échouer a la répétition de phrases. Du fait du trouble de la

mémoire a court terme phonologique, leurs stratégies sont sémantiques et non pas
phonologiques (Gorno-Tempini et al., 2008). Cette taiche de répétition est complexe et il est
ainsi plus facile de répéter une phrase grace au sens et non pas plusieurs mots juxtaposés. Les
patients ont donc tendance a substituer quelques mots ou parfois a en omettre, tout en

conservant le sens global de I’énoncé (Hohlbaum et al., 2018; Leyton, Savage, et al., 2014;
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Macoir et al., 2014). Enfin, les erreurs phonologiques ne sont pas a prendre en compte car elle

ne sont pas systématiques ni spécifiques a cette variante (Leyton, Ballard, et al., 2014).

3.4. Déviations des autres sous-types d’APP

Peu d’études existent sur les sous-types anomique et mixte. Il est donc difficile de mettre en
¢vidence les déviations qui leur sont spécifiques. Dans I’APPm, il peut y avoir des troubles
apraxiques avec des erreurs articulatoires et des difficultés de répétition (Knels & Danek, 2010).
Les structures grammaticales sont peu complexes et la parole est peu spontanée (Seyed Ahmad

Sajjadi, Patterson, Tomek, & Nestor, 2012).

Certaines déviations typiques d’un sous-type peuvent apparaitre lors de 1’évaluation. Elles sont

a prendre en compte pour la classification des APP.
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PARTIE PRATIQUE
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1. Problématique et objectifs

La définition des APP a évolué et les criteres diagnostiques de Gorno-Tempini ont été publiés
pour apporter un consensus. Malgré cela, le diagnostic demeure tardif et certains patients sont
inclassifiables. De plus, les batteries d’évaluation existantes ne sont pas congues exclusivement
pour les APP et elles ne sont pas automatiquement classificatoires. Nous avons étudié les
troubles et déviations langagieres les plus spécifiques aux APP et a leurs sous-types afin

d’¢laborer une batterie informatisée pour leur diagnostic et leur classification.

Notre étude consiste donc a évaluer I’intérét de cette batterie informatisée pour le diagnostic et
la classification des APP. Notre hypothese est qu’il existe une différence significative au niveau
des résultats entre les patients ayant une APP et les sujets témoins. Les scores obtenus par les
patients ayant une APP devraient étre inférieurs a ceux des sujets témoins et les temps de
passation beaucoup plus longs. De plus, les épreuves échouées par les patients APP devraient

correspondre aux troubles attendus dans chaque sous-type.

L’objectif principal de 1’étude est de comparer les résultats obtenus a la batterie informatisée
(scores et temps totaux puis par épreuve) par les patients ayant une APP et les sujets témoins.
Le premier objectif secondaire est de comparer les résultats de chaque épreuve (scores et temps)
obtenus par chaque sous-type d’APP et les sujets témoins.

Le deuxieme objectif secondaire est d’analyser les types d’erreurs recueillis dans chacune des

épreuves et pour chaque sous-type d’ APP.

2. Matériel et méthodes

2.1. Population

Nous avons inclus 20 sujets divisés en deux groupes : 10 patients ayant une APP et 10 sujets

témoins appariés selon 1’age, le sexe et le niveau socio-culturel (NSC) (ANNEXE 4).

Critéres d’inclusion des patients ayant une APP :

Pour étre inclus dans 1’étude, les patients doivent présenter les critéres suivants :
- Avoir un diagnostic d’APP conformément aux criteres de Gorno-Tempini (Gorno-
Tempini et al., 2011)
- Avoir comme langue maternelle le frangais

- Savoir parler et écrire le francais
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Critéres de non-inclusion des patients ayant une APP :

Les critéres de non-inclusion sont les suivants :
- Avoir un trouble perceptif majeur

- Avoir une pathologie associée pouvant influencer le langage

Méthode d’inclusion des patients ayant une APP :

Les patients ont été recrutés par I’intermédiaire des consultations du CMRR de Nice, lorsque
celles-ci donnaient lieu a un diagnostic ou a une suspicion d’APP. Les consultations étant
pluridisciplinaires, cela permet d’exclure d’autres pathologies susceptibles d’entrainer des

troubles langagiers.

Critéres d’inclusion des sujets témoins :

Pour étre inclus dans 1’étude les sujets témoins doivent présenter les critéres suivants :
- Avoir comme langue maternelle le frangais

- Savoir parler et écrire le francais

Critéres de non-inclusion des sujets témoins :

- Avoir un trouble cognitif (score inférieur a 28/30 au MMSE)
- Avoir un trouble du langage (score pathologique au DTLA)
- Avoir un trouble perceptif majeur

- Avoir une pathologie associée pouvant influencer le langage

Méthode d’inclusion des sujets témoins :

Les sujets témoins ont été recrutés dans divers lieux (maison de retraite, associations,
mairies...). IIs ont été appariés selon la tranche d’age, le sexe, le NSC d’un patient ayant une
APP. Les différents niveaux socio-culturels et tranches d’age correspondent a ceux utilisés dans

I’étalonnage du GREMOTS.

2.2. Matériel
Nous avons créé une batterie diagnostique et classificatoire en nous appuyant principalement

sur la batterie GREMOTS et sur la littérature. Elle se compose de 6 €preuves langagieres jugées
discriminantes pour le diagnostic et la classification des APP. Elles sont informatisées sur
tablette, ce qui permet de recueillir automatiquement les scores de précision et de temps pour

chacune d’entre elles.
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Présentation de 1’épreuve de dénomination

L’épreuve de dénomination provient de la batterie GREMOTS. Elle se compose de trois sous-
épreuves de dénomination concernant 36 verbes, 36 substantifs et 10 personnes célebres.
Chacune d’entre elles est importante car les variantes d’APP n’ont pas les mémes types
d’anomie. Les images a dénommer apparaissent a I’écran en méme temps que le chronométre
se déclenche. A la premicre production, I’examinateur stoppe le chronométre et cote
directement la réponse donnée. Si la réponse a lieu avant 5 secondes, 1I’examinateur sélectionne
la case score strict (SS). Si elle survient entre 5 et 10 secondes, la case score large (SL) est
s¢lectionnée. Enfin, si elle survient apres 10 secondes, il s’agit de coter la réponse comme une
erreur (E). Si le patient ne répond pas, I’examinateur appuie sur la case non réponse (NR). Dans
tous les cas, 1 point est attribué a chaque case sélectionnée. La cotation prend donc en compte
la précision et le temps de réponse. Il est également possible de sélectionner des cases
correspondant a la présence de circonlocutions (1), de confusions intra-catégorielles (2),
d’erreurs phonologiques (3) et d’erreurs phonémiques (4). Pour les verbes, seules les
circonlocutions (1) peuvent étre prises en compte. Enfin, dans la dénomination de personnes

célebres, une réponse correcte doit étre composée du prénom et du nom.

Présentation de 1’épreuve de praxies et diadococinésies :

L’¢épreuve se compose de 20 praxies issues de 1’échelle de Motricité Bucco-Linguo-Faciale
(MBLF) (Gatignol & Lannadére, 2011). Le choix des praxies a été¢ effectué par une
orthophoniste qui s’est appuyée sur son expérience clinique afin de sélectionner celles
fréquemment échouées dans les APP. Les praxies concernent les Ievres, les joues et la langue
et doivent étre réalisées sur consigne orale et imitation, d’apreés le modele de 1’examinateur.
Chaque item est sélectionné sur la tablette en cas de réussite et d’absence d’apraxie, ce qui vaut
1 point dans la cotation. Six diadococinésies sont ensuite proposées. Elles sont issues de la
Batterie d’Evaluation Clinique de la Dysarthrie (BECD) (Auzou & Rolland-Monnoury, 2006).
Elles consistent a répéter alternativement des sons précis. Chaque item est sélectionné sur la
tablette en cas de réussite et d’absence d’apraxie, ce qui vaut 1 point dans la cotation. Cette

épreuve n’est pas chronométrée.
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Présentation de 1’épreuve d’élaboration de phrases :

L’¢élaboration de phrases issue du GREMOTS consiste a produire une phrase inventée a partir
de deux ou trois mots imposés par I’examinateur. Nous avons choisi de présenter les mots a
I’écrit et a 1’oral en montrant les mots écrits sur I’écran de la tablette et en les lisant
simultanément. Cela permet d’écarter les difficultés de lecture ou de mémoire de travail
typiques de certaines APP. Cette épreuve a pour but d’objectiver une éventuelle réduction du
langage grace au calcul du nombre de mots par seconde. Aprés lecture des mots par
I’examinateur, le chronomeétre doit étre déclenché puis stoppé lorsque le sujet termine la
verbalisation de sa phrase. La cotation est de 1 point lorsque la phrase contient les mots imposés
et lorsqu’elle est syntaxiquement et grammaticalement correcte. Le point est accordé en score
strict (SS) si la phrase est produite avant 30 secondes, sinon le point est en score large (SL). Il
s’agit ensuite de compter le nombre de mots produits et de sélectionner le type de phrase :

simple (PS), juxtaposée (PJ), complexe (PC).

Présentation de 1’épreuve de vérification mot-photo

Dans cette épreuve, il s’agit d’accepter ou de réfuter 1’appariement d’un mot et d’une image.
Le patient doit répondre « oui » si le mot correspond a I’image ou « non » s’il ne correspond
pas. Le but est d’objectiver un trouble sémantique.

Dans le GREMOTS, deux épreuves existent, I’une avec une présentation écrite des mots, 1’autre
avec une présentation orale. Afin d’éviter les biais dus a des troubles de la lecture ou de la
mémoire a court terme, nous avons opté pour une présentation écrite et orale. Ainsi, nous avons
choisi I’épreuve en modalité écrite, couplée a la lecture a voix haute de I’examinateur pour
I’aspect oral. Le chronométre se déclenche a I’apparition de I’image et du mot et il est stoppé a
la premiere réponse du patient. L’examinateur sélectionne le bouton « O » si la réponse donnée
est oui ou le bouton « N » si la réponse donnée est non.

Un item est présenté a quatre reprises : avec la bonne correspondance, avec un distracteur
sémantique proche, ¢loigné et neutre. Il n’y a pas de distracteur phonologique qui pourrait géner
les patients avec APPI. Le point est accordé en score strict seulement si les quatre présentations
sont correctement acceptées ou réfutées sans autocorrection. S’il y a une seule autocorrection,
le point est accordé en score large sinon, il s’agit d’une erreur. Les non-réponses et les

confusions avec des distracteurs sont automatiquement calculées.
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Présentation de 1’épreuve de répétition

L’épreuve contient une répétition de 4 phrases, et une répétition de 6 non-mots issues de la
batterie GREMOTS. Le but est d’objectiver un trouble de la mémoire a court terme verbale.
Le chronomeétre est déclenché apres lecture des phrases par I’examinateur et stoppé apres
répétition par le patient. La cotation est de 1 point en score strict (SS) lorsque la phrase est
correctement répétée d’emblée. Lorsqu’il y a des autocorrections (A) et des demandes de
répétition (R) de la part du patient, le point est en score large (SL). La cotation prend également
en compte le nombre de non-réponses (NR) et d’erreurs (E). Il peut y avoir des erreurs
phonologiques (P), des déformations (D) lorsque la phrase est déformée sans atteinte du sens
global. Deux compteurs permettent de calculer le nombre de mots oubliés et de mots ajoutés a
chaque phrase.

Dans I’épreuve de répétition des non-mots, le chronometre est déclenché aprés lecture par
I’examinateur de chaque non-mot et stoppé apres répétition par le patient. La cotation est de 1

point par non-mot bien répété.

2.3. Déroulement des passations

Patients présentant une APP :

Certains patients consultaient pour la premicre fois au CMRR, d’autres venaient pour un suivi
d’évolution. Tous sont regus auparavant par le médecin. La consultation orthophonique débute
systématiquement par une anamnese afin de recueillir la plainte du patient et d’autres
informations telles que le métier exercé, la présence de relations sociales, la prise
médicamenteuse, etc. Le DTLA est ensuite utilisé afin d’avoir un apergu des difficultés
langagieres du patient. Le bilan se poursuit par notre batterie informatisée et se termine par des
épreuves complémentaires choisies selon le profil du patient (PPTT, Test des fluences verbales,
Go-No-go...). A I’issue de la consultation, I’orthophoniste ¢émet des hypothéses diagnostiques
en confrontant les données du bilan avec les critéres diagnostiques (Gorno-Tempini et al., 2011)
et son expérience clinique. Le diagnostic est ensuite confirmé lors d’une réunion de synthése
ou sont évoqueés les résultats aux différents entretiens (neurologique, neuropsychologique...).
Les patients dont le trouble langagier est expliqué par d’autres maladies neurodégénératives ou

d’autres causes (psychiatrique, psychologique...) n’ont pas été inclus.
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Sujets témoins :

Un entretien a lieu avec le sujet témoin afin de recueillir ses informations personnelles (nom,
date de naissance...). C’est également 1’occasion de poser quelques questions pour vérifier que
le sujet n’a pas de plainte concernant le langage. Un MMSE est ensuite effectué¢ pour vérifier
son efficience cognitive. Le score doit étre supérieur ou égal a 28/30 afin de pouvoir poursuivre
la passation. Le DTLA est ensuite réalisé afin de vérifier qu’il n’y a pas de trouble du langage.
Si le score est pathologique, le sujet n’est pas inclus, sinon, les épreuves de la batterie

informatisée sont proposées.

3. Stratégie d’analyse des données

Les données recueillies par la batterie ont été transposées dans un fichier Excel afin de calculer
les moyennes et les écarts types. Notre échantillon étant faible, nous avons opté pour le test de
Wilcoxon afin de calculer les valeurs p des scores et des temps des deux groupes (APP et sujets
témoins). La significativité est inférieure a 0,05 (« * » significativité entre 0,01 et 0,05, « ** »
significativité entre 0,001 et 0,1, « *** » significativité entre 0 et 0,001).

Pour les objectifs secondaires, les patients ayant une APP ont été regroupés par sous-type. La
valeur p n’a été calculée que pour les 7 patients logopéniques et les sujets témoins appariés. Les
deux autres sous-types d’APP comprenaient 1 ou 2 cas, c’est pourquoi nous avons analysé de
maniére qualitative leurs résultats et ceux des sujets témoins correspondants. Dans le deuxiéme

objectif secondaire, les types d’erreurs ont également été analysés de maniere qualitative.
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4. Résultats

Objectif principal : comparer les résultats (scores et temps) obtenus par les patients APP et les

sujets temoins a la batterie informatisée.

Patients APP (n=10) Sujets témoins (n=10) Valeur P
Score strict global moyen
/142 (écart type) 92,9 (40,0) 130,1 (2,4) < 0,001 %**
Temps global moyen en 731,8 (396,6) 390,7 (55,5) 0,029+

secondes (Ecart type)

Tableau 1 : scores et temps globaux obtenus par les patients APP et les sujets témoins

La moyenne du score total est de 92,9 pour les patients ayant une APP et de 130,1 pour les
sujets témoins (7ableau I). La différence entre les scores des deux groupes est significative
(p<0,001). La moyenne du temps global de passation est environ de 731,8 secondes pour les
patients ayant une APP et de 390,7 secondes pour les sujets sains (7ableau ). Dans le groupe
des APP neuf épreuves n’ont pas été chronométrées. La moyenne du temps global de passation
des patients APP est supérieure a celle des sujets témoins et ce, de maniere significative

(p=0,029).

Patients APP (n=10)  Sujets témoins (n=10) Valeur p

Dénominz(n;i(:rltstl;rl))s)tantifs /36 21,8 (11,3) 34,1 (1,4) < 0,001%**
Dénominationserbes 30 24124 326 (19 0013+
T e ey 3(29) 6:4(2.0) 0.014*
ey 35(26) 59(03) 0,015*
Praxies /26 (écart type) 22,9 (7.4) 25,8 (0,4) 0,052
e g 122 (37) 16 (0.9) 0,011*
P ey 2(1.8) 3,6(0.5) 0,048
Repéiton o oot S1(19) 57(05) hs

Tableau 2 : scores moyens obtenus a chaque épreuve par les patients APP et les sujets
témoins
Toutes les moyennes de scores des sujets témoins sont supérieures a celles des patients ayant
une APP. L’épreuve de répétition de non mots ne montre pas de différence significative entre
les deux groupes (p=0,815). L’épreuve de praxies est a la limite de la significativité (p=0,52).
Toutes les autres épreuves montrent une différence significative entre les deux groupes (p<0,05)

(Tableau 2).
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Dénomination substantifs
(écart type)
Dénomination verbes
(écart type)
Dénomination noms
propres (écart type)
Elaboration de phrases
(écart type)
Vérification photo-mot
(écart type)
Répétition phrases
(écart type)
Répétition non-mots
(écart type)

Patients APP (n=10)
183,4 (123, 3)

145,4 (71,0)
96,1 (55.3)
108,8 (75.8)

270,8 (127, 9)

11,5 (2.2)
7,3 (2.,3)

Sujets témoins (n=10)

67,0 (9.,2)
78,6 (16,1)
55,6 (16,7)
41,3 (9,7)
138,0 (17,1)
10,2 (1,9)
6,4 (2,9)

Valeur p
0,001**

0,004%*
0,034*
0,003%*
0,012*
0,133

0,540

Tableau 3 : temps moyens obtenus a chaque épreuve par les patients APP et les sujets

temoins

L’¢épreuve des praxies n’est pas chronométrée. Les épreuves non significatives au niveau du

temps sont la répétition de phrases (p=0,133) et la répétition de non-mots (p=0,540). Toutes les

autres épreuves présentent une différence significative entre les deux groupes (p<0,05), le temps

¢tant toujours plus long pour les patients ayant une APP (7Tableau 3).
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Objectif secondaire 1 : comparer les résultats de chaque épreuve (scores et temps) obtenus par

chaque sous-type d’APP et les sujets témoins.

Résultats du sous-type logopénique :

APPI (n=7) ST (n=7) Valeur p

plvomion abAanS 5671 5 4301
D ety 29,6 (3.9) 33,1(1,2) 0,058+
Dlnomipsion pom propres41.2.7) 0.7
Elabora(téi((:);tdt;;)el;rases /6 4,9 (1,6) 6 (0) 0,075
rre 254 05) 259 04
Vériﬁca;l(;:r{):ly(;t;-mot 18 13,4 (3,3) 15,7 (1,0) 0,150
Rt hrc 2709 3605
Repétin fe pommors s 5904 57003 e

Tableau 4 : scores moyens obtenus par les patients avec APP logopénique et les sujets
témoins
Il existe des différences significatives entre patients ayant une APPI et les sujets témoins
appariés pour les trois épreuves de dénomination uniquement (p<0,05). L’¢élaboration de
phrases, les praxies, la vérification et les répétitions des patients APP ne sont pas
significativement différentes des sujets témoins. Les patients APP obtiennent une moyenne de

répétition de non-mots supérieure a celle des sujets témoins (7ableau 4).

. 7 6 6 6 6 6 6
o
> 5
25 4 4 4 Répétition
s £ 3 3 phrases /4
323 s
o o ==@==Répétition non-
§ 2 mots /6
s 1 0 0

0

1 2 3 4 5 6 7

Patients avec APP

Graphique 1 : scores des patients avec APP logopénique aux épreuves de répétition

La répétition de phrases a été réussie sans erreur par 3 patients. Elle s’est révélée étre impossible

pour 2 patients qui ont cependant répété sans erreur les non-mots (Graphique 1).
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Dénomination substantifs
(écart type)
Dénomination verbes
(écart type)
Dénomination noms propres
(écart type)
Elaboration de phrases
(écart type)
Vérification photo-mot
(écart type)
Répétition phrases
(écart type)
Répétition de non-mots
(écart type)

APPI (n=7)
146,3 (112,0)
115,8 (34,0)
78,2 (24,1)
83,0 (35,8)
215,8 (101,8)
11,6 (2,4)
6,8 (2,2)

ST (n=7)
65,2 (9,6)
72,4 (10,9)
51,5 (18,4)
44,0 (10,2)
135,4 (20,0)
10,0 (1,9)
6,2 (2,3)

Valeur p
0,011*

0,017*
0,053*
0,035*
0,073
0,268
0,850

Tableau 5 : temps moyens obtenus a chaque épreuve par les patients avec APP logopénique

et les sujets témoins

Au niveau du temps, les épreuves présentant une différence significative sont les trois épreuves

de dénomination et I’élaboration de phrases. Le temps des autres épreuves n’est pas significatif

(Tableau 5).

Résultats du sous-type non-fluent :

Scores obtenus

Dénomination Dénomination Dénomination Praxies Elzboration WVeérification
phrases maot-photo phrases nan-maots

PS=4 PS = 13,40 P5=3  ps=3.40

substantifs verbes

PS5 =27 PS =23,60

NOMs Propres

25,5
16,5
13
g
6 65,5
29.,5
EEI BFE

Répétition  Répétition

HAPPRf1
B APPRf2

M 2 Sujets témoins

Graphique 2 : scores obtenus a chaque épreuve par les patients avec APP non-fluente et les

sujets témoins

Le patient APPnf 1 n’a pas pu réaliser I’intégralité¢ des épreuves. Seules les praxies et la

vérification mot-photo ont été effectuées. Le score des praxies est nettement inférieur a celui

25



des sujets témoins. Le score de la vérification mot-photo est également inférieur a celui des
sujets témoins. Il est proche du score seuil pathologique du GREMOTS (P5 = 13,40)
(Graphique 2).

Le patient APPnf 2 obtient des scores en dénomination pathologiques, inférieurs a ceux des
sujets témoins. Le score de la dénomination de verbes est inférieur a celui de la dénomination
de substantifs. Le score de la vérification mot-photo est pathologique selon les normes du
GREMOTS (P5 = 13,40). Les scores de I’élaboration de phrases, de la vérification mot-photo
et de la répétition de phrases sont déficitaires. Seules les scores des praxies et de la répétition

de non-mots se situent dans la norme (Graphique 2).

APPnf (n=1 ou 2) ST (n=2)

Dénomim(lzic(;lrrltstl;ll))s;antifs 136 351,7 75,6 (4,6)
Dénomzle}?;i?:ly;gbes 136 303,0 103,4 (8,5)
Dénomimnt(ig;1 2(;}[2; §)r0pres /10 2215 67,8 (7,5)
Elaloora(téig;r tdt(;;)el;rases /6 264,0 36,1 (6,1)
Vériﬁcag(:alr??y(;teo)-mot 118 433,0 (86,2) 145,3 (8,7)
Repefon phrses 0.3 19012
Repetltl((;rcla(:ftl;;:)-mots 16 9,6 8,8 (5,0)

Tableau 6 : temps obtenus a chaque épreuve par les patients avec APP non-fluente et les

sujets témoins

Tous les temps de passation des patients avec APPnf sont supérieurs a ceux des sujets témoins.
Les patients APPnf mettent plus que le double de temps pour répondre que les sujets témoins
sauf pour la répétition de non-mots. En effet, au niveau du temps de répétition de non-mots, 0,8

seconde sépare les deux groupes (Tableau 6).
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Résultats du sous-type sémantique :

40

35

33 H
26
25
25
17 m Patient APPs
15 B Sujet témoin
10
7 5 5 6 6
4 4 4
il | AN il
0

Dénomination Dénomination Dénomination Praxies  Elaboration Viérification Répetition Répetition
substantifs verbes Moms phrases maot-photo phrases  non-motss
P5=31,05 PS=3005  propres P5=305 P5-1405 P5=3 PS=%

Scores obtenus
(]
[

(%]

Graphique 3 : scores obtenus a chaque épreuve par le patient avec APP sémantique et le
sujet temoin

Les épreuves de dénomination sont tres déficitaires. Les substantifs (7/36) sont plus dénommés
que les verbes (4/36). La dénomination de noms propres, 1’élaboration de phrases et la répétition
de phrases ne sont pas possibles. Le score de la vérification photo-mot est nettement inférieur
a celui du sujet témoin et au score seuil du GREMOTS (p5=14,05). La répétition de non-mots
est réalisée mais le score est pathologique. Les praxies sont réussies (Graphique 3).

APPs (n=1) ST (n=1)

Dénomination substantifs /36 274,3 62,3
Dénomination verbes /36 194,8 72,3

Dénomination noms propres /10 111,2 60,0
Elaboration de phrases /6 / 32,4

Vérification photo-mot /18 331,5 141,1
Répétition phrases /4 / 8,5
Répétition de non-mots /6 / 34

Tableau 7 : temps obtenus a chaque épreuve par le patient avec APP sémantique et le sujet
témoin
Au niveau des temps, les épreuves d’¢laboration de phrases et de non-mots n’ont pas ¢été
chronométrées. Tous les temps sont supérieurs a ceux du sujet témoin, leur durée étant de 1,8 a

4,4 fois plus longue (Tableau 7).
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Objectif secondaire 2 : analyser les types d’erreurs recueillis dans chacune des épreuves et

pour chaque sous-type d’APP.

APPI (n=7) APPnf (n=2) APPs (n=1) ST (n=10)
Dénomination de substantifs

Cizg‘c’;‘r't"fy‘;‘;;’“s 1,4 (2,0) 1 5 0,2 (0,4)
C0nfusi0n(séilgllg£tl;’§;tég0rielles 1’4 (2’0) 2 1 0,4 (0’5)
Erreul('z C[;lrltotl;(])oleo)giques 0,1 (0.4) 0 3 0 (0)
P”“th(‘gi‘;tpt';gg)émiq“es 0,1 (0,4) 2 0 0 (0)
Ha“t(eégf?t“y;‘;e 2 10,7 (1,7) 10 5 11,6 (0,7)
M"ye‘;‘e,‘c"aﬁi‘;;:)““ N2 9,7 (2,3) 6 2 11,8 (0,4)
Ba“(eé?ai‘;‘y;‘ge 2 6,7 (2.8) 5 0 10,8 (1,1)
Dénomination de verbes
Cizg‘c’:r't"fy‘;‘;’“s 0,1 (0,4) 1 0 0,1 (0,3)
Dénomination de noms propres
Ci?g‘c’::t"fy‘;‘;’“s 0,6 (1,1) 0 / 0,7 (0,8)
Elaboration de phrases
P hr?gf:rfit‘;‘;’;fs /6 3,9 (1,5) / / 4,1 (1,4)
P“”‘ng ja‘;ﬁ;gg)s"’es /6 0,4 (0,5) / / 0,3 (0,7)
ths(gi:r‘;‘t“ygg"“ /6 1,4 (1,8) / / 1,5 (1,0)
N“'“brfé‘i;rﬁ‘;fg“”“de 0,8 (0,4) 0,1 / 1,5 (0,5)
Vérification mot-photo
C";‘f;‘:{:;‘jéi;‘f:‘y‘;g;‘es 3,7(2,7) 6 (1,4) 12 1,3 (0,9)
Confusions(zilllrl:ltnygg)ues neutres 0 (0) 0 (0) 1 0 (0)
e 0309 003 00
Répétition de phrases
D(égg:r‘t“fygg;‘s 0,2 (0,4) 0 1 0,1 (0,3)
Cl\c'/lc(:ri fy‘l‘;‘; 0,2 (0,4) 7 0 0,3 (0,5)
ot typ0) 00) 0 0 00)

Tableau 8 : erreurs qualitatives obtenues par chaque sous-type d’APP et les sujets témoins
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Dans la dénomination de substantifs, le nombre de circonlocutions de chaque sous-type d’APP
est supérieur a celui des sujets témoins, et davantage pour les patients sémantiques. Dans la
dénomination de verbes, ce sont les patients non-fluents qui produisent le plus de
circonlocutions. Enfin, dans la dénomination de noms propres, le sous-type logopénique
uniquement produit des circonlocutions.

Le nombre de confusions intra-catégorielles de chaque sous-type d’APP est supérieur a la
moyenne des sujets témoins, et davantage encore dans le sous-type APPnf.

Les erreurs phonologiques sont présentes dans le sous-type sémantique et logopénique. Les
paraphasies phonémiques sont produites dans le sous-type non-fluent et logopénique.

Un effet de fréquence est présent dans tous les sous-types d’APP, contrairement aux sujets

témoins ou la moyenne fréquence est 1égérement supérieure a la haute fréquence (Tableau 8).

Dans 1I’¢laboration de phrases, nous n’avons pas assez de données concernant la complexité des
phrases car le patient sémantique n’a pas pu réaliser I’épreuve et les données n’ont pas pu étre
recueillies pour le patient non-fluent.

Concernant le nombre de mots par seconde, les sujets témoins produisent plus d’un mot par
seconde alors que les APP logopéniques et non-fluentes produisent moins d’un mot par

seconde. Le résultat du patient APPnf est le plus faible (Tableau §).

Dans la vérification mot-photo, des confusions sémantiques proches ont lieu dans tous les sous-
types d’APP et davantage chez le patient sémantique. Il est également celui qui produit le plus

de confusions sémantiques neutres et ¢loignées (Tableau 8).

Lors de la répétition de phrases, il y a peu de différence dans le nombre de déformations de
phrases entre les sujets témoins et le sous-type logopénique. Le patient sémantique produit 1
déformation.

Des mots ont été principalement omis par le patient non-fluent. Les sujets témoins ont en
moyenne omis plus de mots que les patients logopéniques. Aucun mot n’a été ajouté dans les

phrases par tous les participants (7ableau 8).
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DISCUSSION, CONCLUSION ET PERSPECTIVES
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Notre objectif principal était de comparer les résultats (scores et temps) obtenus par les
patients APP et les sujets témoins. Nos résultats mettent en évidence des différences
significatives entre les scores et temps globaux des sujets témoins et des patients ayant une
APP. En effet, la moyenne des scores obtenue par les patients avec APP est inférieure a celle
des sujets témoins. Les temps de passation sont en moyenne doublement plus longs que pour
les sujets témoins. Les patients ayant une APP présentent donc un temps de réponse plus long
et obtiennent des scores plus bas que les sujets témoins. Nos résultats sont en adéquation avec
un article démontrant que le temps de réponse est plus long et la précision réduite pour les
patients APP comparativement au groupe contrdle (Sonty et al., 2003). Chronométrer les
épreuves permet de fournir plus d’informations sur le patient (Gvozdenko & Chambers, 2007;
Linden et al., 2010; Tran & Godefroy, 2011). Ainsi, nos résultats confirment qu’il est pertinent
de s’appuyer sur les scores et temps globaux pour différencier la population pathologique et la
population témoin.

En analysant les scores obtenus a chaque épreuve par les patients avec APP et les sujets
témoins, il ressort que I’épreuve des praxies se situe a la limite de la significativité (p=0,05246).
Selon la littérature, les praxies ne sont pas échouées dans tous les sous-types d’APP, mais
seulement dans 1’une des subdivisions de I’APPnf (Vandenberghe, 2016). Dans notre étude,
seul 1 patient sur 10 correspond a ce profil, ce qui explique que les scores ne soient pas
significativement différents de ceux des sujets sains. Malgré cette valeur p, il parait intéressant
de conserver cette épreuve car elle a pu discriminer le patient avec APPnf et apraxie de la parole.
La répétition de non-mots ne présente pas de différence significative entre les deux populations
(p=0,81472). Notre résultat est contraire a ce que nous attendions puisque cette épreuve
permettrait d’évaluer spécifiquement la mémoire a court terme verbale (Poncelet & Van der
Linden, 2003). Cela peut étre expliqué par le fait que 1’épreuve contienne seulement 6 mots
alors que la répétition de non-mots pour population francophone (Poncelet & Van der Linden,
2003) en contient 36 par exemple.

Au contraire, la répétition de phrases montre une différence significative entre les deux groupes
(p=0,04783). En effet, la littérature recense un déficit de répétition de phrases chez les patients
avec APP (Graham et al., 2017; Harris et al., 2018; Migliaccio et al., 2016). Nos résultats
montrent que parmi les épreuves de répétition du GREMOTS, la répétition de phrases est a
privilégier contrairement a celle de non-mots.

Nos résultats mettent en évidence que les épreuves de dénomination, d’élaboration de phrases,

de vérification mot-photo montrent une différence significative entre les deux groupes au
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niveau des scores. En effet, la dénomination est déficitaire car ’anomie est un trouble commun
a tous les sous-types d’APP (Gorno-Tempini et al., 2011). Concernant 1’¢laboration de phrases,
nos résultats sont en accord avec une étude montrant que I’évaluation de la production
syntaxique est échouée dans tous les sous-types d’ APP et ce, pour diverses raisons : I’économie
de langage pour 1'APPnf, le trouble de la compréhension de mot dans 1I’APPs, le manque du
mot de ’APPI (Harris et al., 2018). Enfin, des difficultés sémantiques existent dans plusieurs
sous-types (Migliaccio et al., 2016). La dénomination, I’élaboration de phrases, la vérification
mot-photo sont donc pertinentes car elles différencient les patients APP et les sujets témoins.
Nous avons analysé les temps de passation de chaque épreuve, hormis I’épreuve des
praxies qui n’est pas chronométrée. Toutes les épreuves sont significativement différentes au
niveau du temps hormis la répétition de phrases et de non-mots. Il n’existe pas d’article
concernant le temps de réponse dans la répétition. Au vu de nos résultats, il semblerait que
I’évaluation en temps des épreuves de répétition ne soit pas pertinente. Toutes les autres
épreuves sont significativement différentes au niveau du temps. Cela est en accord avec le fait
qu’il y ait des modifications neuropathologiques entrainant un ralentissement du traitement de
I’information (Kielar, Deschamps, Jokel, & Meltzer, 2018). Il a ét¢ montré que les temps de
réponse des patients sont plus longs que ceux des sujets témoins lors de la dénomination (Mack
et al., 2013). Les études concernant le temps et I’APP sont peu nombreuses mais le temps

semble constituer une donnée pertinente pour le diagnostic.

Notre premier objectif secondaire était de comparer les résultats dans chaque sous-type
d’APP et pour chaque épreuve. Dans la variante logopénique, nos résultats ont montré comme
attendu que les trois épreuves de dénomination sont significativement déficitaires au niveau du
score. L’épreuve de dénomination de substantifs est la plus significative, montrant une plus
grande difficulté a dénommer les substantifs plutot que les verbes comme 1’évoquait Magnin
(2013), contrairement & Thompson (2012) qui affirmait qu’il n’y avait pas de différence entre
les deux. Comme nous I’attendions, les épreuves d’élaboration de phrases, de praxies, de
vérification mot-photo ne sont pas significatives au niveau du score. En effet, les patients
souffrant d’APP] n’ont pas d’économie de langage, ni de trouble praxique ou sémantique
(Gorno-Tempini et al., 2011; Vandenberghe, 2016). Enfin, les épreuves de répétition de phrases
et de non-mots ne sont pas significatives au niveau du score, ce qui n’est pas en accord avec la

littérature puisque le trouble de la mémoire a court terme est typique de I’ APPI (Gorno-Tempini
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et al., 2011). Dans notre étude, parmi 7 patients ayant une APPI, 3 d’entre eux ont réussi la
répétition de phrases et de non-mots. Plusieurs hypotheses entrent en jeu :

- Les phrases sont insuffisamment longues et complexes (Pivert, 2015). Dans le DTLA,

les phrases a répéter sont plus difficiles car elles contiennent en moyenne 17,33 syllabes

contre 11,75 dans le GREMOTS (Asser, 2018; Bézy et al., 2016).

- En suivant ’arbre de Vandenberghe (2016), les 3 patients réussissant la répétition
correspondent au profil d’APP anomique. Il serait donc possible qu’au sein de ce groupe

il y ait des APP anomiques.

- Letrouble de la répétition n’est pas systématique dans I’ APPI (S. A. Sajjadi et al., 2012).
La répétition de non-mots n’est pas significative. Pourtant, il a ét€ montré qu’elle était sensible
et spécifique a ce sous-type (Bézy et al., 2016; Pivert, 2015). Les non-mots semblent plus
simples a répéter que les phrases car 2 patients n’ayant pu réaliser 1’épreuve de répétition de
phrases ont répété les non-mots sans erreur. Les épreuves de répétition ne sont pas altérées au
niveau du score, ce qui n’est pas en accord avec la classification (Gorno-Tempini et al., 2011)
et I’arbre de Vandenberghe (2016).

Les temps obtenus lors des épreuves de dénomination et d’¢laboration de phrases sont
significatifs. En effet, dans 1’APPI, I’atteinte du cortex temporal supérieur est responsable du
manque du mot et du temps de latence en dénomination (Vandenberghe, 2016). L’¢laboration
de phrases n’est pas une épreuve spécifique a 1’ APPI selon la classification (Gorno-Tempini et
al., 2011), pourtant le temps de passation est significativement long pour ce groupe dans notre
étude. L’atteinte temporale supérieure peut aussi expliquer ce résultat. Les normes de temps de
cette épreuve n’ont pas été établies dans le GREMOTS, ce qui semble pourtant intéressant.
Nos résultats montrent que le temps de la vérification mot-photo n’est pas significativement
différent de celui des sujets témoins, ce qui est cohérent puisqu’il n’y a pas de trouble
sémantique dans 1I’APPI (Gorno-Tempini et al., 2011; Vandenberghe, 2016) qui ralentirait les
temps de réponse. Enfin, les temps de la répétition de phrases et de non-mots ne sont pas
significatifs. Aucune étude ne met en évidence I’intérét de calculer le temps de répétition de

phrases et non-mots dans les APP. Au vu de nos résultats, cela ne semble pas pertinent.

Concernant les deux patients non-fluents, les résultats obtenus sont différents. Le patient APPnf
1 n’a pu réaliser que deux épreuves : les praxies et la vérification mot-photo. En effet, il
s’agissait d’une consultation de suivi. Cette APP semble évoluée et sévere car son score au

DTLA est de 49/100 contre 68/100 pour le patient APPnf 2. Le score aux praxies est nettement
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inférieur a celui de I’APPnf 2 et des sujets témoins. Ce patient présente donc une apraxie de la
parole typique de I'une des subdivisions de I’APPnf (Vandenberghe, 2016). Le score de la
vérification mot-photo est pathologique selon les normes du GREMOTS. Néanmoins, il n’y a
pas de trouble sémantique car ’appariement sémantique en modalité écrite du DTLA est de
16/16. Les erreurs peuvent étre liées aux difficultés de production orale. En effet, dans notre
étude, les épreuves de dénomination, d’élaboration de phrases et de répétition sont impossibles
a réaliser du fait de la sévérité de I’ APP. Nos résultats sont en accord avec une ¢tude de cas qui
a duré 12 mois, a I’issue de laquelle, I’ APPnf s’¢tait détériorée et le patient ne pouvait plus étre
¢valué (Code, Ball, Tree, & Dawe, 2013). La motricité se dégrade avec le temps ce qui rend
I’APP sévere (Cordella, Dickerson, Quimby, Yunusova, & Green, 2017). Du fait des troubles
massifs, ce profil ne correspond pas a la classification non-fluente (Gorno-Tempini et al., 2011)
et a I’arbre de Vandenberghe (2016). L’épreuve de vérification mot-photo n’est pas adaptée ici
car elle met en évidence un trouble sémantique alors qu’il n’y en a pas. Au contraire, les praxies
ont permis d’objectiver I’apraxie de la parole comme attendu.

Le patient APPnf 2 obtient des scores aux trois épreuves de dénomination inférieurs a ceux des
sujets témoins. Comme attendu, les verbes sont plus difficilement dénommés que les noms
(Beber et al., 2018; Cotelli et al., 2012; Thompson et al., 2012). L’¢laboration de phrases n’est
pas réussie, ce qui est en faveur d’une économie de langage comme 1’avait mis en évidence
Graham et al. (2016). Le score de la vérification mot-photo est inférieur a celui des sujets
témoins. Selon les normes du GREMOTS, il est pathologique ce qui n’est pas attendu pour ce
sous-type d’APP (Gorno-Tempini et al., 2011). Il en est de méme pour la répétition de phrases.
Cela n’est pas conforme aux criteéres diagnostiques de I’ APPnf qui ne comprend pas de trouble
sémantique ni de la mémoire a court terme (Gorno-Tempini et al., 2011). Pourtant, la validation
du GREMOTS et d’autres études mettent en évidence des déficits de répétition de phrases par
certains patients APPnf (Graham et al., 2017; Harris et al., 2018; Migliaccio et al., 2016; Pivert,
2015). La répétition de non-mots est réussie. Contrairement au patient APPnf 1, les praxies sont
réussies.

Ce patient présente donc une anomie et une économie de langage cohérente avec 1’'une des
subdivisions de I’APPnf. Il montre également un trouble sémantique et un trouble de la
répétition de phrases qui ne correspondent pas a la classification (Gorno-Tempini et al., 2011;
Vandenberghe, 2016). Le trouble de la répétition de phrases ne semble pas a exclure de I’APPnf.
Les résultats de ces patients sont hétérogénes et démontrent qu’il existe des profils différents

au sein de I’APPnf,, ce qui confirmerait la présence de subdivisions (Vandenberghe, 2016).
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Les temps de réponse des patients APPnf sont nettement plus longs que ceux des
sujets témoins sauf pour la répétition de non-mots. Une étude de cas met en évidence des
latences accrues, également lors de la répétition de non-mots (Code et al., 2013). Les latences
sont expliquées par un trouble d’initiation (Code et al., 2013). De plus, lors de la dénomination,
la récupération lexicale est lente dans le sous-type non-fluent (Bettcher, 2014). Dans notre
¢tude, le temps est une donnée pertinente pour différencier patients et sujets témoins, excepté

pour la répétition de non-mots.

Dans le sous-type sémantique, le patient présente une APPs sévere avec un score au DTLA de
27/100. Son atteinte sémantique altére la compréhension du discours et donc des consignes.
Conformément aux critéres diagnostiques, les épreuves de dénomination sont trés déficitaires
(Gorno-Tempini et al., 2011) et la dénomination des noms propres impossible (Gefen et al.,
2013; Gorno-Tempini et al., 2011; Montembeault et al., 2017). Contrairement a la littérature,
les noms sont plus dénommés que les verbes (Thompson et al., 2012) et 1’¢élaboration de phrases
est impossible (Gorno-Tempini et al., 2011; Vandenberghe, 2016). Du fait de D’atteinte
sémantique importante, il est possible que le patient n’ait pas compris la consigne ou le sens
des mots imposés dans I’épreuve d’élaboration de phrases. Le score de la vérification mot-photo
est pathologique et constitue le score le plus bas des trois sous-types d’APP. Cela démontre la
présence du trouble sémantique, caractéristique de I’APPs (Gorno-Tempini et al., 2011;
Vandenberghe, 2016). La répétition de phrases est impossible et celle de non-mots pathologique
ce qui ne correspond pas a la classification (Gorno-Tempini et al., 2011; Vandenberghe, 2016).
Pourtant selon la validation du GREMOTS, les patients APPs peuvent également présenter un
déficit de la répétition de phrases (Pivert, 2015). Il est possible que le trouble sémantique affecte
cette épreuve au niveau de la compréhension de la consigne ou des phrases a répéter. Les praxies
sont réussies comme attendu (Gorno-Tempini et al., 2011; Vandenberghe, 2016).
Les critéres diagnostiques sont présents chez ce patient avec un trouble de la dénomination, une
difficulté d’identification des personnes, un trouble sémantique. Les praxies sont conservées
comme attendu. Mais des difficultés inattendues sont présentes dans la répétition et
I’¢laboration de phrases, peut-étre du fait de la sévérité de I’ APPs. Ce profil ne correspond pas
a la classification (Gorno-Tempini et al., 2011) et a I’arbre de Vandenberghe (2016).
Concernant les temps, les épreuves d’élaboration de phrases et de répétition n’ont pas
été chronométrées. Tous les temps sont plus longs a ceux du sujet témoin. Peu d’études font

part du temps de latence dans I’ APPs. Certaines évoquent que lors des épreuves sémantiques le
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temps de réaction des patients APPs est plus long que celui des sujets témoins (Jokel et al.,
2016; Riley, Barbieri, Weintraub, Marsel Mesulam, & Thompson, 2018). Le temps semble donc

constituer une donnée pertinente pour différencier le patient avec APPs et le sujet témoin.

Notre deuxiéme objectif secondaire était d’analyser les types d’erreurs recueillis dans
chacune des épreuves et pour chaque sous-type d’ APP. Les patients sémantiques de notre étude
réalisent le plus de circonlocutions lors de la dénomination de substantifs, ce qui est en accord
avec la littérature (Kertesz & Harciarek, 2014). Elles constituent donc des éléments
discriminant I’APPs. Dans la dénomination de verbes, les circonlocutions les plus nombreuses
sont produites par les patients non-fluents. En effet, les études affirment que cette variante
présente plus de difficulté a dénommer les verbes que les substantifs (Beber et al., 2018; Cotelli
et al., 2012; Thompson et al., 2012). Dans la dénomination de noms propres, nos résultats
montrent que seul le sous-type logopénique produit des circonlocutions, ce qui est en accord
avec les études (Gorno-Tempini et al., 2011; Leyton et al., 2015).

Selon nos résultats, le nombre de confusions intra-catégorielles de chaque sous-type d’ APP est
supérieur a celui des sujets témoins, et davantage dans le sous-type APPnf. Ce n’est pas en
accord avec la littérature puisque c’est le sous-type sémantique qui doit se démarquer au niveau
des confusions intra-catégorielles (M. Mesulam et al., 2009).

Nos résultats montrent que les erreurs phonologiques sont présentes dans le sous-type
sémantique et logopénique. Or, les critéres diagnostiques incluent ce trouble dans le sous-type
logopénique uniquement (Gorno-Tempini et al., 2011). Cependant, une étude démontre la
présence d’erreurs phonologiques dans tous les sous-types d’APP (Dalton, Shultz, Henry,
Hillis, & Richardson, 2018). Elles ne semblent donc pas caractériser une seule variante d’ APP.
Les paraphasies phonémiques sont présentes dans le sous-type non-fluent et logopénique, ce
qui est conforme a la littérature (Gorno-Tempini et al., 2011; Kertesz & Harciarek, 2014).
Nous relevons un effet de fréquence dans I’APPl comme I’évoquaient certains travaux
(Migliaccio et al., 2016; Teichmann et al., 2013). Il est également présent dans les autres sous-
types d’APP de facon plus marquée que chez les sujets témoins, ce qui pourrait contribuer a
différencier APP et sujets témoins.

Concernant le nombre de mots par seconde dans 1’¢laboration de phrases, le résultat du patient
APPnf est le plus faible, ce qui traduit son économie de langage, typique d’une des subdivisions

de I’APPnf (Vandenberghe, 2016). Conformément a la littérature (Grossman, 2012; M.-M.
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Mesulam et al., 2012), calculer le nombre de mots par seconde est donc pertinent pour évaluer
I’économie de langage.

Dans la vérification mot-photo, nos résultats montrent que les confusions sémantiques plus ou
moins ¢loignées sont principalement produites par le patient sémantique. Il est donc intéressant
de comptabiliser les confusions sémantiques, notamment ¢loignées qui témoignent de la
dégradation des concepts mise en évidence dans I’APPs (Gorno-Tempini et al., 2011; Hommet
et al., 2016; Kertesz & Harciarek, 2014)

Dans la répétition de phrases, les patients APPI ont tendance a déformer la phrase tout en
conservant le sens global selon certains auteurs (Hohlbaum et al., 2018; Leyton, Savage, et al.,
2014; Macoir et al., 2014). Dans notre étude, le nombre de déformations n’apparait pas pertinent
pour discriminer le trouble de la mémoire a court terme des patients APPl. Les sujets témoins
ont en moyenne omis plus de mots que les patients logopéniques, ce qui n’est pas en adéquation
avec la littérature (Hohlbaum et al., 2018; Macoir et al., 2014). Le nombre de déformations et
d’omissions ne permet donc pas de caractériser le sous-type logopénique, tout comme 1’ajout

de mots qui n’a eu lieu chez aucun participant.

CONCLUSION, LIMITES ET PERSPECTIVES :

En conclusion, notre batterie informatisée permet de mettre en évidence une différence
significative entre les sujets APP et les sujets témoins grace aux scores et temps globaux.
Chaque épreuve différencie significativement les deux populations, hormis la répétition de non-
mots et le temps de la répétition des phrases. Notre batterie semble globalement présenter un
intérét pour le diagnostic de I’APP.

Conformément a I’arbre de Vandenberghe (2016), la dénomination d’au moins une des
catégories grammaticales (substantifs, verbes, noms propres) est déficitaire dans tous les sous-
types d’APP. Les praxies sont en effet échouées chez une partie des patients APPnf uniquement.
L’¢laboration de phrases a permis de mettre en évidence I’économie de langage dans I’APPnf
mais elle est également échouée dans la variante sémantique du fait de la sévérité de I’APP. La
vérification mot-photo est échouée dans tous les sous-types mais le patient sémantique obtient
le score le plus bas. Les répétitions de phrases et de non-mots ne sont pas significatives dans
I’APPI, ce qui ne les rend pas pertinentes. Les temps sont globalement plus longs chez les
patients APP que chez les sujets témoins, il est donc intéressant de chronométrer la plupart des
épreuves. Seules les praxies permettent de classifier avec certitude le sous-type attendu.

L’¢élaboration de phrases et la vérification mot-photo sont échouées dans plusieurs sous-types
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d’APP mais davantage dans le sous-type attendu. Enfin, le trouble de la répétition est présent
dans tous les sous-types et il n’est pas significatif dans le sous-type attendu. Notre batterie
présente un intérét classificatoire concernant certaines épreuves, mais elle n’est pas en mesure
de classifier les APP automatiquement avec les scores obtenus.

Conformément a la littérature, certaines données qualitatives peuvent jouer un role dans
la classification des APP. Dans I’ APPs, nous relevons le plus grand nombre de circonlocutions
dans la dénomination de substantifs. Les paraphasies phonémiques sont les plus nombreuses
dans la dénomination chez les patients logopéniques et non-fluents. La vérification mot-photo
est marquée par des confusions sémantiques proches, ¢loignées et neutres uniquement dans
1I’APPs. Enfin, le plus faible nombre de mots par seconde dans 1’¢laboration de phrases permet

de mettre en évidence 1’économie de langage présente dans la subdivision non-fluente.

Notre étude présente toutefois des limites. En effet, notre étude comporte un faible
échantillon de sujets. De plus, le nombre de patients dans chaque sous-type est inégal. Les
patients sémantiques et non-fluents sont peu nombreux, ce qui n’a pas permis de calculer les
valeurs p. Enfin, la sévérité de I’APP de chaque patient n’a pas été prise en compte.

11 serait donc intéressant de mener une étude sur un plus grand nombre de sujets, répartis
dans des sous-types de taille équivalente. Les sujets devraient étre classés selon leur sévérité,
en s’appuyant par exemple sur le score obtenu au DTLA. Le but serait de confirmer I’efficacité
diagnostique de notre batterie. Cela permettrait également de comparer statistiquement les sous-
types entre eux afin d’évaluer I’efficacité classificatoire des épreuves. Il serait intéressant de
vérifier si les épreuves échouées correspondent a I’arbre de Vandenberghe selon chaque degré
de sévérité. Dans notre ¢tude, les patients présentent plus de troubles que ceux attendus,
I’efficacité classificatoire n’est-elle donc possible qu’au stade précoce ? Faut-il conserver le
systeme binaire de I’arbre de Vandenberghe ou bien établir des scores seuils au sein de la
population APP ? Le temps de passation est-il plus long dés le stade précoce ? Est-il di au
contraire au déclin cognitif et non a I’APP elle-méme ? Il serait intéressant de comparer les
résultats entre patients APP et patients sans APP mais avec trouble cognitif. Certains troubles
spécifiques a un sous-type sont-ils a remettre en question ? Enfin, les épreuves de notre batterie
sont-elles discriminantes, c’est-a-dire que chaque résultat obtenu par les patients APP est bien
distinct de celui des sujets témoins ?

I1 est donc important de poursuivre 1’étude de notre batterie car elle pourrait constituer
un outil de référence commun a tous les orthophonistes et CMRR pour le diagnostic et la

classification automatique des APP.
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ANNEXE 1

Table 1 Inclusion and exclusion criteria for the
diagnosis of PPA: Based on criteria
by Mesulam==

Inclusion: eriteria 1-3 must be answerad positivaly

1. Most prominent clinical feature is difficulty with
language

2. These daficits are the principal cause of impaired daily
living activities

2. Aphasia should ba the most prominent deficit at
symptom onset and for the initial phases of the

disaase

Exclusion: criteria 1-4 must be answerad nagatively for a
PPA diagnosis

1. Pattern of deficits is better accounted for by other
nondegenarative nervous system or medical disorders

2. Cognitive disturbance is better accounted for by a
paychiatric diagnosis

3. Prominent initial apisodic mamary, visual memory, and
visuoperceptual impairments

4. Prominent, initial bahavieral disturbance

Abbreviation: PPA = primary progressive aphasia.
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ANNEXE 2

Table 2 Diagnostic featuras for the nonfluent!

agrammatic variant PPA
L Clinical diagnosis of nonflusntisgramematic varisst PPA
At least one of the following cone lestures must be
prasast:

1 Agrammatism in language product ion
2 Efforthi, halting speech with inconsistent spesch
sound errora and distortiors [spraxas of epesch]

At least 208 3 ol the following other features must be
prasent:

1 Impared come i af Iy
sertences

2 Spared single-word comprshension
3 Spared stject kncwledge
Il Imaging-supported norlluent/ agrammartic varant
dagrosis
Baith of the following criteria must bo pressnt:
lmmwﬂmww

2 Imaging rust show ons or more of the following
TSt
& Predorminant lnft posterior fronte-irmule strophy
on MR ar

& Predominant left posterior fronte-reulsr
WWWMWTGT

L Nenfluentfagrammatic varisn PRA with defnite
pathology

Clirncal disgnasis [critesion 1 below) and either criteran 2
o 3 musl be present:

1. Clirvcal dingrosis of nonfluent/agrammatic variant
PPa

2 Histopsthologic evidence of & specific

Dh"ln-'l'm criteria for the semantic
wariant PPA

[ Tabde 3

L Clinzal diagroais of samantic varant PPA

Bath of the fol cone eat

L impaired confresiation raming
2 Irpaired single-word comprahenaion

At et 3 of the foliowing other dagnostic features must
o prosent:

1 impaired ohisct knowisdge, icularly for low-
Irmwhnm'l:':-

2 Surfsce dyslexla or dyspraghia

3 Spored repstition

4. Spared spasch production igramemar and moter
apmech]

151 b

i Imaging-supported i FPA disg
Bath of the lallowing criteris must be premenl:
1 Clinical disgnosis of semantic variant PPA

2 imnaging must show ore or more of the fallewing
reauite

a Predominant anterior temporal lobe atrophy

b Pradominant snterior temporal hypoperfusion or
hypometshebam on SPECT o PET

BL Semantic variant PPA with definite pathology

Clinical disgnosis [critenon L balow] and sither criterion 2
or 3 st be prosent:

1 Clnicsl disgnosis of semantic variant PPA
2 Histopathologic svidence of » specific
|pathelogy (e.g. FTLD -t FTLD-
TOP, AD, othe

A Presance of 8 krown pathoagenic mutation

=

Diagnostic criteris for logopenic
variant PPA
| Clinicad diagro=a of lopopenic variart PPA

Both of the following core Teatures must be present:

1 bmpared single-sord retrieval in spontanecus
speech and naming

2 Impaired repetition of sentences and phrases
Atieast 3 of the lofiowing other features must be pressnt:
1 Spesch (mhomsloge) Brrors M Spor e s speact

and naming

2 Spared singls-ward compr sharsion and chiect
knowledge

3. Spared motor speech
4. Absarcs of frank sgrammatism
L Imagiegr & dlogepenic variant disg

Both eriteria mut be prasset:
1 Clinical disgrosis of logopenic variant PPA
2 bmaging must show s laast ane of the fellowing
results

a Pradomnant left posterlor parisylvian or parietal
strephy on MRI

b Predomenant keft posterior perisybdan
WHMmm

I Logopersc variant PPA with definite pathology

Clinieal disgnoss foriterton | balov] snd sither criterion 2
o B must be present:

1, Clinical disgroais of logapenic varisnt PPA

2 distopathologc eviderce of a specific
mn#ﬂhm AD, FTLD-taw
FTLO-TOP. stk =

e odegerrathe patholagy feg., FTLD -ty FTLD-
TOF, AD, ather)

3 Presence of a known pathogenic mutation

Abbraviations: AD = Alzhgimear— de FTLD - frontoternpo- 3. Presence of & known pathogenic mutation
ral lobar degenaration; PPA = primary progressive aphasia.  AD - Alzheimer i FTLD - f
ral lobar degeneration, PPA = primary prograssie aphasia

Abbreviations: AD = Alzheimer disease; FTLD - frontotermpo-
ral lobar degeneration; PPA - primary progresaive aphasia.
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ANNEXE 3

ROOT DIAGNOSIS OF PPA Objective word finding deficit

Motor speech deficit or agrammatism

Comprehension impaired Comprehension impaired

Phonological short-term

Nonfluent memory deficit

variant

YES
varial

2. Primary progressive
apraxia of speech

3. Agrammatism plus
speech apraxia

Fig. 5 Based on the literature reviewed after the 2011 recommendations, some modifications may be worth considering when describing
cohorts for research. Currently the clinical impact of these modifications is insufficiently documented to recommend this updated scheme for use
in clinical practice
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ANNEXE 4

Sujet Sexe I‘;“;;‘::n‘iee NSC | DTLA /100
Patient APPI11 M 1940 3 93
Sujet témoin 11 M 1940 3 98
Patient APPI2 F 1949 2 83
Sujet témoin 12 1 1949 2 100
Patient APPI3 F 1937 2 99
Sujet témoin 13 F 1934 2 100
Patient APP14 F 1946 3 100
Sujet témoin 14 F 1948 3 98
Patient APPI5 M 1935 2 86
Sujet témoin 15 M 1937 2 96
Patient APP16 M 1945 3 80
Sujet témoin 16 M 1949 3 96
Patient APP17 F 1950 3 79
Sujet témoin 17 F 1945 3 100
Patient APPnf1 F 1934 3 49
Sujet témoins nfl | F 1934 3 100
Patient APPnf2 F 1943 3 68
Sujet témoin nf2 F 1938 3 96
Patient APPs1 M 1952 3 27
Sujet témoin sl M 1954 3 100
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Mélina Garcia
Intérét d'une batterie informatisée pour le diagnostic et la classification des aphasies primaires

progressives

Résume :

Bien que la définition des aphasies primaires progressives (APP) ait évolué et qu’une
classification ait été établie, leur diagnostic est tardif et leur classification parfois ardue. Afin
de rendre le diagnostic, la classification et donc la prise en charge précoces, nous avons congu
une batterie informatisée. Elle s’appuie sur I’arbre classificatoire de Vandenberghe (2016) et se
compose de six épreuves, issues principalement du GREMOTS, jugées comme étant les plus
discriminantes. Nous avons comparé¢ les résultats (score et temps) obtenus entre patients APP
et sujets témoins ainsi qu’entre sous-types d’APP afin de vérifier son intérét diagnostique et
classificatoire. Nous avons également analysé les erreurs spécifiques a chaque sous-type. Les
résultats globaux mettent en évidence une différence significative entre la population
pathologique et témoin, démontrant I’intérét diagnostique de la batterie. Comme attendu, la
dénomination est chutée dans toutes les APP, les praxies sont échouées uniquement dans
I’APPnf. L’¢laboration de phrases et la vérification mot-photo sont échouées dans plusieurs
sous-types et davantage dans I’APP attendue. Cependant, la répétition n’est pas
significativement différente dans 1’APPIl. Des erreurs spécifiques aux sous-types ont été
trouvées dans des épreuves précises et peuvent contribuer a caractériser le profil des patients.
Au vu de la taille de notre échantillon, I’efficacité classificatoire est a évaluer sur un plus grand
nombre de sujets. La sévérité des patients est a prendre en compte car dans notre étude elle
participe a 1’inadéquation des profils avec la classification. Enfin, certains ¢léments de la

classification et de I’arbre de Vandenberghe sont peut-étre a remettre en question.

Mots-clés

Aphasie primaire progressive, diagnostic, classification, langage, tests
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Me¢élina Garcia
Interest of a computerized battery for the diagnosis and classification of primary progressive

aphasia

Abstract :

Although the definition of primary progressive aphasia (PPA) has evolved and a classification
of subtypes is created, their diagnosis is still late and classification is sometimes difficult. In
order to make an early diagnosis, classification and by extension therapy, we developed a
computerized battery. It is based on the classification tree of Vandenberghe (2016) and includes
six tests judged as the most discriminating and mainly from the GREMOTS. We compared the
results (score and time) between PPA patients and control subjects as well as between PPA
subtypes to assess its diagnostic and classificatory interest. We also analyzed the errors
produces specifically in each subtype. The overall results highlight a significant difference
between the pathological and control population, which demonstrates the diagnostic interest of
the battery. As expected, naming is dropped in all APP, praxies are disturbed only in APPnf.
Sentence production and photo-word checking are difficult in several subtypes and more in the
expected APP. However, the repetition is not significantly different in APPI. Subtype specific
errors have been found in some tests and can help to characterize the profile of patients. Given
the size of our sample, classificatory efficacy has to be analyzed on a larger number of subjects.
The severity of the patients is to be taken into account because in our study it contributes to the
inadequacy of profiles with the classification. Finally, some elements of the classification and

the Vandenberghe tree may be questionable.

Keywords

Primary progressive aphasia, diagnosis, classification, language, tests

54



