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INTRODUCTION

Les aphasies progressives primaires (APPs), sont des pathologies neurodégénératives rares,
regroupant plusieurs variants, et dont les atteintes impactent au premier plan la parole et le langage,
avec une relative préservation des autres sphéres. Aujourd’hui encore, le diagnostic des APPs demeure
tardif, et le diagnostic différentiel est complexe. Ainsi, la recherche scientifique s’intéresse de plus en
plus au stade débutant de cette maladie, et insiste sur le fait qu’il est nécessaire de mettre au point des
outils d’évaluation précis et discriminants, afin de permettre un diagnostic et une prise en charge
précoce. A cette fin, il est nécessaire de valider de nouveaux outils d’évaluation, en particulier pour le
variant logopénique des APPs qui est le sous-type défini le plus récemment et de maniére la moins
homogene. Dans ce contexte, notre étude consiste a vérifier la cohérence et I’intérét d’une épreuve
plus sensible et plus spécifique de répétition de phrases pouvant permettre un meilleur diagnostic
précoce et différentiel de I’APP logopénique (APPI).

L’objectif principal de notre étude est ainsi de verifier si les sujets APPs, et plus
particulierement les sujets APPI, ont des scores significativement différents en répétition de phrases
des sujets présentant une maladie d’Alzheimer (MA) et des sujets témoins. Le premier objectif
secondaire est de Vérifier si le nombre de mots de contenu, le nombre total de mots correctement
répétés, et le nombre d’erreurs de substitutions et d’omissions, sont significativement différents entre
les sujets APPs et les sujets MA et témoins. Le deuxieme objectif secondaire est de vérifier si le type
et le nombre d’erreurs de substitutions et le nombre d’erreurs d’omissions, sont significativement
différents entre les sujets APPI et les sujets MA. Le troisieme objectif secondaire est de vérifier quel
variant d’APP a les scores les plus échoués en répétition de phrases. Enfin, le dernier objectif
secondaire est de vérifier si le « gold standard » utilisé actuellement en répeétition de phrases est

pathologique pour ’ensemble des APPs et pour chaque variant.

Dans un premier temps, nous ferons un rappel théorique de 1’évolution des critéres
diagnostiques et de la classification des APPs. Puis nous nous pencherons plus particulierement sur les

atteintes de la boucle phonologique et sur la place du manque du mot dans les APPs.

Dans un second temps, nous décrirons notre étude, dans laquelle nous avons inclus 46 sujets
APPs, MA et témoins a qui nous avons fait passer notre épreuve de répétition de phrases. Puis, I’exposé

des résultats obtenus a cette épreuve aboutira a une discussion, permettant d’analyser notre travail.



PARTIE 1. PARTIE THEORIQUE



Chapitre 1. Les aphasies progressives primaires

1.1 Evolution des critéres diagnostiques et classification

1.1.1 Historique des critéres diagnostigues

Le terme d’aphasie progressive primaire (APP) décrit un groupe de pathologies neurodégénératives
rares qui se caractérisent par des troubles du langage au premier plan d’apparition insidicuse et
d’aggravation progressive, avec une relative préservation des autres sphéres (Mesulam, 2003),
associées a I’atrophie du réseau linguistique du cerveau, dont les régions frontales, temporales et
pariétales de I’hémisphere gauche (Gorno-Tempini et al., 2011). Le diagnostic d’APP n’est valide que
lorsque ces troubles du langage sont inauguraux et longtemps isolés (Mesulam, 2001). Elle débute
environ a 60 ans (entre 45 et 70 ans en moyenne), et la durée de la maladie est variable, entre 4 et 14
ans; 8 ans en moyenne (David et al., 2006). L’impact sévére dans la vie quotidienne survient en
moyenne 6 ou 7 ans aprés ’apparition des premiers symptomes de la maladie (Le Rhun et al., 2005),
avec des troubles cognitifs plus globaux et I’apparition de troubles du comportement, affectant
considérablement 1’autonomie du patient (Assal et Paquier, 2009). Quelle que soit la forme initiale de
I’APP, I’évolution tend vers une aphasie globale avec un mutisme et des troubles séveres de la

comprehension (Mesulam, 2001).

Les criteres diagnostiques des APPs que nous connaissons aujourd’hui reposent sur un nombre
important d’études scientifiques ayant permis de faire évoluer la recherche et de leur donner leur
définition actuelle. Ce sont Pick et Sérieux, qui dans le début des années 1890, donnent la premiere
définition de I’aphasie progressive en explorant le cas d’un trouble progressif du langage associé a une
atrophie des régions frontotemporales de 1’hémisphére gauche (Pick, 1892; Serieux, 1893). Puis,
Warrington décrit un trouble progressif de la mémoire sémantique suite a I’étude de trois patients
présentant des incapacités a reconnaitre ou a identifier des objets courants (Warrington, 1975).
Mesulam, en 1982, analyse les cas de 6 patients présentant une « aphasie progressive primaire » définie
par un «trouble aphasique de progression lente sans les troubles intellectuels et comportementaux
supplémentaires a la démence », en rapport avec une atrophie focale périsylvienne gauche (Mesulam,
1982). Cette nouvelle description de I’ APP a révolutionné ’approche moderne que ’on pouvait avoir
des maladies démentielles neurodégénératives, car elle insiste sur le fait qu’une fonction peut rester

altérée de facon isolée pendant une longue période dans le temps et que les symptomes focaux ici



relevés peuvent se démarquer des autres maladies neurodégénératives et en particulier de la maladie
d’Alzheimer (Belliard et al., 2007).

Puis Snowden et son équipe introduisent le terme de « démence semantique » dans leurs recherches,
en observant 3 patients souffrant d’une atteinte prédominante de la mémoire sémantique résultant d’un
syndrome d’atrophie focale et de Iésions dégénératives situées aux structures temporales externes
(Snowden et al., 1989). A la suite de quoi, Hodges fournit une caractérisation compléte de la démence
sémantique (Hodges et al. 1992), et Grossman décrit en détail une autre forme de trouble progressif du
langage, appelée « aphasie progressive non fluente » (Grossman et al., 1996). De leur coté, Neary et
son équipe définissent les critéres des trois syndromes suivants : la « démence frontotemporale »
(DFT), «l’aphasie progressive non fluente » (APnf) et la «démence semantique » (DS). llIs
considérent I’APnf et la DS (ou « aphasie sémantique avec agnosie associative ») comme secondaires
a des pathologies non-Alzheimer et proposent de les intégrer au sein des dégénerescences lobaires
frontotemporales (DLFT), comme la DFT (Neary et al., 1998). Puis en 2001, Mesulam, donne ses
criteres des APPs, et les définit comme une pathologie se caractérisant par des troubles du langage
dans le plan initial. Il décrit ainsi deux formes : I’aphasie progressive « fluente » et « non fluente »
(Mesulam, 2001).

Ainsi, pendant une vingtaine d’années, les cas rapportés d’ APPs ont genéralement été classés comme
démence semantique, ou dans certaines études comme APP « fluente » ou « non fluente » (Mesulam,
2001). Cependant, de nombreux cas d’ APPs ne répondaient pas aux critéres définis jusqu’ici. C’est en
2004, suite a I’étude de 31 patients présentant une APP, que Gorno-Tempini introduit un troisieme
variant : « I’aphasie progressive primaire logopénique » (Gorno-Tempini et al., 2004). En 2011,
Gorno-Tempini et son équipe publient une nouvelle étude qui donne la classification actuelle des trois
variants d’APPs que nous connaissons, créant 1’ « International Consensus Criteria », ayant pour
objectif de fournir un socle commun pour la classification des APPs et leurs principaux variants
cliniques, afin de faciliter I’'uniformité du diagnostic clinique et des différentes études a 1’échelle

internationale (Gorno-Tempini et al., 2011).

1.1.2 Classification actuelle

Ainsi, il y eu pendant prés de trois décennies, des changements dans les classifications et des remises
en question sur le diagnostic des APPs. Dans le tableau comparatif (ANNEXE 1), il est intéressant de

relever les différences entre la classification des APPs donnée par Mesulam en 2001 (Mesulam, 2001)



et celle de Gorno-Tempini de 2011, qui correspond a la classification actuellement commune (Gorno-
Tempini et al., 2011). En effet, contrairement aux critéres de Gorno-Tempini en 2011, les critéres de
Mesulam en 2001 étaient plus restrictifs et donc plus spécifiques puisque I’aphasie devait rester isolée
pendant au moins deux ans (Mesulam, 2001), ce qui n’est pas mentionné par Gorno-Tempini. De plus,
Gorno-Tempini développe la notion de « plainte langagiéere » mais ne décrit pas de troubles spécifiques
du langage comme Mesulam. Egalement, les troubles du langage sont la cause principale mais non
unique de la réduction des activités de la vie quotidienne. Et enfin, la qualité antérieure du langage ne

constitue pas un critére d’exclusion pour Gorno-Tempini (Gorno-Tempini et al., 2011).

La classification actuelle des APPs est donc celle de Gorno-Tempini et son équipe (Gorno-Tempini et
al., 2011). Cependant, ces dernieres années, plusieurs études ont fait ressortir des cas d’APPS ne
correspondant a aucun des trois variants actuellement décrits (Mesulam et al., 2008; Sajjadi et al.,
2012). En 2011 également, Leyton et son équipe soulignent le fait que dans certains cas d’APPs
classées « logopéniques », il y avait une absence non expliquée de déficit dans la répétition de phrases
(Leyton et al., 2011), ce qui met le doute sur ’existence d’une quatrieme forme d’APP, sans trouble

de la répétition de phrases (Fig. 1).

FIGURE 1. Algorithme décisionnel pour le diagnostic des APPs basé sur les trois caractéristiques cliniques
clés, adapté et traduit de Leyton. (Leyton et al., 2011)

Nombre total de cas d'APP

(n=47)
Compréhension de mots
isolés altérée
Oui Non
(n=14) (n=33)
Apraxie de la parole ou Apraxie de la parole ou
agrammatisme agrammatisme
Non Oui Non Oui
(n=14) (n=0) (n=19) (n=14)

{

Répétition de phrases
altérée

l 14 cas d'APPvs 0 cas inclassable 2 cas incassables

17 cas d'APPI | \ 14 cas d'APPnf

"Oui" = atteinte marquée ou sévére sur I'échéle langagiére de I'aphasie progressive ; APP = aphasie progressive
primaire ; vs = variante sémantique ; | = variante logopénique ; nf = variante non fluente ; en orange : cas
inclassables dans un variant spécifique, découverts par Leyton (Leyton et al., 2011)



De méme, en 2016, Vandenberghe, qui faisait partic de ’équipe de recherche de Gorno-Tempini en
2011, examine les données empiriques sur les APPs publiées entre 2011 et 2016. Les analyses
confirment globalement la présence de cas correspondant aux trois variants d’APPs connus, mais
laissent également 15 a 30 % de cas non classés. Vandenberghe émet alors deux hypothéses :
I’existence d’un quatriéme variant d’APP, I’APP mixte, qui ne serait pas si rare, définie par un trouble
de la compréhension des mots ainsi qu’une apraxie de la parole ou un agrammatisme, une combinaison
de symptbmes qui n’apparait pas dans la classification actuelle ; et une forme d’APP anomique,
traduite par un manque du mot au premier plan, en I’absence d’autres symptdmes caractéristiques des

trois variants connus d’ APPs (Fig. 2). (Vandenberghe, 2016).

FIGURE 2. Nouvel arbre décisionnel pour le diagnostic des APPs adapté et traduit de Vandenberghe.
(Vandenberghe, 2016)

Manque du mot objectivé

Apraxie de la parole ou agrammatisme

l Compréhension altérée ] [ Compréhension altérée

: : : Mémoire a court terme
Ve V“’?a“‘e Variante phonologique altérée
non fluente mixte antique

\_/
1. Agrammatisme
seulement

2. APP avec apraxie de la Variante Variante
parole Jogopéniqu anomique

3. Agrammatisme et
apraxie de la parole

Pour résumer, la classification internationale actuelle reste celle de Gorno-Tempini et son équipe
(Gorno-Tempini et al., 2011), mais de nouvelles approches scientifiques soulignent I’existence de
possibles éniémes variantes d’APPs venant s’ajouter aux trois variants déja existants (Leyton et al.,
2011; Vandenberghe, 2016). Il est donc essentiel de garder a I’esprit, en recherche et en pratique
clinique, que les trois variants proposés par Gorno-Tempini ne recouvrent pas toujours la totalité de la

pathologie.



1.2 Troubles langaqgiers spécifiques dans les aphasies progressives primaires

1.2.1 Aphasie progressive primaire versant sémantigue

L’ APP versant sémantique ou démence sémantique (Gorno-Tempini et al., 2011) est le variant défini
de la facon la plus homogeéne. Elle doit présenter impérativement les deux signes suivants : 1/ un
manque du mot en dénomination visuelle et 2/ des troubles de la compréhension du mot isolé :
généralement la manifestation la plus précoce et la plus évidente d’un déficit de mémoire sémantique
généralisé qui entraine des troubles dans la reconnaissance des objets et des personnes, méme lorsqu’ils
sont présentés a d’autres modalités d’entrée comme visuelle (représentations picturales et objets réels),
tactile, olfactive ou gustative. De plus, doivent étre associés au moins trois des quatre signes suivants :
1/ une perte des connaissances sur les objets peu familiers et peu fréquents ; 2/ une dyslexie ou
dysgraphie de surface ; 3/ une préservation de la répétition ; 4/ une préservation de la grammaire et des

aspects moteurs du langage.

Sur le plan anatomique, a I’imagerie cérébrale, I’APP versant semantique a été associee a une atrophie
bilatérale des parties ventrales et latérales des lobes temporaux antérieurs, bien que les atteintes soient

généralement plus importantes a gauche (Gorno-Tempini et al., 2011).

1.2.2 Aphasie progressive primaire non fluente

L’APP non fluente ou agrammatique (Gorno-Tempini et al., 2011) doit présenter au moins 1’un des
deux signes suivants : 1/ un agrammatisme : phrases simples, courtes et omissions de morphémes
grammaticaux ; 2/ un discours lent, hésitant, des erreurs phonétiques et des déformations : on parle
alors d’une « apraxie de la parole ». Le discours est ponctué de distorsions, suppressions, substitutions,
insertions ou transpositions de sons de la parole, dont les patients sont souvent conscients. Des
difficultés d’élocution et des erreurs de production peuvent étre les premiers symptdmes de cette
variante, avant méme que ne se manifeste une apraxie de la parole ou des erreurs agrammatiques. De
plus, doivent étre associés aux signes ci-dessus au moins deux des trois signes suivants : 1/ des troubles
de la compréhension des phrases syntaxiqguement complexes (des troubles semblables peuvent étre
retrouvés dans I’APP logopénique, mais ici, ils sont influencés par la complexité grammaticale des
phrases) ; 2/ une préservation de la compréhension de mots isolés; 3/ une préservation de la

connaissance des objets.



L’imagerie cérébrale permet de confirmer un diagnostic d’APP non fluente si des anomalies sont
détectées a I’'IRM ou au PETSCAN dans la région fronto-insulaire postérieure gauche (Gorno-Tempini
etal., 2011).

1.2.3 Aphasie progressive primaire logopénique

L’APP logopénique est le variant le plus récemment décrit, et donc défini de la facon la moins
homogéne (Gorno-Tempini et al., 2011). Elle doit présenter impérativement les deux signes suivants
pour étre diagnostiquée comme telle: 1/ un mangue du mot dans le discours spontané et en
dénomination : le discours spontané est caractérisé par une lenteur généralisée, des pauses fréquentes
dues au manque du mot, mais sans agrammatisme, contrairement a 1I’APP non fluente. En
dénomination, le manque du mot est moins sévere que dans I’APP versant sémantique, et les erreurs
sont majoritairement phonologiques. 2/ Des troubles de la répétition de phrases. Ces signes sont
associés a au moins trois des quatre signes suivants : 1/ des paraphasies phonémiques dans le discours
spontané et en dénomination. 2/ Une préservation de la compréhension des mots isolés et de la
connaissance sur les objets. 3/ Une preservation des aspects « moteurs » du langage. 4/ L’absence

d’agrammatisme franc.

Des anomalies au niveau de la jonction temporo-pariétale gauche sont nécessaires pour confirmer un

diagnostic d’ APP logopénique par imagerie cérébrale (Gorno-Tempini et al., 2011).

Il a également été démontré que la probabilité d’une évolution de la pathologie vers une maladie
d’Alzheimer est plus élevée chez les sujets presentant une APP logopénigue que dans les deux autres
variants, qui ont une probabilité plus élevée d’évolution vers une dégénérescence lobaire

frontotemporale (Gorno-Tempini et al., 2011).
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Chapitre 2. L’aphasie progressive primaire logopénique : entre trouble

de la répétition de phrases et mangque du mot

2.1 Le trouble de la répétition de phrases

2.1.1 Le trouble de la boucle phonologique dans I’APP logopénigue

La répétition de phrases est dépendante du fonctionnement de la boucle phonologique dans les
systemes du langage. La boucle phonologique est une composante de la mémoire a court terme
(Baddeley, 1988) qui comprend un «stock phonologique », dans lequel les traces de mémoire
phonologique sont conservées pendant quelques secondes, et un processus de répétition subvocal vient
les rafraichir (Gorno-Tempini et al., 2008). Dans le cas particulier de I’APP logopénique (APPI),
Gorno-Tempini conclut que le déficit cognitif central sous-jacent au syndrome clinique de ce variant
est un trouble de la boucle phonologique (Gorno-Tempini et al., 2008), ce qui est confirmé par Henry
en 2016 (Henry et al., 2016). Ce trouble est corréle a des lésions de la jonction temporo-pariétale
(Lukic et al., 2019).

Ainsi, ce trouble de la boucle phonologique, ou mémoire phonologique a court terme (Gorno-Tempini
et al., 2011), affecte séverement la répétition de phrases, tandis que la répétition de mots courts et
isolés est epargnée (Gorno-Tempini et al., 2008). Ce méme mécanisme déficitaire peut également
entrainer une altération de la compréhension de phrases, plus sensible a la longueur et la probabilité
d’une phrase qu’a sa complexité grammaticale (Gorno-Tempini et al., 2011). Les erreurs les plus
fréquentes observées lors des épreuves de répétition de phrases chez les sujets logopéniques sont des
erreurs phonologiques et des omissions en fin de phrases (Beales et al., 2019), avec un effet de longueur
important (Hohlbaum et al., 2018). Cette atteinte de la boucle phonologique est plus sévére dans I’ APP

logopénique que dans les autres variants (Rohrer et al., 2010).

Néanmoins, I'utilisation d’épreuves de répétition de phrases dans le diagnostic différentiel de I’APP
logopénique fait I'objet d'une attention croissante en ce qui concerne sa fiabilité et sa recommandation
actuelle comme critére de diagnostic avéré. En effet, Mesulam et Weintraub considérent que la
présence de troubles de la répétition de phrases est une caractéristique optionnelle dans la classification
de I’APP logopénique (Mesulam et Weintraub, 2014). Ainsi, les mécanismes cognitifs sous-jacents de
ce trouble de la boucle phonologique et sa signification en tant que critere de diagnostic des APPs

restent encore mal compris aujourd’hui (Beales et al., 2019; Hohlbaum et al., 2018).
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2.1.2 Les épreuves utilisées

L’Echelle de Langage pour les Aphasies Progressives Primaires ou PALS (Progressive Aphasia
Language Scale), publiée dans Brain, est une échelle de screening développée par Leyton en 2011 qui
a pour but de diagnostiquer les variants d’ APPs. Parmi les 7 différentes épreuves de langage, 1’épreuve
de répétition de phrases consiste a répéter des phrases imageables et concrétes, dont I’évaluation des
compétences de répétition se fait selon 3 scores (Leyton et al., 2011).

Le Test de Détection des Troubles du Langage chez 1’Adulte ou DTLA (Macoir et al., 2017) est un
outil de screening, de détection rapide des troubles langagiers associés a un vieillissement
pathologique, a administrer en premiére intention par les cliniciens de premiere ligne. Il permet de
relever quels sont les aspects du langage qui sont atteints, et quelles épreuves faire passer par la suite
avec les batteries de tests, afin d’approfondir I’analyse du trouble. L’objectif de ce test de screening
est de permettre le diagnostic précoce des maladies neurodégénératives, et particulierement celles dans
lesquelles le langage est affecté précocement, comme dans les APPs. L’épreuve de répétition de
phrases du DTLA est incluse dans une épreuve globale de répétition, consistant a répeter 3 mots, puis

3 logatomes. Elle est constituée de 3 phrases composées de 8 a 11 mots.

La batterie francophone du Grémots (batterie d’évaluation des troubles du langage dans les maladies
neurodégénératives) développée dans le cadre du GRECO (Groupe de réflexion sur les évaluations
cognitives), est la batterie « gold standard » pour I’épreuve de répétition de phrases dans le diagnostic
des APPs (Bézy et al., 2016). Elle est adaptée a 1’évaluation a la phase prodromique de la maladie, et
permet de détecter des troubles subtils du langage a travers des épreuves spécifiquement liées aux
APPs. Ici, I’épreuve de répetition de phrases est composée de quatre phrases : deux courtes (6 mots),

et deux longues (9 mots) ; deux sont concretes, et deux sont abstraites, peu imageables.

On peut s’interroger sur la pertinence et la sensibilité des épreuves de répétition de phrases utilisees a
ce jour, car le diagnostic des APPs et particulie¢rement de I’APP logopénique demeure tardif et les
critéres sont souvent confondus avec d’autres maladies neurodégénératives (Tippett, 2020). En effet,
dans les épreuves citées ci-dessus, il y a peu de phrases a répéter, dont la longueur varie peu, et les
résultats peuvent étre non représentatifs des possibles difficultés profondes et sensibles relevant de la
boucle phonologique, un écueil dans I’évaluation de la répétition de phrases soulevé par Hohlbaum
(Hohlbaum et al., 2018).
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2.2 Le mangue du mot

2.2.1 Définition et manque du mot dans les aphasies progressives primaires

Le manque du mot, ou anomie, est un terme genérique utilisé pour décrire les troubles de la production
lexicale dans les pathologies neurologiques acquises du langage, dont I’aphasie, entre autres. C’est
« ’impossibilité pour le sujet de produire le mot au moment ou il en a besoin, soit en langage spontané,
soit au cours d’une épreuve de dénomination » (Brin et al., 2011) . Les patients peuvent décrire ce
trouble comme une impression d’avoir le mot « sur le bout de la langue », sans parvenir a le produire
oralement : « il peut soit parvenir a émettre ce mot mais aprés un certain temps de latence, soit essayer
de compenser en donnant un autre terme voisin au plan sémantique, ou en ayant recours a une
périphrase, une circonlocution ou a une définition par ’'usage » (Brin et al., 2011). Sur le plan
anatomique, le systéme de recherche de mots reléve de la voie ventrale (Janssen et al., 2020), et dans
le cas particulier de I’APPI, les difficultés de dénomination sont corrélées a une atrophie du gyrus

temporal moyen gauche (Win et al., 2017).

La plainte de "manque du mot" recouvre un large éventail de phénomeénes cliniques et peut
correspondre a de nombreux processus physiopathologiques distincts. Si cette plainte se présente
comme apparemment isolée et au premier plan, elle peut souvent étre considérée comme un signe
avant-coureur de développement d’une APP. En effet, les APPs engendrent différents types de troubles
du langage, mais le manque du mot est I'un des symptémes les plus précoces et les plus importants,
évalué notamment cliniquement par taches de dénomination d’items (Win et al., 2017). Les symptomes
langagiers relevés dans I’APP versant sémantique sont un déficit sémantique et des paraphasies
sémantiques, ce qui suggere que le mangque du mot resulte ici de la dégradation des représentations
sémantiques ou de la difficulté a accéder a la représentation phonologique du mot a partir de la
représentation sémantique (Hodges et al., 1994; Mesulam et al., 2009; Neary et al., 1998). En revanche,
des paraphasies phonémiques sont plus susceptibles de se produire dans les APPs logopéniques
(Gorno-Tempini et al., 2008; Henry et Gorno-Tempini, 2010) et non fluentes (Ash et al., 2013), ce qui
suggere que le trouble dans ces deux variants se situe au niveau de la représentation phonologique elle-

méme.

Néanmoins, dans le cas des APPs, contrairement a de nombreuses autres pathologies associées a un
manque du mot, la source de ce trouble peut ne pas étre évidente a déceler : un diagnostic précis dépend

donc de la caractérisation détaillée de ce déficit de langage (Rohrer et al., 2008).
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2.2.2 Les épreuves utilisées

Le manque du mot peut se relever dans un premier temps lors de I’entretien, dans le discours spontané
du patient (Gorno-Tempini et al., 2011). En effet, le discours spontané peut dans ce cas étre marqué
par des latences, des pauses, des circonlocutions, des conduites d’approche, des néologismes ou des
paraphasies. La description d’image est possible si le discours manque de spontanéité. Rohrer dans
son étude propose plusieurs pistes d’observation du discours spontané, ainsi qu’une scéne type de

description (Rohrer et al., 2008).

Le manque du mot peut également étre évalué dans un contexte d’épreuve de dénomination, ou
d’épreuve de recherche de mot. La dénomination s’effectue correctement si les étapes suivantes sont
performantes : I'encodage perceptif et conceptuel, la sélection lexicale, I'encodage de la forme des mots
et l'articulation (Levelt et al., 1999). D’autre part, la recherche de mots, consiste en la récupération
lexicale et a I'encodage de la forme des mots. Ces processus se déroulent normalement rapidement,
mais dans le cas d’une aphasie, progressive ou non, ils sont plus lents, ce qui augmente le temps de
réponse ou les erreurs. Si le temps de réponse met en évidence ce trouble, c’est le type de réponse qui
permet de I’interpréter. Ainsi, différents screening et batteries sont utilisés aujourd’hui pour évaluer le

manque du mot dans le diagnostic des APPs.

Certains supports que nous avons enoncés précédemment qui évaluent la répétition de phrases,
évaluent également le manque du mot. Ainsi dans 1’échelle PALS de Leyton, une épreuve de
dénomination est intégrée aux 7 épreuves totales de langage. Elle se compose d’items biologiques
(animaux) et manufacturés (objets du quotidien) de fréquence variable a nommer (Leyton et al., 2011).
Dans la batterie du Grémots (Bézy et al., 2016), I’épreuve de dénomination consiste a dénommer 82
photographies, réparties en trois catégories permettant d’évaluer la production de substantifs (36
photos en couleur d’objets, animaux, entités biologiques), de verbes (36 photos en couleur d’actions)
et de noms propres (10 photos en noir et blanc de personnes célébres francaises). Dans le DTLA
(Macaoir et al., 2017), le screening commence par une épreuve de dénomination composée de 3 items

biologiques (aliments et animaux) et de 3 items manufacturés (objets).

Il existe d’autres épreuves permettant d’évaluer le manque du mot. La Dénomination Orale de 80
images (DO80), est un test développé afin d’évaluer le manque du mot chez les patients aphasiques,
et également d’observer les productions pathologiques, composé de 80 items (Deloche et Hannequin,
1997). Le PREDILEM ou PRotocole d’Evaluation et de Dépistage des Insuffisances du Langage
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Elaboré et de la Mémoire (Duchéne et al., 2012) est un outil qui a pour objectif de détecter les
insuffisances du langage et de la mémoire. Parmi les 11 épreuves de ce test informatisé, il y a une
épreuve de dénomination sur photos. La Batterie Informatisée du Manque du Mot ou BIMM (Gatignol
et Marin Curtoud, 2007), est un test informatisé qui évalue la dénomination orale. 1l regroupe trois
épreuves : dénomination de substantifs, dénomination de verbes et dénomination orale sur entrée
auditive. Elle permet d’analyser le degré d’atteinte lexicale, le type d’erreur : phonologique,
sémantique, perceptif visuel et les temps de réponse. Enfin, la Batterie d’Evaluation des Troubles
Lexicaux ou BETL (Tran et Godefroy, 2011) est un outil d’évaluation des troubles acquis du langage
chez I’adulte. Elle comprend 54 items avec supports imagés utilisés dans trois taches : dénomination,
désignation, appariement sémantique. Ainsi, le manque du mot peut étre évalué particulierement dans

la tache de dénomination.

En résumé, bien que les critéres diagnostiques et les classifications aient évolués, le diagnostic des
APPs reste tardif et complexe (Gorno-Tempini et al., 2011; Tippett, 2020), et les classifications
montrent des lacunes, avec notamment des formes mixtes (Vandenberghe, 2016). Il parait ainsi
essentiel de mettre au point des mesures fiables et objectives qui tiennent compte des patients des le
début de la pathologie (Gorno-Tempini et al., 2011), afin d’établir au plus t6t un diagnostic précis
permettant d’envisager des prises en charge précoces et adaptées aux patients. A cette fin, des études
longitudinales sur les APPs sont nécessaires, en particulier pour la variante logopénique, qui est le
sous-type défini de maniere la moins cohérente (Gorno-Tempini et al., 2011), et pour laquelle le
diagnostic est particulierement difficile du fait du manque du mot qui est central et qui peut étre causé
par un grand nombre de pathologies différentes. Les capacités de répétition de phrases apparaissent
alors comme un élément qui pourra étre déterminant dans le diagnostic différentiel. Néanmoins on
constate que les épreuves utilisées actuellement manquent de sensibilité et de spécificité (Hohlbaum
et al., 2018).
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PARTIE 2. PARTIE PRATIQUE

16



1. Problématique

Dans un contexte de diagnostic tardif et complexe des aphasies progressives primaires (APPS)
et particuliérement de 1’aphasie progressive primaire logopénique (APPI), notre étude consiste a
vérifier la cohérence et I’intérét d’une épreuve plus sensible et plus spécifique de répétition de phrases

pouvant permettre un meilleur diagnostic précoce et différentiel de 1’APPI.

L’objectif principal de cette étude est ainsi de vérifier si les sujets APPs, et plus
particulierement les sujets APPI, ont des scores significativement différents en répétition de phrases
des sujets présentant une maladie d’Alzheimer (MA) et des sujets témoins.

Le premier objectif secondaire est de vérifier si le nombre de mots de contenu, le nombre total
de mots correctement répétés, et le nombre d’erreurs de substitutions et d’omissions, sont
significativement différents entre les sujets APPs et les sujets MA et témoins.

Le deuxiéme objectif secondaire est de vérifier si le type et le nombre d’erreurs de substitutions
et le nombre d’erreurs d’omissions, sont significativement différents entre les sujets APPI et les sujets
MA.

Le troisieme objectif secondaire est de vérifier quel variant d’APP a les scores les plus échoués
en répétition de phrases.

Enfin, le dernier objectif secondaire est de vérifier si le « gold standard » utilisé actuellement

en répétition de phrases est pathologique pour I’ensemble des APPs et pour chaque variant.

2. Matériel et méthode

2.1 Population

46 sujets ont été inclus dans cette étude (25 F ; 21 H) agés de 51 a 91 ans (moyenne = 71,3 ; écart-
type = 8,94). Parmi ces sujets, trois groupes de sujets ont été inclus : 16 sujets témoins, 10 sujets MA
et 20 sujets APPs. Parmi les sujets APPs, 13 présentaient une APP logopénique (APPI), 2 présentaient
une APP non fluente (APPnf) et 5 présentaient une APP versant sémantique (APPvs). (Tab. 1)

Les patients ont été inclus dans le cadre de rendez-vous de diagnostic orthophonique, au sein du centre
investigateur du Centre Mémoire de Ressources et de Recherche (CMRR) de I'Institut Claude
Pompidou (ICP) a Nice. Chacun des sujets ayant participé a I’étude a été inclus au protocole MarCo-

Sens. Ce protocole est une étude longitudinale plurimodale et multicentrique utilisant des marqueurs
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écologiques et sensoriels pour le diagnostic précoce et différentiel des pathologies corticales et sous-

corticales avec troubles cognitifs dont font notamment partie les aphasies progressives primaires.

Critéres d’inclusion du protocole MarCo-Sens :

- Agé de plus de 40 ans

- Consultant

dans un des centres

comportementales et/ou motrices

- Sachant lire, écrire et parler le francais

investigateurs, pour

- Ayant une couverture sociale (affilié a une assurance médicale)

des difficultés cognitives,

- Ne s’opposant pas a I’inclusion dans 1’étude apreés lecture de la note d’information

Critéres de non-inclusion du protocole MarCo-Sens :

- Patient sous tutelle ou curatelle

- Ayant des éléments physiques ou culturels susceptibles d’interférer avec la réalisation des tests.

TABLEAU 1. Caractéristiques des groupes de sujets.

APP APP non APP versant Maladie Témoins Total sujets
logopénique fluente sémantique  d'Alzheimer
Nombre de sujets 13 2 5 10 16 46
(femmes ; (8;5) (1;1) (1;4) 4;6) (11;5) (25;21)
hommes)
Tranche d’age 51-82 58-64 56-80 66-86 60-91 51-91
(moyenne ; écart- (72,2 ; 8,43) (61;424) (68;10,68) (78,2;62)  (68,6;837) (71,3;894)
pe)
MMSE moyen /30 25,7 19 20,8 21,4 29,1 25,3
(écart-type) (2,69) (NV/A) 9,68) 3.27) 0,81) (4,99)
DTLA moyen /100 85 47 68,6 83,6 79,2
(écart-type) (11,28) (15,56) (17,98) (17,53) N/A 17,74)

N/A = données manquantes ; MMSE APPnf : seulement 1 sujet APPnf sur 2 avait effectué le MMSE ; DTLA témoins : les sujets
témoins n’ont pas effectué le DTLA

2.2 Matériel

L’évaluation de la répétition a été effectuée par le biais d’une épreuve de répétition de phrases appelée

« sentence span » (Arslan et al., 2020), soit « empan de phrases ». Le sentence span était composé de

quatorze phrases francaises de longueur et de complexité syntaxique croissante. Elles étaient

composées d’un nombre croissant de mots de contenu, appelés « span », soit « empan », allant de trois
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(ex. « La fille mange un gateau ») a neuf (ex. « Les chercheurs en archéologie ont découvert une grande

tombe romaine dont des squelettes et des outils tranchants »). 11 y avait deux phrases par span de mots

de contenu. Le nombre de mots total dans 1’épreuve s’¢levait a 157, dont 84 mots de contenu. La tache,
chronométrée et enregistrée, consistait a répéter ces phrases aprés énonciation par I’examinateur. Le
sentence span était sous forme de tableau, afin de pouvoir y inscrire les données relevées, et les
productions émises. Il était composé de 8 colonnes : n° de I’item ; nombre de mots de contenu et entre
parentheses le nombre total de mots dans la phrase ; item ; nombre de mots de contenu répétés ; nombre
de mots répétés au total ; erreurs semantiques (en nombre) ; erreurs phonologiques (en nombre) ; temps

de répétition. Ce sont dans les 5 derniéres colonnes que 1’on inscrivait les performances de répétition.

2.3 Méthode

Dans le cadre de cette étude, 46 sujets ont été recrutés, une matinée par semaine, entre le 09/10/2020
et le 23/04/2021 au CMRR de I’ICP a Nice, et ont été recus une seule fois. Pour les sujets qui se
présentaient avec un accompagnateur, ce dernier pouvait assister a ’entretien, mais devait quitter la
salle pendant le bilan. Le temps total de la rencontre, comprenant I’entretien et les épreuves du bilan,
était de 45 a 60 minutes, en fonction du temps pris pour I’entretien, et du nombre d’épreuves
complémentaires effectuées. Le temps d’administration du sentence span entier était d’environ 7

minutes.

Le sentence span a été intégré aux épreuves de diagnostic orthophonique classique déja pratiquées. Le
DTLA, test de Détection des Troubles du Langage chez I’Adulte et la personne agée (Macoir et al.,
2017), était effectue en premier lieu. Nous nous sommes particulierement intéressés a I’épreuve de
répétition de mots, de logatomes et de phrases du DTLA, qui était enregistrée grace a un microphone

Zoom H1n afin d’en conserver les données.

Suite au DTLA, nous faisions passer le sentence span, également enregistré grace au microphone, afin
d’en conserver les données, et de les reprendre ultérieurement, si nécessaire, pour I’analyse. Le sujet
¢tait informé avant de commencer, qu’il allait devoir répéter plusieurs phrases, de longueur et de
complexité croissantes. L’orthophoniste énoncait chaque phrase une seule fois. L’épreuve était
chronométrée, le chronometre était lancé a la fin de I’énonciation par I’orthophoniste, et arrété a la fin
de la production par le sujet. Les productions erronées (ajouts, substitutions sémantiques et/ou

phonologiques, etc.) et les omissions étaient inscrites en rouge. La tache était interrompue lorsque deux
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items d'un empan n’étaient pas correctement répétés, et lorsqu'un seul élément était correctement

répété, un demi-point était attribué.

Lorsque le sentence span était fini, nous passions aux épreuves du Grémots (Bézy et al., 2016), dont
les données étaient recueillies sur une tablette tactile. 1l fallait choisir, en fonction de ce qui avait été
observé et relevé a I’entretien et au DTLA, quelles épreuves complémentaires faire passer afin
d’approfondir le diagnostic. La premiéere que nous faisions systématiquement passer était I’épreuve de
répétition de phrases. Cette épreuve était également enregistrée grace au microphone, afin d’en

conserver les données.
3. Stratégie d’analyse des donnees

Les scores ont été recueillis dans un tableur Excel. Les moyennes, les écart-types standards, les valeurs
maximales et minimales de chaque critere de mesure et pour chaque échantillon ont été calculés grace

aux formules Excel. Les figures ont été créees dans Excel et reportées dans ce document.

Pour vérifier la significativité des scores, nous avons utilisé des tests non paramétriques, car chaque
échantillon analysé contenait moins de 20 sujets. Tous les tests ont €té calculés sur le site BiostaTGV

(http://biostatgv.sentiweb.fr/?module=tests).

Les criteres de mesure de 1’objectif principal sont les scores obtenus a 1’épreuve de répétition de
phrases (sentence span) des sujets APPs (tout variant confondu), APPI, MA et témoins. Le test de
Kruskal-Wallis a été utilisé pour comparer les scores des sujets APPs et des sujets APPI a ceux des
sujets MA et témoins. Le test de Mann-Whitney a été utilisé pour comparer les scores des sujets APPs
et MA, des sujets APPs et témoins, des sujets APPI et MA, et des sujets APPI et témoins.

Les criteres de mesure du premier objectif secondaire sont : le nombre de mots de contenu et le nombre
total de mots correctement répétés, le nombre d’erreurs de substitutions et d’omissions des sujets
APPs, MA et témoins. Le test de Kruskal-Wallis a été utilisé pour comparer les critéres des sujets
APPs a ceux des sujets MA et témoins. Le test de Mann-Whitney a été utilisé pour comparer les criteres
des sujets APPs et MA et des sujets APPs et témoins.

Les critéres de mesure du deuxiéme objectif secondaire sont : le nombre et le type d’erreurs de
substitutions et le nombre d’erreurs d’omissions des sujets APP1 et MA. Le test de Mann-Whitney a

été utilisé pour comparer les critéres des sujets APPIl et MA.
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Les critéeres de mesure du troisieme objectif secondaire sont les scores de répétition de phrases
(sentence span) des sujets présentant un variant d’APP. Le test de Kruskal-Wallis a été utilisé pour
comparer les scores des sujets APPI a ceux des sujets APPnf et APPvs, et le test de Mann-Whitney a

été utilisé pour comparer les scores des sujets APPI et APPnf, et des sujets APPI et APPvs.

Pour répondre au dernier objectif secondaire, les critéres de mesure utilisés sont les scores a I’épreuve
de répétition de phrases du Grémots (Bézy et al., 2016), des sujets diagnostiqués APPs. Une analyse

descriptive a été effectuée.

4. Résultats

4.1 Comparaison des scores de répétition de phrases des sujets APPs et des
sujets APPI avec ceux des sujets MA et témoins

4.1.1 Comparaison des scores de répétition de phrases des sujets APPs avec ceux des sujets
MA et témoins

Les sujets présentant une APP ont un score moyen de sentence span (noté sur 9) s’élevant a 5,3 (écart-
type (ET) = 1,66), contre un score moyen de 6 (ET = 1,56) pour les sujets MA, et un score moyen de
7,4 (ET = 0,63) pour les sujets témoins. Nos résultats montrent une différence statistiguement
significative des scores de répétition de phrases entre les sujets APPs et les sujets MA et témoins (H =
20.4, p <.001). Les résultats montrent également une différence statistiguement significative entre les
sujets APPs et les sujets témoins (U = 295, p <.001). lls ne montrent pas de différence significative
entre les sujets APPs et les sujets MA (U = 126.5, p = 0.240). (Fig. 3)

FIGURE 3. Comparaison des scores de répétition de phrases des sujets APPs avec ceux des sujets MA et

témoins.
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Comme on peut le voir sur cette figure, les sujets APPs ont une atteinte plus importante de la répétition
de phrases que les sujets MA et témoins, avec un score moyen de sentence span s’élevant a 5,3 (ET =
1,66) sur 9, contre un score moyen de 6 (ET = 1,56) pour les sujets MA, et un score moyen de 7,4 (ET

= 0,63) pour les sujets témoins.

4.1.2 Comparaison des scores de répétition de phrases des sujets APPI avec ceux des sujets
MA et témoins

Les sujets APPI ont un score moyen de sentence span s’¢levant a 5,8 (ET = 0,99), contre un score
moyen de 6 (ET = 1,56) pour les sujets MA, et un score moyen de 7,4 (ET = 0,63) pour les sujets
témoins. Nos résultats montrent une différence statistiquement significative des scores de répétition de
phrases entre les sujets APPI et les sujets MA et témoins (H = 16.1, p < .001). Les résultats montrent
également une différence statistiquement significative entre les sujets APPs et les sujets témoins (U =
20, p <.001). lls ne montrent pas de différence significative entre les sujets APPI et les sujets MA (U
=74.5, p = 0.563). (Fig. 4)

FIGURE 4. Comparaison des scores de répétition de phrases des sujets APPI avec ceux des sujets MA et

témoins.
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Cette figure montre que les sujets APPI ont une atteinte plus importante de la répétition de phrases,
que les sujets MA et témoins, avec un score moyen de sentence span s’¢levant a 5,8 (ET =0,99),
contre un score moyen de 6 (ET = 1,56) pour les sujets MA, et un score moyen de 7,4 (ET = 0,63)

pour les sujets témoins.
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4.2 Comparaison approfondie des scores de répétition de phrases des sujets
APPs avec ceux des sujets MA et témoins

4.2.1 Comparaison du nombre de mots de contenu et du nombre total de mots correctement
répétés par ces trois groupes

Les sujets APPs ont répété en moyenne 50,4 (ET = 18,8) mots de contenu, contre en moyenne 52,6
(ET =20,44) et 59,2 (ET = 8,45) mots de contenu dans les groupes respectifs des sujets MA et témoins.
Nos résultats ne montrent pas de différence significative de nombre de mots de contenu correctement
répétés entre les sujets APPs, MA et témoins (H = 1.5, p = 0.477), ni entre les sujets APPs et témoins
(U =200, p=0.208), ni entre les sujets APPs et MA (U = 112.5, p = 0.597). (Fig. 5)

Les sujets APPs ont répété en moyenne 91 (ET = 37,3) mots au total, contre en moyenne 95,2 (ET =
37,88) et 109 (ET = 15,63) mots au total dans les groupes respectifs des sujets MA et temoins. Nos
résultats ne montrent pas de différence significative de nombre total de mots correctement repétes entre
les sujets APPs, MA et témoins (H = 1.1, p = 0.577), ni entre les sujets APPs et temoins (U =195, p =
0.272), ni entre les sujets APPs et MA (U = 104.5, p = 0.860). (Fig. 6)

FIGURES 5 et 6. Comparaison du nombre de mots de contenu et du nombre total de mots correctement

répétés par les sujets APPs, avec ceux des sujets MA et témoins.
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Ces deux figurent permettent de voir que les sujets APPs ont une atteinte plus importante de la
répétition de phrases, en analysant le nombre de mots de contenu, et le nombre total de mot
correctement répétés. Les sujets APPs ont en effet répété en moyenne 50,4 (ET = 18,8) mots de
contenu, et en moyenne un total de 91 (ET = 37,3) mots, contre en moyenne 52,6 (ET = 20,44) et 59,2
(ET = 8,45) mots de contenu et en moyenne 95,2 (ET = 37,88) et 109 (ET = 15,63) mots au total dans

les groupes respectifs des sujets MA et témoins.
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4.2.2 Comparaison du nombre d’erreurs de substitutions et d’omissions pour les trois

groupes

Les sujets APPs ont fait en moyenne 5,1 (ET = 4,56) substitutions contre en moyenne 4,1 (ET = 2,47)
par les sujets MA et 0,8 (ET = 0,77) par les témoins. Nos résultats montrent une différence
statistiquement significative du nombre de substitutions entre les sujets APPs et les sujets MA et
témoins (H = 23.6, p < .001). Les résultats montrent également une différence statistiquement
significative entre les sujets APPs et les sujets témoins (U = 22.5, p < .001). lls ne montrent pas de
différence significative entre les sujets APPs et les sujets MA (U = 96.5, p = 0.894). (Fig. 7)

Les sujets APPs ont fait en moyenne 25,1 (ET =9,17) omissions contre en moyenne 27,1 (ET = 12,67)
par les sujets MA et 0,1 (ET = 0,34) par les témoins. Nos résultats montrent une différence
statistiquement significative du nombre d’omissions entre les sujets APPs et les sujets MA et témoins
(H = 31.7, p <.001). Les resultats montrent également une différence statistiquement significative
entre les sujets APPs et les sujets témoins (U = N/A, p < .001). lls ne montrent pas de différence
significative entre les sujets APPs et les sujets MA (U = 111.5, p = 0.628). (Fig. 8)

FIGURES 7 et 8. Comparaison du nombre d’erreurs de substitutions et d’erreurs d’omissions par les sujets

APPs, avec ceux des sujets MA et témoins.
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On observe sur ces deux figures que les sujets APPs émettent plus de substitutions que les deux autres
groupes, mais moins d’omissions que les sujets MA. En comparaison, les sujets témoins ne font
pratiqguement aucunes erreurs d’omission, et trés peu d’erreurs de substitutions. Les sujets APPs ont
fait en moyenne 5,1 (ET = 4,56) substitutions contre en moyenne 4,1 (ET = 2,47) dans le groupe MA
et 0,8 (ET = 0,77) dans le groupe témoins ; et en moyenne 25,1 (ET = 9,17) omissions contre en
moyenne 27,1 (ET = 12,67) dans le groupe MA et 0,1 (ET = 0,34) dans le groupe témoins.
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4.3 Comparaison des erreurs dans la répétition de phrases des sujets APPI avec
celles des sujets MA

4.3.1 Comparaison du type et du nombre d’erreurs de substitutions par ces deux groupes

Les sujets APPI ont fait en moyenne 4,7 (ET = 2,84) substitutions totales, contre en moyenne 4,1 (ET =
2,47) par les sujets MA ; et en moyenne 3,6 (ET = 2,69) substitutions sémantiques, contre 3,3 (ET =
2,5) par les sujets MA ; et en moyenne 1,1 (ET = 0,95) substitutions phonologiques, contre 0,8 (ET =
1,03) par les sujets MA. Nos résultats ne montrent pas de différence significative sur le nombre de
substitutions totales entre les sujets APPl et MA (U =73, p = 0.639), ni sur le nombre de substitutions
sémantiques entre ces sujets (U = 71, p = 0.729), et ni sur le nombre de substitutions phonologiques
entre ces sujets (U = 77.5, p = 0.431). (Fig. 9)

FIGURE 9. Comparaison du type et du nombre d’erreurs de substitutions par les sujets APPI et MA.
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Cette figure montre que les sujets APPI font plus de substitutions que les sujets MA, en moyenne 4,7
(ET =2,84) contre 4,1 (ET =2,47), qu’elles soient phonologiques et/ou sémantiques. Nous remarquons
également que les sujets APPI font plus de substitutions sémantiques (en moyenne 3,6, ET = 2,69) que

phonologiques (en moyenne 1,1, ET = 0,95).

4.3.2 Comparaison du nombre d’erreurs d’omissions par ces deux groupes

Les sujets APPI ont fait en moyenne 26,2 (ET = 8,83) erreurs d’omission contre en moyenne 27,1 (ET
= 12,67) par les sujets MA. Nos résultats ne montrent pas de différence significative du nombre
d’erreurs d’omissions entre les sujets APP1 et MA (U = 61.5, p = 0.852). (Fig. 10)
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FIGURE 10. Comparaison du nombre d’erreurs d’omissions entre les sujets APPI et MA.
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Cette figure montre que les sujets APPI ont fait Iégérement moins d’erreurs d’omissions que les sujets
MA. En effet, les sujets APPI1 ont fait en moyenne 26,2 (ET = 8,83) erreurs d’omission contre en

moyenne 27,1 (ET = 12,67) par les sujets MA.

4.4 Comparaison des scores de répétitions de phrases des sujets APPI avec
ceux des sujets APPnf et APPvs

Les sujets APPI ont un score moyen de sentence span de 5,8 (ET = 0,99), contre un score moyen de 2
(ET =2,83) pour les sujets APP non fluentes (APPnNf), et de 5,2 (ET = 1,3) pour les sujets APP versant
sémantiques (APPvs). Bien qu’ils soient proches d’une différence statistiquement significative, nos
résultats ne montrent pas de différence significative des scores de répétition de phrases entre les trois
variants d’APP (H = 5.6, p = 0.061). Ils ne montrent pas non plus de différence significative entre les
sujets APPI et APPvs (U =43, p = 0.308). En revanche, ils montrent une différence statistiquement
significative entre les sujets APPI et APPnf (U = 25.5, p = 0.036). (Fig. 11)

FIGURE 11. Comparaison des scores de répétition de phrases des sujets APPI, avec ceux des sujets APPnf et
APPvs.
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Cette figure permet de montrer que les sujets APPI ont de meilleurs scores de répétition que les deux
autres variants, et que les sujets APPnf ont une atteinte de la répétition de phrases plus importante que
les deux autres variants a I’épreuve du sentence span. En effet, les sujets APPI ont un score moyen de
sentence span s’élevant a 5,8 (ET =0,99) sur 9, contre un score moyen de 5,2 (ET = 1,3) pour les sujets
APPvs, et de 2 (ET = 2,83) pour les APPnf.

4.5 Analyse des scores obtenus a 1’épreuve de répétition de phrases « gold
standard » de bilan orthophonique par les sujets APPs

Parmi les 20 sujets présentant une APP, 11 ont obtenu un score pathologique (< 4) a I’épreuve de
répétition de phrases du Grémots, 6 sujets ont obtenu un score non pathologique (= 4). 3 sujets

n’avaient pas effectue cette épreuve. (Tab. 2)

TABLEAU 2. Scores obtenus a I’épreuve de répétition de phrases « gold standard » par les sujets APPs.

APPI APPnf APPvs Total APPs
(n=13;2N/A) (n=2;1N/A) (n=5) (n=20;3N/A)
Score Grémots
pathologique 6 1 4 11
(entre O et 3)
Score Grémots
non pathologique 5 N/A 1 6

(=4)

N/A : données manquantes

Ce tableau permet d’observer qu’a I’épreuve de répétition de phrases du Grémots (notée sur 4), sur un
total de 20 sujets présentant une APP, 11 ont obtenu un score pathologique de répétition de phrases, et
6 ont obtenu un score non pathologique ; 3 sujets n’avaient pas effectué cette épreuve. Parmi ces sujets,
sur un total de 13 sujets APPI, 6 ont obtenu un score pathologique (< 4) et 5 ont obtenu un score non
pathologique (= 4) ; 2 sujets APPI n’avaient pas effectué cette épreuve. Sur un total de 2 sujets APPnf,
1 a obtenu un score pathologique, et 1 sujet n’avait pas effectué cette épreuve. Sur un total de 5 sujets

APPvs, 4 ont obtenu un score pathologique, et 1 a obtenu un score non pathologique.
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DISCUSSION

Nous avons cherché dans notre étude a appliquer une nouvelle épreuve de répétition de phrases dans
le but de diagnostiquer ’aphasie progressive primaire logopénique (APPI) a son stade débutant, et de
permettre un diagnostic différenticl avec d’autres pathologies neurodégénératives, notamment la
maladie d’Alzheimer (MA). Le variant logopénique est le sous-type le plus récemment identifié dans
le spectre de I’aphasie progressive primaire (Gorno-Tempini et al., 2011), et les données caractérisant
ce variant sont encore rares. L'une des deux caractéristiques principales de 1’ APPI1 est un déficit dans
la répétition de phrases, engendré par un trouble de la boucle phonologique (Gorno-Tempini et al.,
2008; Henry et al., 2016). Or, bien que ce déficit soit un €élément majeur dans les criteres de diagnostic
de I’APPI, jusqu’a présent, cette atteinte n’a été évaluée qu’avec des tests courts, comportant peu
d’items, et permettant une analyse peu approfondie du type d’erreurs émises (Gorno-Tempini et al.,
2004, 2008; Leyton et al., 2011; Mesulam, Wieneke, et al., 2009; Wicklund et al., 2014). Ce manque
d’uniformité dans 1’évaluation de la répétition de phrases nécessiterait donc la mise en place de
batteries valides et fiables contenant un nombre suffisant d’items a répéter, d’ou I’intérét de notre
étude, qui allait dans le sens de la problématique soulevée en 2018 par Hohlbaum et son équipe
(Hohlbaum et al., 2018).

L’objectif principal de cette étude était de veérifier si les sujets présentant une APP, et particulierement
les sujets présentant une APP logopénique, avaient des scores significativement différents en répétition
de phrases, des sujets présentant une maladie d’Alzheimer (MA) et des sujets témoins. Pour répondre
a cet objectif, nous avons comparé les scores obtenus a I’épreuve de sentence span par ces sujets. Nos
résultats ont montré que les sujets APPs avaient une atteinte globalement plus importante que les sujets
MA et témoins. Nos resultats montraient en effet une différence statistiquement significative forte
entre les scores des sujets APPs et des sujets témoins. Certes, il n’y avait pas de différence
statistiquement significative entre les sujets APPs et MA, mais cela pouvait s’expliquer par le fait que
le nombre de sujets MA inclus (n = 10) était inférieur au nombre de sujets APPs (n = 20), les analyses
ne pouvaient donc pas étre parfaitement linéaires. Mais ces résultats montraient néanmoins que les
APPs avaient une atteinte plus importante de la répétition de phrases, et ils étaient donc soutenus par
les résultats préliminaires de 1’étude d’Arslan et son équipe, a I’origine de cette épreuve (Arslan et al.,
2020), qui démontre que les sujets APPs ont des scores de répétition de phrases inférieurs aux sujets
MA et témoins. Plus précisément, et pour répondre a notre objectif, nous avons comparé les scores des

sujets APPI avec ceux des sujets MA et témoins. Les sujets APPI avaient des scores de répétition de
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phrases inférieurs aux sujets MA et témoins. Une forte différence statistiguement significative était
observable entre les sujets APPI et témoins, mais pas entre les sujets APPI et MA, qui avaient des
résultats assez proches. Cette absence de différence significative pouvait s’expliquer par le fait que les
sujets MA étaient a un stade plus avancé dans leur pathologie (MMSE moyen = 21,4, ET = 3,27) que
les sujets APPI, qui étaient plutét a un stade débutant de leur pathologie (MMSE = 25,7, ET = 2,69 ;
U = 141.5, p = 0.034). Néanmoins, ces résultats sont soutenus par ceux de Hohlbaum (Hohlbaum et
al., 2018), qui a effectué une étude longitudinale sur les scores obtenus a une épreuve de répétition de
14 phrases par des sujets APPI et témoins. Ses résultats montrent une atteinte plus importante de la
répétition de phrases par les sujets APPI comparé aux témoins. Ainsi les résultats de I’objectif principal
montraient une atteinte plus importante de la répétition de phrases chez les sujets APPs, et notamment
les sujets APPI, comparé aux sujets MA et aux témoins. Une telle épreuve de répétition de phrases
pourrait donc permettre un diagnostic différentiel des APPs, et particuliérement de I’ APP logopénique,
avec la maladie d’Alzheimer, pathologie neurodégénérative proche de I’APPI, du fait de I’évolution
de cette derniére (Gorno-Tempini et al., 2011).

Le premier objectif secondaire était de veérifier si le nombre de mots de contenu, le nombre total de
mots correctement répétés, et le nombre d’erreurs de substitutions et d’omissions des sujets présentant
une APP étaient significativement différents des sujets présentant une MA et des sujets témoins. Bien
que nos resultats n’cussent pas de différence statistiquement significative du nombre de mots de
contenu et de mots total correctement répétés entre ces trois groupes, nous pouvions faire une analyse
descriptive de ceux-ci. En effet nos résultats montraient une atteinte majorée dans la répétition de
phrases chez les sujets APPs, comparé aux sujets MA et aux témoins. Les sujets APPs ont répété moins
de mots de contenu et de mots au total que les deux autres groupes, ce qui allait dans le sens des
résultats obtenus dans 1’objectif principal. Nos résultats étaient une nouvelle fois soutenus par ceux
d’Arslan, qui a également comparé le nombre de mots de contenu et le nombre total de mots
correctement répétés, et obtient des scores inférieurs par les sujets APPs, comparés a ceux des sujets
MA et témoins (Arslan et al., 2020). Pour ce qui reléve de I’analyse du nombre de substitutions, les
sujets APPs étaient ceux qui en ont fait le plus, comparé aux sujets MA et témoins. D’autant plus qu’il
y avait une forte différence statistiquement significative du nombre de substitutions entre les témoins
et les APPs ; il n’y en avait pas entre les sujets APPs et les sujets MA néanmoins. Mais ces résultats
étaient a nouveau soutenus par ceux d’Arslan, qui obtient des résultats similaires a la comparaison du
nombre d’erreurs de substitution entre les sujets APPs, MA et témoins (Arslan et al., 2020). Nous

avons également souhaité comparer le nombre d’erreurs d’omission entre ces trois groupes. Les sujets
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APPs ont fait plus d’omissions que les sujets témoins, ces résultats étaient fiables étant donnée la forte
différence statistiquement significative entre ces deux groupes. Néanmoins, et contrairement aux
résultats préliminaires d’Arslan, qui reléve plus d’omissions chez les APPs que chez les MA (Arslan
et al.,, 2020), nos résultats montraient que les sujets MA avaient fait légeérement plus d’erreurs
d’omissions dans la répétition de phrases que les sujets APPs. Mais ces résultats n’avaient pas de
différence statistiquement significative, ces analyses seraient donc a approfondir dans de futures
études, afin de déterminer si le nombre d’omissions pourrait étre plus élevé chez les sujets MA que
chez les sujets APPs. D’autant plus que la limite relevant de la différence de score au MMSE entre les
MA et les APPs était a prendre en compte. Ainsi, il était intéressant de se pencher sur des analyses
plus approfondies des atteintes de la répétition de phrases, notamment sur les erreurs de substitutions
et d’omissions, qu’il serait nécessaire de relever lors de la passation d’épreuves de répétition de
phrases. En effet, ces élements peuvent apporter un réel plus dans le diagnostic différentiel entre les

APPs et une maladie neurodégénérative comme la maladie d’Alzheimer.

Le deuxieme objectif secondaire était de vérifier si le type et le nombre d’erreurs de substitutions et si
le nombre d’erreurs d’omissions, étaient significativement différents entre les sujets APPI et les sujets
MA. Nous avons d’abord analysé le nombre et le type d’erreurs de substitution (Sémantiques,
phonologiques et totales) entre les sujets APPI et les sujets MA. Les différences n’étaient pas
statistiquement significatives, entre les sujets APPI et MA, que ce soit sur les erreurs de substitutions
totales, sémantiques ou phonologiques, mais nous avons fait des analyses descriptives et critiques de
nos résultats. Ainsi, nous avons observé que les sujets APPI font globalement plus de substitutions que
les sujets MA, qu’elles soient sémantiques, phonologiques ou totales. Nous avons notamment
remarqué dans ces résultats que les sujets APPI avaient fait plus de substitutions phonologiques que
sémantiques. Ces résultats ne vont pas dans le sens de ce qu’Hohlbaum a démontré en 2018. En effet,
les sujets APPI de son étude ont effectué une majorité d’erreurs phonologiques (Hohlbaum et al.,
2018), et C’est aussi ce qu’a observé Beales en 2019 (Beales et al., 2019). Cette différence peut
s’expliquer par le fait que les erreurs phonologiques sont supposées étre une caractéristique fréquente
mais non nécessaire dans I’ APP1 (Gorno-Tempini et al., 2011; Leyton et al., 2014; Petroi et al., 2014).
De plus, un de nos sujet APPI avait fait 11 substitutions sémantiques, ce qui a fait augmenter la
moyenne de celles-ci. Néanmoins, nos résultats montraient que les APPI faisaient globalement plus de
substitutions sémantiques que phonologiques. Enfin, nous avons comparé¢ le nombre d’erreurs
d’omissions entre les sujets APPI et MA, et la différence n’était pas statistiguement significative,

néanmoins, nous avons pu observer que les sujets APPI faisaient légérement moins d’erreurs
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d’omissions que les sujets MA, mais la limite relevant des différences de score au MMSE entre ces

deux groupes était toujours a prendre en compte.

Le troisieme objectif secondaire est de vérifier quel variant d’APP avait les scores les plus échoués en
répétition de phrases. Nous avons comparé les scores obtenus au sentence span par les sujets présentant
un variant d’ APP. Et nos résultats étaient surprenants. En effet, les sujets APPI étaient ceux qui avaient
le mieux répété comparé aux sujets APPnf et APPvs. Et ce sont les sujets APPnf qui avaient une
atteinte plus importante de la répétition de phrases. Ces résultats ne sont pas retrouvés dans la
littérature. En effet, Rohrer affirme que I’atteinte de la boucle phonologique est plus sévére dans I’ APP
logopénique que dans les autres variants (Rohrer et al., 2010) ; et surtout ces résultats n’allaient pas
dans le sens de la classification actuellement commune de Gorno-Tempini, qui définit I’atteinte de la
répétition de phrases comme un critére diagnostique essentiel de I’ APP1 (Gorno-Tempini et al., 2011).
Cependant, nos résultats n’avaient pas de différence statistiquement significative entre les sujets APPI
et APPvs, et une différence statistiquement significative assez faible entre les sujets APPI et APPnf.
De plus, nous avions 13 sujets APPI, contre 5 sujets APPvs et 2 sujets APPnf. Une comparaison linéaire
n’était pas possible, nous n’avions pas assez de sujets APPvs et APPnf pour former un échantillon
assez important et représentatif. De plus, les sujets APPnf et APPvs inclus avaient des scores au MMSE
signalant qu’ils étaient a un stade avancé de leur pathologie (19 pour le sujet APPnf qui avait passé
I’épreuve et en moyenne 20,8 (ET = 9,68) pour les sujets APPvs), comparé aux scores des sujets APPI
(MMSE moyen = 25,7 (2,69)). En conséquence, des sujets dont la pathologie est a un stade avancé ont
des troubles importants venant impacter indirectement les capacités de répétition de phrases. Ainsi
pour conclure, cet objectif était de comparer les scores en répétition de phrases des différents variant
d’APP, afin de voir si notre épreuve donnait des résultats allant dans le sens de la classification
actuellement commune (Gorno-Tempini et al., 2011). Mais nos échantillons de sujets APPnf et APPvs
n’étaient pas assez représentatifs, et nos résultats €taient ainsi surprenant, car les sujets APPI avaient

mieux répété que les deux autres groupes.

Enfin, le dernier objectif secondaire était de vérifier si le « gold standard » utilisé actuellement en
répétition de phrases était pathologique pour I’ensemble des APPs et pour chaque variant. Pour
répondre a cet objectif, les criteres de mesure utilisés étaient les scores a 1’épreuve de répétition de
phrases du Grémots (Bézy et al., 2016) des sujets diagnostiqués APPs. Nous avons fait une analyse
descriptive de nos résultats. Parmi les 20 sujets APPs, 17 avaient passé¢ I’épreuve de répétition de

phrases du Grémots. Seulement 11 sujets ont obtenu un score qui les diagnostiquaient comme
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« pathologique », c’est-a-dire qu’ils ont correctement répété entre O et 3 phrases, sur un total de 4
phrases. Ainsi, 6 sujets ont répété correctement toutes les phrases a cette épreuve, et ont donc obtenu
un score dans la norme, non pathologique. Or, ces 6 sujets ont été diagnostiqués comme présentant
une APP lors d’épreuves complémentaires de bilan (5 avaient une APPI et 1 avait une APPvs). Ainsi,
si I’on restait basé sur 1’épreuve du Grémots comme unique épreuve de répétition de phrases, ces 6
sujets n’auraient pas été diagnostiqués comme présentant un trouble de la boucle phonologique. Cet
écueil peut étre expliqué par le fait que sur les 5 sujets APPI, 2 sujets avaient des scores de MMSE
dans la norme (28 et 29), les 3 autres avaient des scores moyen (2 avaient un MMSE a 25, 1 avait un
MMSE a 24). Ainsi, nous pouvions supposer que les 2 sujets avec un MMSE élevé étaient dans leur
stade débutant, et I’atteinte de la répétition de phrases était encore trop légere ; mais cela n’expliquait
pas les scores a I’épreuve du Grémots pour les 3 autres sujets, qui n’avaient pas un score de MMSE
particulierement éleve. Nous pouvions donc supposer que I’épreuve « gold standard » du bilan
orthophonique des APPs n’était pas assez fine pour détecter des difficultés profondes de la boucle
phonologique. Cette analyse allait dans le sens de constats soulevés par plusieurs auteurs (Auclair-
Ouellet et al., 2015; Hohlbaum et al., 2018; Tippett, 2020), qui s’interrogent sur la pertinence et la
sensibilité des épreuves de répétition de phrases utilisées a ce jour, car le diagnostic des APPs et
particulierement de I’APP logopénique demeure tardif et les critéres sont souvent confondus avec

d’autres maladies neurodégénératives.

Nous avons soulevé un certain nombre de limites dans notre étude a prendre en compte dans 1’analyse
des résultats. Dans un premier temps, nous n’avions pu inclure que peu de patients APPvs (n = 5) et
de patients APPnf (n = 2), ce qui biaisait nos analyses comparatives. D’autre part, une limite dans nos
analyses était le fait que les sujets APPI étaient a un stade debutant de leur pathologie, et cela se relevait
dans le score moyen au MMSE de ce groupe (25,7 ; ET = 2,69), comparé aux sujets MA et aux autres
variants d’APP. Néanmoins, ce facteur restait intéressant, car dans cette étude nous souhaitions
appliquer notre épreuve dans le but d’obtenir un diagnostic précoce, c’est-a-dire a un stade débutant

de ’APP logopénique.

Le but de notre étude était d’appliquer et valider une nouvelle épreuve de répétition de phrases pour le
bilan orthophonique, qui permettrait un diagnostic précis, fiable, précoce et différentiel des APPs et
particuliérement de I’ APP logopénique. En effet, cette problématique relevant de la nécessité de pallier
les limites des critéres diagnostiques actuels, en uniformisant I’évaluation de la répétition de phrases

dans le bilan des APPs et en privilégiant I’utilisation de tests pertinents afin d’obtenir des résultats
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comparables et reproductibles entre les études, a déja été soulevee dans des études antérieures (Auclair-
Ouellet et al., 2015; Hohlbaum et al., 2018). Aujourd’hui encore, de nombreux efforts doivent étre
faits afin d’améliorer I'acces aux soins des personnes présentant une APP, notamment la sensibilisation
des cliniciens traitants, I'amélioration de la formation des orthophonistes et I'élaboration de lignes
directrices fondées pour les prises en charge thérapeutiques (Volkmer et al., 2020). En effet, a ce jour,
les stratégies non médicamenteuses, telles que 1’orthophonie, sont les seules a montrer leur efficacité.
Ainsi, une prise en charge orthophonique est fortement conseillée, afin de limiter la dépendance,
d’optimiser les capacités résiduelles, voire d’instaurer des stratégies compensatoires (Hommet et al.,
2008). Cette prise en charge s’inscrit dans un suivi pluridisciplinaire, en collaboration avec I’entourage

du patient (Shigaeff et al., 2017).
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CONCLUSIONS ET PERSPECTIVES

Le trouble de la répétition de phrases dans I’aphasie progressive primaire logopénique (APPI)
est un critere essentiel de son diagnostic. Or les épreuves de bilan orthophonique existantes pour
évaluer ce deficit présentent des lacunes, et les atteintes subtiles de la boucle phonologique au stade
débutant de I’APP1 peuvent passer inapercues. Cela peut entrainer des erreurs de diagnostic, I’ APP1
étant souvent confondue avec d’autres pathologies neurodégénératives comme la maladie d’ Alzheimer
(MA) et une prise en charge inadaptée ou retardée. Le but de notre étude était d’appliquer une nouvelle
épreuve de répétition de 14 phrases, le « sentence span », lors de bilans orthophoniques, a des sujets
présentant une APP, une MA et a des témoins, afin de déterminer si une épreuve plus longue et plus
compléte permettait d’obtenir des différences significatives entre chaque groupe. Nous avons regu 46
patients dont 20 sujets APPs (13 APPI, 5 APPvs et 2 APPnf), 10 sujets MA et 16 témoins.

Dans le cadre de cette démarche diagnostique, I’objectif principal était de vérifier s’il existait
une différence significative des scores de répétition entre les sujets APPs, et particulierement pour le
variant logopénique, et les sujets MA ou témoins. Les résultats furent concluant : les sujets APPs, et
particulierement les sujets APPI, avaient une atteinte majorée de la répétition de phrases comparée aux
deux autres groupes. Grace a une analyse approfondie permettant de répondre aux différents objectifs
secondaires, nous avons obtenu des résultats confirmant que cette épreuve permettait de différencier
les sujets APPs de la MA, et particulierement les sujets APPI de la MA. En revanche, nos résultats ont
montré que les sujets APPI avaient de meilleurs scores de répétition de phrases lorsque nous les
comparions aux deux autres variants. Mais nous n’avions pas assez de sujets APPvs et APPnf pour
une comparaison statistiguement significative. Enfin, nous avons démontré que 1’épreuve « gold
standard » de répétition de phrases en bilan orthophonique ne diagnostiquait comme pathologique que
11 sujets sur 17 diagnostiqués APPs. L’épreuve du Grémots n’est donc pas assez sensible pour détecter

des atteintes profondes de la boucle phonologique, particulierement au stade débutant de la pathologie.

Il serait intéressant, dans de futures études, de poursuivre la validation de notre épreuve, qui
pourrait réellement faire avancer le diagnostic précoce et différentiel des APPs, et notamment de I’ APP
logopénique, en incluant plus de sujets APPs. D’autant plus que le sujet des aphasies progressives
primaires est encore trop flou en ce qui concerne le diagnostic, mais aussi quand il s’agit de la prise en
charge, en recherche comme en pratique. Ainsi, il est nécessaire de poursuivre les recherches
scientifiques pour faire en sorte qu’en pratique, les orthophonistes soient plus et mieux formés sur le

sujet des APPs, et puissent mettre en place des axes de prise en charge adaptés et efficaces.
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ANNEXES

Annexe 1. Différences entre la classification des APP par Mesulam en 2001 et par Gorno-

Tempini en 2011.

Critéres diagnostiques des APP d’aprés Mesulam
(Mesulam, 2001)

Critéres d’inclusion et d’exclusion pour le diagnostic
des APP d’apres Gorno-Tempini, inspiré des critéres
de Mesulam (Gorno-Tempini et al., 2011)

1. Début insidieux et aggravation progressive d’un
mangue du mot ou de troubles de la compréhension
dans le discours spontané ou dans I’examen formel du

langage.

2. Toutes les limitations des activités de la vie
quotidienne doivent étre expliquées par les troubles du

langage pendant 2 ans.

3. Le langage prémorbide doit étre normal, un

antécédent de dyslexie développementale est possible.

4. Absence (pendant les 2 premiéres années) :
d’apathie ; d’oubli des événements récents, de troubles
visuo-spatiaux, de déficit de la reconnaissance

visuelle ; de troubles sensori-moteurs
5. Possibilité d’acalculie, d’apraxie idéomotrice

6. Aprés 2 ans, I’aphasie reste au premier plan méme si
d’autres symptomes apparaissent. L.’aphasie évolue

plus vite que les autres déficits.

7. L’imagerie exclut une cause spécifique.

A. Critéres d’inclusion : les critéres 1 a 3 doivent étre

positifs :

1. La plainte dominante du patient est une difficulté¢ de

langage.

2. Ces troubles sont la cause principale du handicap

dans les activités de vie quotidienne.

3. L’aphasie est le symptdme prédominant au début et

dans la phase initiale de la maladie.

B. Critéres d’exclusion : les critéres 1 a 4 doivent étre

négatifs.

1. Les troubles sont mieux expliqués par une autre
pathologie non neurodégénérative du systéme nerveux

ou une autre affection médicale.

2. Les modifications comportementales sont mieux

expliquées par une pathologie psychiatrique

3. Déficits initiaux et prédominants en mémoire
épisodique, mémoire visuelle ou fonctions

visuoperceptives

4. Troubles initiaux et prédominants du comportement
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MEYER Tess

Sentence span : apport d’une nouvelle épreuve de répétition de phrases dans le diagnostic

précoce et différentiel de I’aphasie progressive primaire logopénique

RESUME

Les aphasies progressives primaires (APPs) sont des maladies neurodégénératives regroupant
plusieurs variants, dont le diagnostic nécessite un bilan complet associé a des résultats
d’imagerie. Les APPs sont encore souvent confondues avec d’autres pathologies
neurodégénératives, comme la maladie d’Alzheimer (MA), particulierement dans le cas du
variant logopénique des APPs. Le but de notre étude était d’appliquer une nouvelle épreuve de
répetition de quatorze phrases de longueur et de complexité croissantes, afin de vérifier si elle
pouvait permettre un diagnostic précoce et différentiel de I’ APP logopénique (APPI). 46 sujets
ont passé cette épreuve dont 20 sujets APPs (13 APPI, 5 APP versant semantique et 2 APP non
fluente), 10 sujets MA et 16 temoins. Nous avons comparé les scores et les erreurs de chaque
groupe a cette épreuve, et les sujets APPs et notamment les sujets APPI, avaient une atteinte
majorée de la répétition de phrases et faisaient plus d’erreurs de substitution, que les sujets MA
ou témoins. De plus, nous avons observé que les sujets APPI faisaient plus d’erreurs de
substitution sémantiques que phonologiques. Enfin, nous avons analyseé les résultats des sujets
diagnostiqués APPs a I’épreuve de répétition de phrases du Grémots, « gold standard » en bilan
orthophonique, et seulement 11 sujets sur 17 ont obtenu un score pathologique, ce qui montre
que des atteintes subtiles de la boucle phonologique peuvent passer inapercues a 1’épreuve du
Grémots. Notre épreuve pourrait donc permettre d’obtenir un réel diagnostic précoce et
différentiel de I’APP logopénique a son stade débutant. Ainsi, il est nécessaire d’intégrer aux
bilans orthophoniques une telle épreuve de répétition de phrases, et de poursuivre les recherches
scientifiques pour faire en sorte qu’en pratique les orthophonistes soient plus et mieux formés

sur le sujet des APPs, et puissent proposer des axes de prise en charge précoces et adaptés.

Mots-clés : aphasie progressive primaire, répétition de phrases, diagnostic, test,

adultes/personnes agées
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Sentence span: contribution of a new sentence repetition task in the early and differential

diagnosis of logopenic primary progressive aphasia

ABSTRACT

Primary progressive aphasias (PPAs) are neurodegenerative diseases including several variants,
for which the diagnosis requires a complete evaluation associated with imaging results. PPAs
are still often misdiagnosed with other neurodegenerative diseases, such as Alzheimer's disease
(AD), particularly considering the logopenic variant of PPAs. The aim of our study was to apply
a new task of repetition of fourteen sentences of increasing length and complexity, to verify if
it could lead to an early and differential diagnosis of the logopenic variant (IVPPA). Forty-six
subjects underwent this test, including 20 PPAs (13 IVPPA, 5 semantic variant PPA and 2 non-
fluent PPA), 10 AD subjects and 16 controls. We compared the scores and errors of each group
on this task, and the PPAs subjects, and particularly the IVPPA subjects, had greater impairment
of sentence repetition and made more substitution errors than the AD subjects or the controls.
Additionally, we observed that IVPPA subjects made more semantic substitution errors than
phonological ones. Finally, we analyzed the results of the subjects diagnosed as PPAs on the
sentence repetition task of the Gremots, the "gold standard™ in speech and language therapy
(SLT) evaluation, and only 11 subjects out of 17 obtained a pathological score, which shows
that subtle impairments of the phonological loop can go unnoticed on the Gremots task. Our
task could therefore allow an early and differential diagnosis of the logopenic variant in its early
stage. Thus, it is necessary to integrate such a sentence repetition task into SLT evaluations,
and to pursue scientific research so that in practice speech and language therapists are better

trained about PPA and can provide early and adapted treatment.

Keywords: primary progressive aphasia, sentence repetition, diagnosis, task, adults/elders
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