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Résumé	

L’impact	de	la	stimulation	cérébrale	profonde	(SCP)	du	globus	pallidus	interne	(GPi)	

dans	 la	 dystonie	 généralisée	 isolée	 (DGI)	 a	 largement	 été	 étudié.	 Seulement,	

l’étiologie	de	la	dystonie	semble	parfois	conditionner	la	réponse	thérapeutique	sur	

les	 symptômes	moteurs.	Par	conséquent,	 la	 combinaison	du	GPi	à	d’autres	cibles	

comme	le	 thalamus	centromédian	(CM)	ou	 le	noyau	sous-thalamique	(NST)	a	été	

une	alternative	pour	nos	patients	atteints	de	DGI.	Les	études	dans	 la	DGI	portent	

principalement	sur	la	SCP	et	ses	effets	sur	les	mouvements	anormaux,	cependant,	il	

manque	 cruellement	 d’investigation	 montrant	 les	 effets	 de	 ce	 traitement	 sur	 la	

parole	 dystonique.	 Construit	 autour	 de	 deux	 études,	 ce	 projet	 doctoral	 a	 pour	

objectif	de	montrer	 la	pertinence	de	caractériser	 la	parole	dans	 la	DGI,	grâce	aux	

évaluations	cliniques,	de	perception	et	de	production	de	la	parole.	Puis,	de	montrer	

l’impact	de	la	SCP	du	GPi	associé	à	une	autre	cible	(le	CM	ou	le	NST)	dans	la	parole	

dystonique.	 Les	 résultats	 de	 la	 première	 étude	 mettent	 en	 évidence	 une	

prédominance	de	la	dysphonie	chez	tous	les	patients	atteints	de	DGI	;	des	troubles	

de	l’organisation	temporelle	de	la	parole	et	de	la	fluence	verbale	chez	les	patients	

ayant	 une	 dysarthrie	 hyperkinétique	 sévère.	 Enfin,	 les	 résultats	 de	 la	 deuxième	

étude	 montrent	 que	 la	 SCP	 du	 GPi	 améliore	 les	 mouvements	 anormaux	 et	 les	

caractéristiques	hyperkinétiques	de	la	parole	dans	la	DGI.	A	l’inverse,	elle	aggrave	

ou	induit	des	caractéristiques	hypokinétiques	de	la	parole.	Enfin,	la	stimulation	de	

deux	 cibles	 chirurgicales	 est	 une	 alternative,	 seulement	 en	 cas	 d’efficacité	

incomplète	du	GPi	seul.	

	

Mots	clés	:	dysarthrie	hyperkinétique,	stimulation	cérébrale	profonde,	évaluations	
cliniques,	perception	parole,	production	parole.		
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Abstract	

Impact	of	deep	brain	stimulation	(DBS)	of	the	globus	pallidus	intern	(GPi)	in	isolated	

generalized	 dystonia	 (IGD)	 has	 been	 widely	 explored.	 However,	 the	 etiology	 of	

dystonia	could	bias	the	therapeutic	response	to	motor	symptoms,	probably	due	to	

the	 intra-	 and	 inter-	 heterogeneity	 in	 IGD.	 Therefore,	 the	 stimulation	 of	 GPi	 in	

combination	with	 other	 targets,	 such	 as	 the	 centromedial	 thalamus	 (CM)	 or	 the	

subthalamic	nucleus	(NST)	has	been	an	alternative	treatment	option	for	our	patients	

with	IGD.	However,	studies	in	IGD	focus	mainly	on	the	effects	of	DBS	on	abnormal	

movements	 and	 postures.	 In	 fact,	 very	 few	 studies	 explore	 the	 effects	 of	 this	

treatment	on	the	characteristics	of	dystonic	speech.	However,	impaired	speech	in	

IGD	is	one	of	the	symptoms.	This	doctoral	project	aimed	to	demonstrate,	in	a	first	

study,	 the	 importance	of	 characterizing	 speech	 in	 IGD,	 using	 clinical	 evaluations,	

perception,	and	acoustic	features.	The	second	study	shows	the	impact	of	DBS	of	GPi	

associated	with	another	target	(CM	or	NST)	in	hyperkinetic	dysarthria	of	IGD.	In	our	

first	 study,	 our	 results	 indicate	 that	 speech	 in	 IGD	 is	 strongly	 characterized	by	 a	

predominance	of	dysphonia.	Then,	disorders	of	the	temporal	organization	of	speech	

and	verbal	fluency	are	found	in	patients	with	severe	hyperkinetic	dysarthria.	In	our	

second	study,	our	results	indicate	that	DBS	of	GPi	improves	abnormal	movements	

and	hyperkinetic	 characteristics	of	 speech	 IGD;	on	 the	other	hand,	 it	worsens	or	

induces	hypokinetic	characteristics	of	 speech.	Finally,	 stimulation	of	 two	surgical	

targets	is	an	alternative,	only	in	cases	of	incomplete	efficiency	of	GPi.	

	

	
Keywords	:	hyperkinetic	dysarthria,	deep	brain	stimulation,	clinical	assessment,	
perceptual	speech,	speech	production.	
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M1	Cortex	Moteur	Primaire	

MG	Matière	Grise	

MP	Maladie	de	Parkinson	

NGC	Noyaux	Gris	Centraux	

N	Noms	

NR	Noyau	Rouge	

NST	Noyau	subthalamique	

OPERA	Overlap,	precision,	emotion,	repetition,	attention	

OMD	Oromandibular	Dystonia	

PAG	Periacqueducal	Gray	

PMC	Premotor	Cortex	

PREP	Prépositions	

PPN	Noyau	pédonculopontin	

R	Reparandum	

RA	Reparans	

S1	Cortex	Somatosensoriel	Primaire	

SCP	Stimulation	cérébrale	profonde	

SEP	Sound	envelope	processing	&	Synchronization	and	entrainment	to	a	pulse	

SMR	Sequential	Motion	Rate	

SNc	Substance	noire	pars	compacta	

SF-36	Short	Form–36	

SP	score	perceptif	

TWSTRS	Toronto	Western	Spasmodic	Torticollis	Rating	Scale	

TMP	Temps	Maximal	de	Phonation	

VBM	Voxel	Based	Morphometry	

V	Verbes	

VHI	Voice	handicap	Index	

Vim	Noyau	ventro-intermédiaire	du	thalamus	

VL	Noyau	Ventro-latéral	du	thalamus		

VP	Préposition	Verbale	
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Les	postures	dystoniques	à	travers	
l'expressionnisme	d’Egon	Schiele	

Interprétation	des	Œuvres	d’Egon	Schiele	à	partir	de	l’article	d’Erbguth	(2010).	

Egon	Leo	Adolf	Schiele	est	né	le	12	juin	1890	dans	la	ville	autrichienne	de	Tulln	

sur	le	Danube.	C’est	le	quatrième	enfant	du	chef	de	gare	Adolf	Eugen	Schiele	et	de	

son	 épouse	 Marie.	 Egon	 Schiele	 était	 un	 des	 premiers	 grands	 peintres	

expressionnistes	autrichiens	du	début	du	XXe	siècle.	Il	accède	au	poste	de	principal	

représentant	de	l'avant-garde	expressionniste	de	Vienne	en	1918	et	meurt	la	même	

année.	La	plus	grande	collection	d’œuvres	de	ce	peintre	se	trouve	au	Musée	Léopold	

de	Vienne.		

Dans	 ses	 autoportraits,	 Egon	 Schiele	 représentait	 les	 postures	 de	 son	 corps	

comme	des	torsions	semblables	à	la	dystonie.	Ces	œuvres	ont	soulevé	des	questions	

sur	la	possibilité	qu’Egon	Schiele	soit	atteint	de	dystonie.	En	effet,	une	partie	de	ces	

œuvres	montre	des	postures	déformées	à	divers	endroits	du	corps,	similaires	aux	

troubles	du	mouvement	anormaux	de	la	dystonie.	De	plus,	afin	de	créer	son	propre	

style	 artistique,	 il	 est	 possible	 qu’Egon	 Schiele	 se	 soit	 inspiré	 des	 photographies	

(hôpital	de	la	Salpêtrière)	de	patients	atteints	de	dystonie.	Dans	l’objectif,	d’utiliser	

les	 mouvements	 et	 les	 postures	 dystoniques	 comme	 éléments	 stylistiques	 de	

l'expressionnisme.	 Ainsi,	 l’inspiration	 à	 partir	 de	 photographies	 et	 de	 sa	

potentielle	dystonie	faisait	probablement	partie	de	la	stratégie	moderniste	d’Egon	

Schiele.	
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Contexte	du	projet	doctoral	

Mon	projet	de	thèse	s’inscrit	dans	le	contexte	suivant.	Marie	Vidailhet	(neurologue	

à	l’hôpital	Pitié-Salpêtrière	de	Paris),	porteuse	de	l’étude	SPIDY3	(«	optimisation	du	

bénéfice	 thérapeutique	dans	 la	dystonie	:	 impact	 sur	 le	 handicap	 et	 la	 qualité	de	

vie	»,	P060235,	CPP3207,	ENR2006-A00477-44,	IDRCB2006-A00477-44)	a	donné	

son	accord	pour	que	nous	récupérions	les	données	cliniques	et	les	enregistrements	

audio	de	cette	étude.	L’objectif	principal	de	l’étude	SPIDY3	était	d’évaluer	les	effets	

de	 la	 stimulation	pallidale	et	d’une	autre	cible	 thérapeutique	 (thalamus	et	noyau	

sous-thalamique)	dans	la	dystonie	isolée.	Cette	étude	multicentrique	s’est	déroulée	

dans	différents	services	de	neurologie	des	hôpitaux	de	Grenoble,	Paris,	Nantes	et	

Bordeaux	(France).	Onze	patients	atteints	de	dystonie	isolée	généralisée	ou	étendue	

ont	participé	à	cette	étude.	Les	données	recueillies	des	11	patients	ont	permis	de	

construire	mon	projet	de	thèse	et	de	réaliser	2	études	:		

- Étude	1	:	caractérisation	multiparamétrique	de	la	parole	dans	la	DGI	;	

- Étude	2	:	impact	de	la	Stimulation	Cérébrale	Profonde	(SCP)	du	GPi-seul	et	

associé	au	CM	ou	au	NST	dans	la	DGI.		

L'originalité	de	cette	thèse	réside	dans	le	fait	qu'elle	combine	une	approche	mêlant	

évaluations	 cliniques,	perception	 et	production	de	 la	parole	 afin	d’avoir	une	

vision	multiparamétrique	de	la	complexité	de	la	parole	dans	la	DGI.	Ma	contribution	

au	laboratoire	parole	et	langage	a	été	d’analyser	les	données	recueillies	de	l’étude	

SPIDY3	 (étude	 1,	 avant	 la	 SCP;	 étude	 2,	 avant	 et	 après	 la	 SCP),	 d’enregistrer	 un	

groupe	 de	 11	 participants	 contrôles	 (PC)	 et	 de	 programmer	 les	 passations	

d’expériences	pour	l’intelligibilité	de	la	parole.	Ainsi,	cinq	tâches	de	production	de	

la	 parole	 ont	 été	 enregistrées	 pour	 chaque	 participant	 (DGI	 et	 PC),	 dans	 le	 but	

d’analyser	par	la	suite	l’intelligibilité,	le	contrôle	aérophonatoire,	la	qualité	de	

la	voix,	le	contrôle	supralaryngé,	la	prosodie	et	la	fluence	verbale.	Afin	de	mettre	

en	 évidence	 ces	 aspects	 de	 la	 parole,	 j’ai	 réalisé	 différentes	 étapes	 d’analyse	 du	

signal	 audio	:	 pré-traitement	 manuel	 (e.g.	 vérification	 des	 enregistrements,	

labellisation	 des	 fichiers),	 traitement	manuel	 (e.g.	 annotation,	 segmentation)	 et	
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traitement	semi-automatique	(e.g.	annotation	et	extraction	des	valeurs	à	l’aide	de	

scripts).	Enfin,	le	même	protocole	expérimental	a	été	utilisé	dans	les	2	études.	

Dans	le	chapitre	1	«	dystonie	et	dysarthrie	»	je	présenterai	dans	une	première	partie	

la	dystonie,	dans	une	seconde	partie	la	dysarthrie	hyperkinétique	dans	la	dystonie	

puis	dans	une	troisième	partie	une	remise	en	question	de	la	classification	de	Darley	

et	ses	collaborateurs	(1969).		

Dans	le	chapitre	2	«	méthodologie	»,	je	décrirai	les	participants,	les	évaluations,	les	

tâches	de	production	de	la	parole,	les	étapes	de	prétraitement,	de	traitements	et	les	

variables	dépendantes	qui	ont	été	analysées	dans	les	2	études	(chapitre	3	et	4).		

Dans	le	chapitre	3	«	production	de	la	parole	dans	la	dystonie	généralisée	isolée	»,	je	

présenterai	les	modèles	neurophysiologiques	de	la	parole	et	de	la	voix,	les	études	

acoustiques	sur	la	parole	dans	la	dystonie	puis	l’étude	1	qui	vise	à	mieux	caractériser	

la	parole	dans	la	DGI.		

Dans	 le	 chapitre	 4,	 j’exposerai	 en	 introduction	 une	 revue	 de	 la	 littérature	 sur	

l’impact	de	la	SCP	dans	la	parole	et	l’étude	2	qui	vise	à	montrer	les	effets	de	la	SCP	

du	Gpi-seul	et	associé	au	CM	ou	au	NST	dans	la	DGI.		

Enfin,	dans	le	chapitre	5,	j’énoncerai	les	perspectives	qui	ont	émergé	de	ce	travail	de	

thèse.		
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Chapitre	1	Dystonie	et	dysarthrie	
hyperkinétique	

«	Mon	pauvre	corps	est	raccourci	…	»	

Paul	Scarron	(1610–1660)	dans	Newby	et	al.,	(2017).	
	

	

Egon	Schiele	(1913)		
©Leopold	Museum/	Manfred	Thumberger	
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1.	 Dystonie(s)	

Qu’est-ce	que	la	dystonie	?		

«	La	dystonie	est	une	maladie	neurologique	[…]	c’est	un	trouble	du	tonus	

musculaire	lié	à	un	mauvais	signal	envoyé	par	le	cerveau.	Notre	cerveau	

décide	de	chaque	geste.	Lorsqu’il	envoie	un	mauvais	signal	à	une	partie	

du	 corps,	 elle	 adopte	 un	 mauvais	 geste.	 Les	 personnes	 atteintes	 de	

dystonie	 souffrent	 de	 contractions	 musculaires	 involontaires.	 Elles	 se	

traduisent	par	des	postures	ou	des	mouvements	anormaux,	comme	par	

exemple	un	torticolis	chronique,	la	crampe	de	l’écrivain	ou	du	musicien.	

Selon	les	cas	et	les	moments,	la	dystonie	peut	être	très	handicapante	et	

douloureuse	et	perturber	les	mouvements	du	quotidien	»	(article	intitulé	

«	qu’est-ce	que	la	dystonie	»	dans	amadys.fr).		

	

	

Le	terme	dystonie	est	introduit	en	1911	par	Hermann	

Oppenheim	 (1858-1919)	 lorsqu’il	 décrit	 quatre	

enfants	 ayant	 des	 symptômes	 similaires.	 A	 partir	 de	

cette	 observation,	 il	 propose	 le	 terme	 dystonia	

musculorum	 deformans	 qui	 deviendra	 par	 la	 suite	 la	

dystonie	 idiopathique	 de	 torsion.	 Les	 enfants	 qu’il	 a	

décrits	 présentaient	 des	 spasmes	 musculaires	

soutenus	 des	 membres,	 avec	 un	 tonus	 musculaire	

hypotonique	 du	 corps	 et	 du	 tronc	 provoquant	 des	

torsions	;	 une	 altération	 de	 la	 marche	;	 des	

mouvements	 rapides	 et	 répétés.	 Oppenheim	 précise	

qu’avec	 le	 temps,	 ces	 symptômes	 deviennent	 des	

déformations	posturales	maintenues	(Albanese	et	al.,	

2013;	Klein	&	Fahn,	2013).	
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En	1984,	 le	 comité	 scientifique	de	 la	Dystonia	Medical	

Research	Foundation	 (DMRF)	aux	Etats-Unis	se	réunit.	

David	Marsden,	neurologue	spécialisé	dans	les	troubles	

du	 mouvement,	 propose	 d’uniformiser	 le	 concept	 de	

dystonie	 afin	 de	 le	 considérer	 comme	 «	 un	 syndrome	

consistant	 en	 des	 contractions	 musculaires	 soutenues,	

provoquant	fréquemment	des	torsions	et	des	mouvements	

répétitifs,	ou	des	postures	anormales	»	(Albanese	et	al.,	

2013).	

	

Malgré	ses	atouts,	la	définition	de	la	dystonie	proposée	en	1984	possède	des	limites,	

comme	le	manque	de	précision	 sur	 les	 spécificités	des	mouvements	dystoniques.	

Elle	introduit	seulement	une	des	caractéristiques	de	la	dystonie	:	les	«	contractions	

musculaires	 soutenues	 ».	 Cette	 définition	 exclut	:	 les	 mouvements	 dystoniques	

discontinus	 et	 irréguliers,	 la	 nature	 structurée	 et	 stéréotypée	 des	 mouvements,	

l'initiation	et	 l’excès	des	mouvements.	La	définition	de	1984	se	concentrait	sur	le	

rôle	des	muscles	plutôt	que	sur	les	particularités	des	mouvements	dystoniques.	Or,	

les	 aspects	 les	plus	 représentatifs	 de	 la	 dystonie	 et	 qui	 la	 distinguent	des	 autres	

troubles	 hyperkinétiques,	 sont	 la	 relation	 avec	 le	mouvement	 et	 la	 posture	 et	 le	

caractère	stéréotypé	des	mouvements.		

Actuellement,	la	dystonie	se	définit	comme	:		

«	Un	trouble	du	mouvement	caractérisé	par	des	contractions	musculaires	

soutenues	 ou	 intermittentes	 provoquant	 des	 mouvements	 anormaux,	

souvent	 répétitifs,	 ou	 les	 deux.	 Les	 mouvements	 dystoniques	 se	

manifestent	 généralement	 par	 des	 torsions	 et	 parfois	 par	 des	

tremblements.	La	dystonie	est	souvent	initiée	ou	aggravée	par	une	action	

volontaire	et	associée	à	une	activation	musculaire	excessive	»	(Albanese	

et	al.,	2013).	

Cette	nouvelle	définition	proposée	en	2013	par	la	DRMF	est	plus	représentative	de	

la	dystonie	puisqu’elle	exclut	les	«	postures	anormales	»	mentionnées	auparavant	

(Albanese	et	al.,	2013).		
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Cette	définition	met	en	évidence	la	relation	qui	existe	entre	les	mouvements	et	la	

posture	ainsi	que	le	caractère	stéréotypé	ou	structuré	des	mouvements	dystoniques.	

Cela	 permet	 de	 distinguer	 la	 dystonie	 des	 autres	 troubles	 du	 mouvement	

«	hyperkinétiques	».	 En	 effet,	 la	 dystonie	 est	 un	 trouble	 neurologique	 qui	 se	

manifeste	 par	 des	 contractions	 musculaires	 «	excessives	»	 et	 involontaires	 qui	

entraînent	des	mouvements	musculaires	et	des	postures	anormales	du	corps.	Les	

contractions	 musculaires	 peuvent	 être	 continues,	 provoquant	 des	 postures	

prolongées	des	membres	et	du	tronc.	Elles	peuvent	être	également	discontinues	et	

irrégulières,	 voire	 intermittentes.	 Enfin,	 les	 postures	peuvent	 changer	 et	 devenir	

spasmodiques	et/ou	toniques,	mais	aussi	dynamiques	et/ou	fixes	(Albanese	et	al.,	

2013).	

	

	

1.1. Classification	des	dystonies	
	
 

La	dystonie	représente	une	affection	concernant	20%	des	patients	dans	les	cliniques	

spécialisées	 pour	 les	 troubles	 du	 mouvement.	 Cependant,	 il	 est	 difficile	 de	

déterminer	 la	prévalence	exacte,	même	si	 les	 formes	 idiopathiques	et	génétiques	

isolées	 sont	 les	 plus	 courantes.	 La	 véritable	 prévalence	 de	 la	 dystonie	 reste	

inconnue,	 la	 plupart	 des	 cas	 ne	 sont	 pas	 diagnostiqués	 car	 les	 phénotypes	 de	 la	

dystonie	sont	nombreux.	De	fait,	la	classification	de	la	dystonie	demeure	difficile	à	

cause	de	l’hétérogénéité	des	patients	(Balint	et	al.,	2018).		

Malgré	 cette	 difficulté,	 diverses	 classifications	 ont	 été	 proposées.	 Les	 premières	

reposaient	sur	trois	sur	3	facteurs	:	l’étiologie,	l’âge	d’apparition	des	symptômes	et	

la	distribution	anatomique	des	symptômes	(Albanese	et	al.,	2013;	Fahn,	1988;	Fahn	

et	 al.,	 1998).	 En	 se	 basant	 uniquement	 sur	 l’étiologie,	 ces	 classifications	

caractérisaient	la	dystonie	comme	pouvant	être	:		

- Primaire	:	 la	 dystonie	 est	 le	 seul	 signe	 clinique,	 comprenant	 des	 troubles	

idiopathiques	ou	génétiques	sans	anomalies	neuropathologiques	;	

- Secondaire	:	 la	dystonie	est	 la	résultante	soit	d’une	neurodégénérescence,	

soit	de	causes	acquises	comme	des	lésions	cérébrales.	
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Cependant,	 la	 terminologie	 a	 été	 modifiée	 et	 enrichie	 par	 la	 DRMF	 en	 2013	

(Albanese	et	al.,	2013).	Les	termes	«	primaire	»	et	«	secondaire	»	ont	été	abandonnés	

au	 profit	 des	 termes	 «	isolé	»	 et	 «	combiné	».	 Ainsi,	 la	 dystonie	 avec	 des	 formes	

pures,	 ou	 primaire,	 est	 considérée	 comme	 une	 dystonie	 isolée,	 tandis	 que	 la	

«	dystonie	secondaire	»	est	désormais	considérée	comme	une	dystonie	combinée.	

Dans	 la	 nouvelle	 classification,	 le	 terme	 isolé	 ou	 combiné	 fait	 référence	 à	 la	

compréhension	des	symptômes	sans	avoir	d’incidence	sur	l’étiologie	sous-jacente.	

Dans	 les	 formes	 combinées,	 la	 dystonie	 n’est	 pas	 forcément	 le	 trouble	 du	

mouvement	prédominant.	Elle	peut	être	présente	dans	une	autre	pathologie	comme	

la	maladie	 de	 Parkinson	 (e.g.	 dystonie	 oromandibulaire)	 (Albanese	 et	 al.,	 2013).	

Ainsi,	la	mise	à	jour	de	la	phénoménologie	et	de	la	classification	proposée	dans	la	

revue	 de	 littérature	 d’Albanese	 et	 al.	 (2013),	 considère	 que	 le	 diagnostic	 de	 la	

dystonie	s’établit	principalement	à	partir	de	2	axes	:		

- Les	 caractéristiques	 cliniques	 (axe	 regroupant	 l’âge	 et	 la	 distribution	

anatomique)	;		

- Les	caractéristiques	étiologiques	(axe	à	lui	seul).		

	
Les	caractéristiques	cliniques	décrivent	la	phénoménologie	de	la	dystonie	chez	un	

patient	à	partir	de	4	catégories	:	l’âge	d’apparition	des	symptômes,	la	distribution	

anatomique	 des	 symptômes,	 l’évolution	 de	 la	 maladie	 et	 les	 caractéristiques	

associées	(Figure	1.1a)	(Balint	et	al.,	2018).		Les	deux	caractéristiques	étiologiques	

importantes	pour	la	classification	de	la	dystonie	sont	les	changements	anatomiques	

cérébraux	 et	 les	 modes	 de	 transmission	 (Figure	 1.1b)	 (Balint	 et	 al.,	 2018).	

Cependant,	étant	donné	que	la	dystonie	est	complexe,	il	est	important	de	prendre	en	

considération	l’évolution	des	connaissances	sur	ces	causes	(Albanese	et	al.,	2013).	
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Figure	 1.1	 Diagnostic	 de	 la	 dystonie	 établi	 à	 partir	 de	 deux	 axes	:		 a.	 les	
caractéristiques	 cliniques,	 b.	 les	 caractéristiques	 étiologiques	 (adaptation	 de	
Balint	et	al.,	2018).	
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1.1.1. Caractéristiques	cliniques	

	
La	 localisation	 des	 parties	 atteintes	 du	 corps	 est	 importante	 puisqu’elle	 permet	

notamment	 de	 distinguer	 la	 dystonie	 focale,	 dont	 les	mouvements	 anormaux	 se	

situent	exclusivement	au	niveau	d’un	membre	du	corps,	de	la	dystonie	généralisée,	

qui	débute	sur	l’axe	du	corps	et	touche	au	moins	un	membre	inférieur.	Par	ailleurs,	

il	 existe	 d’autres	 catégories	 de	 dystonie,	 dont	 la	 distribution	 anatomique	 des	

symptômes	peut	se	situer	sur	l’ensemble	du	corps	comme	:	

- La	 dystonie	multifocale	 (impliquant	 au	moins	 deux	 groupes	musculaires	

proches	ou	éloignés)	;	

- La	dystonie	segmentaire	(impliquant	deux	groupes	musculaires	voisins)	;	

- La	 dystonie	 plurisegmentaire	 (impliquant	 plus	 de	 deux	 groupes	

musculaires	voisins)	;	

- L’hémi-dystonie	 (atteinte	 de	 plusieurs	 régions	 du	 corps,	 mais	 d’un	 seul	

côté).	

Aussi,	 la	 localisation	 de	 l’atteinte	 corporelle	 et	 la	 propagation	 des	 symptômes	

moteurs	au	fil	du	temps	sont	des	éléments	cliniquement	importants	à	prendre	en	

considération	pour	le	diagnostic	et	la	prise	en	charge.		

	

1.1.1.1. Dystonie	focale	
	

Symptomatologie	

Les	formes	focales	ont	souvent	été	considérées	comme	des	symptômes	spécifiques	

à	une	tâche.	C’est	en	1975,	lors	du	1er	symposium	international	sur	la	dystonie,	que	

les	 caractéristiques	 cliniques	 de	 ces	 formes	 spécifiques	 ont	 été	 reconsidérées	

comme	des	entités	nosologiques	à	part	entière.	A	partir	de	1987,	Fahn,	Mardsen	et	

Calne	ont	proposé	de	les	considérer	comme	des	troubles	appartenant	au	groupe	des	

dystonies	(Fahn,	1988),	en	les	nommant	:	«	dystonies	focales	».	La	particularité	des	

dystonies	 focales	 (DF)	 est	 qu’elles	 se	 développent	 chez	 l’adulte	 et	 qu’une	 seule	

région	du	corps	est	atteinte	(Albanese	et	al.,	2013;	Balint	et	al.,	2018):	

- Le	blépharospasme	se	manifeste	par	des	spasmes	des	paupières,	entrainant	

la	fermeture	des	yeux.	
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- La	dystonie	 cervicale	 est	une	atteinte	 se	 situant	 au	niveau	du	 cou	pouvant	

s’accompagner	de	postures	anormales	de	la	tête.	Il	existe	des	sous-catégories	

comme	:	le	torticolis,	la	tête	se	tourne	d'un	côté	;	le	laterocollis,	l'inclinaison	

du	cou	est	latérale	;	le	rétrocollis,	le	cou	est	en	extension	;	l'antérocollis,	le	cou	

est	en	flexion.	

- La	 dystonie	 oromandibulaire	affecte	 la	 bouche	 et/ou	 la	 mâchoire	 et	 elle	

entraîne	 des	 mouvements	 involontaires,	 avec	 une	 ouverture	 ou	 une	

fermeture	de	la	bouche.	

- La	dystonie	 laryngée,	également	appelée	dysphonie	spasmodique,	affecte	 les	

cordes	 vocales,	 la	 voix	 est	 étranglée	 et/ou	 grave	 avec	 de	 fréquentes	

variations	de	hauteur	dans	le	cas	de	la	dystonie	laryngée	en	adduction	(ADSD,	

adduction	 spasmodic	 dysphonia);	 tandis	 que,	 la	 voix	 est	 murmurante	 et	

haletante	dans	le	cas	de	la	dystonie	laryngée	en	abduction	(ABSD,	abduction	

spasmodic	dysphonia).	

- La	dystonie	de	membre	est	spécifique	à	une	tâche	qui	nécessite	une	répétition	

du	mouvement	sur	le	long	terme,	comme	la	crampe	de	l’écrivain	ou	la	dystonie	

du	musicien	(e.g.	dystonie	de	 l’embouchure	pouvant	être	présente	chez	 les	

trompettistes).		

	

Épidémiologie	

Les	études	cliniques	sur	la	DF	estiment	une	prévalence	d’environ	16	cas	pour	100	

000	personnes	(Balint	et	al.,	2018).	Or,	l’étude	de	Muller	et	al.,	(2002)	rapporte	732	

cas	 pour	 100	 000	 individus.	 La	 prévalence	 augmente	 avec	 l'âge,	 c’est	 pour	 cette	

raison	que	la	DF	à	début	tardif	(3	à	732	cas	/100000	individus)	est	beaucoup	plus	

fréquente	que	les	types	de	dystonies	précoces	(0.07	à	5.7	cas	/100000	individus)	

(Das	et	al.,	2007;	Defazio,	2010;	Defazio	et	al.,	2004;	Steeves	et	al.,	2012).	Par	ailleurs,	

Steeves	et	al.,	2012	ont	réalisé	une	méta-analyse	sur	la	prévalence	dans	la	dystonie	

isolée.	Les	statistiques	rapportent	qu’en	moyenne	1.24	cas	/100000	individus	ont	

une	DF.	Plus	en	détail,	les	données	pour	chaque	DF	rapportent	:		

- 1.65	cas	/100000	individus	dans	la	crampe	de	l’écrivain	;		

- 0.52	cas	/100000	individus	dans	la	dystonie	oromandibulaire	;		

- 1.54	cas	/100000	individus	dans	la	dystonie	laryngée	;		

- 4.98	cas	/100000	individus	dans	la	dystonie	cervicale	;		
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- 4.2	cas	/100000	individus	dans	le	blepharospasme.		

	

La	DF	se	manifeste	généralement	aux	alentours	des	40	ans.	Dans	certaines	formes	

focales,	 le	 rapport	 femme/homme	 est	 déséquilibré.	 La	 dystonie	 du	 musicien	

concerne	plus	d’hommes	que	de	femmes.	Le	début	de	la	maladie	est	plus	précoce,	

aux	alentours	de	32	ans.	La	dystonie	cervicale	est	la	plus	courante	chez	les	adultes.	

Elle	touche	deux	fois	plus	les	femmes	que	les	hommes.	Elle	survient	généralement	

entre	40	et	50	ans.	La	dystonie	laryngée	a	un	âge	d'apparition	légèrement	plus	tardif,	

à	 environ	 50	 ans.	 La	 prépondérance	 est	 féminine	 comme	 le	 blépharospasme,	 la	

dystonie	oromandibulaire	ou	le	syndrome	de	Meige.	Ces	dernières	apparaissent	en	

moyenne	à	environ	60	ans	(Balint	et	al.,	2018).		

	

1.1.1.2. Dystonie	généralisée	isolée	
	

Symptomatologie	

La	dystonie	généralisée	isolée	(DGI)	à	début	précoce	(<30	ans)	se	manifeste	par	la	

présentation	 de	 symptômes	 au	 niveau	 du	 tronc	 avec	 une	 généralisation	 vers	 au	

moins	 deux	 autres	 membres	 du	 corps.	 Les	 membres	 inférieurs,	 les	 membres	

supérieurs,	la	sphère	orofaciale,	le	larynx	et	le	cou	peuvent	être	atteintes	(Balint	et	

al.,	2018).	Pour	la	plupart	des	patients,	les	premiers	signes	cliniques	sont	l’inversion	

des	 pieds	 et	 de	 la	 marche	 «	pigeon-toed	».	 En	 effet,	 les	 postures	 anormales	 des	

jambes	 et	 des	 pieds	 ainsi	 que	 les	 co-contractions	 musculaires	 provoquent	 des	

problèmes	de	marche	(figure	1.2)	(Barbosa	&	Warner,	2018,	p.	229-236).	
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Figure	1.2	Photographie	 réalisé	par	 le	Dr	Barraquer-Roviralta	 en	1897	d’un	
patient	atteint	de	dystonie	généralisée	isolée	(DGI)	(Goetz	et	al.,	2001).	

	

Épidémiologie	

La	prévalence	de	la	dystonie	généralisée	à	début	précoce	est	comprise	entre	0.07	et	

5.7	cas	/100000	individus	(Das	et	al.,	2007;	Defazio,	2010;	Defazio	et	al.,	2004;	Elibol	

&	 Yalcin-Cakmakli,	 2018;	 Steeves	 et	 al.,	 2012).	 La	 dystonie	 généralisée	 isolée	

débutant	 pendant	 l'enfance	 ou	 l'adolescence	 se	 manifeste	 sans	 prédilection	 de	

genre,	bien	que	la	mutation	GNAL	(DYT25)	a	une	prépondérance	féminine.	Enfin,	

d’après	 la	méta-analyse	de	Steeves	et	al.,	 (2012)	sur	 la	prévalence	de	 la	dystonie	

isolée,	les	statistiques	rapportent	qu’il	y	a	en	moyenne	0.44	cas	/100000	de	dystonie	

généralisée.	En	France,	la	prévalence	est	estimée	à	1	cas	/12	000	soit	environ	45000	

personnes	atteintes	de	dystonie	(tous	types	confondus).	Par	ailleurs,	la	DGI	est	très	

fréquente	 dans	 la	 population	 juive	 Ashkénaze	 puisque	 la	 mutation	 TOR1A	 est	

présente	pour	environ	80%	des	cas.		
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1.1.2. Caractéristiques	étiologiques			

	

La	dystonie	 focale	 et	 la	 dystonie	 généralisée	 isolée	n’ont	 aucun	 autre	 trouble	du	

mouvement	associé.	Leurs	causes	peuvent	être	:		

- Idiopathiques,	c’est-à-dire	sans	autres	causes	identifiables	et	d’origine	

inconnue	;		

- Génétiques	(e.g.	mutations	des	gènes	TOR1A	[seulement	DGI],	THAP1,	

GNAL).		

	

Elles	 peuvent	 se	manifester	 à	 des	 degrés	 de	 gravité	 différents.	 L’évolution	 de	 la	

maladie	 se	 stabilise	 une	 fois	 que	 les	 symptômes	 sont	 complètement	 apparus	 et	

ancrés.	Lorsque	l’étiologie	de	la	DF	et	de	la	DGI	est	génétique,	 il	peut	se	produire	

différentes	mutations	telles	que	celles	présentées	dans	Balint	et	al.,	(2018)	et	dans	

Balint,	Erro	et	Bhatia	(2018)	(tableau	1.1):		

- La	 modification	 de	 la	 protéine	 TorsinA	 (mutation	 du	 gène	 TOR1A)	 est	

responsable	de	la	dystonie	de	type	DYT1	(dystonie	de	torsion).	C’est	la	cause	

la	 mieux	 caractérisée,	 la	 plus	 fréquente	 et	 la	 plus	 étudiée.	 Anciennement	

appelée	«	dystonia	musculorum	deformans	»	par	Oppenheim	en	1911,	elle	est	

appelée	 par	 la	 suite	 dystonie	 de	 torsion	 primaire.	 Ce	 premier	 gène	 a	 été	

identifié	dans	la	population	juive	ashkénaze.	Il	se	transmet	comme	un	trait	

autosomique	dominant	avec	une	pénétrance	d'environ	30%	(Vercueil,	2007).	

Cette	dystonie	commence	pendant	l’enfance,	les	signes	cliniques	débutent	au	

niveau	 des	 membres	 inférieurs	 du	 corps	 (site	 le	 plus	 touché)	 puis	 se	

propagent	vers	les	membres	supérieurs	et	le	tronc,	pour	se	généraliser	dans	

certains	cas	(Bressman,	2004;	Fasano	et	al.,	2006).	

- La	mutation	du	gène	THAP1	est	responsable	de	la	dystonie	de	type	DYT6.	Il	

se	 transmet	 comme	un	 trait	 autosomique	dominant	 avec	 environ	60%	de	

pénétrance	(Vercueil,	2007).	La	dystonie	DYT6	peut	débuter	entre	10	et	30	

ans.	Elle	est	à	l’origine	de	la	dystonie	focale,	segmentaire	ou	généralisée.	Les	

sites	 les	 plus	 souvent	 atteints	 sont	 le	 cou	 et	 les	 membres	 supérieurs.	 La	

sphère	orofaciale,	le	larynx	et	les	membres	inférieurs	peuvent	également	être	

touchés.	La	dystonie	généralisée	est	présente	chez	les	porteurs	de	mutations	
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THAP1	 ou	 GNAL	 avec	 une	 variabilité	 intra-familiale	 (Fuchs	 et	 al.,	 2013;	

LeDoux,	2012).		

- La	mutation	du	gène	GNAL	est	responsable	de	la	dystonie	de	type	DYT25.	Le	

trait	 autosomique	dominant	 se	 transmet	 entre	30%	à	60%	de	pénétrance	

dans	 la	dystonie	 généralisée	 (Fuchs	 et	 al.,	 2013).	 La	dystonie	DYT25	peut	

débuter	dès	l’âge	de	10	ans,	mais	peut	apparaître	au-delà	et	jusqu’à	70ans.	

Elle	est	à	l’origine	de	la	dystonie	focale,	segmentaire	ou	généralisée.	Le	site	le	

plus	touché	est	le	cou,	mais	d’autres	membres	peuvent	être	atteints,	tels	que	

la	sphère	orofaciale,	le	larynx	et	les	membres	supérieurs	et/ou	inférieurs.		
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Tableau	 1.1	 Identification	 des	 mutations	 génétiques	 dans	 la	 dystonie	 isolée	
(focale	 et	 généralisée),	 traduction	 et	 adaptation	 de	 Balint	 et	 al.,	 (2018)	 et	 de	
Balint,	Erro	et	Bhatia	(2018).		
	
Gène		 Hérédité		 Age	

d’apparition		
Site	
prédominant	
en	début	de	
maladie		

Type	de	
dystonie	

Parties	du	
corps	atteintes		

TOR1A	
(DYT1)		

Autosomique	
dominant		

<10	ans			 Membres	
inférieurs		

Généralisée			 Membres	
inférieurs	
Membres	
supérieurs	
Tronc	

HPCA	
(DYT2)	

Autosomique	
récessif	

<25	ans	 	 Généralisée	
Segmentaire		

Craniocervicale	

TUBB4A	
(DYT4)	

Autosomique	
dominant	

<25	ans	 Larynx	
Sphère	
orofaciale	

Focale	
Segmentaire	
Généralisée	

Laryngée		
Orofaciale	

THAP1	
(DYT6)		

Autosomique	
dominant	
(autosomique	
récessif	dans	
des	cas	rares)		

<30	ans		 Cou	
Membres	
supérieurs		

Focale	
Segmentaire	
Généralisée		

Cou	
Membres	
supérieurs	
Sphère	
orofaciale	
Larynx	
Membres	
inférieurs	

CIZ11	
(DYT23)	

Autosomique	
dominant	

>15	ans	 Cou	 Focale	 Cou	
(tremblement)	

ANO3	
(DYT24)	

Autosomique	
dominant	

>10	ans	 Cou	 Focale		
Segmentaire	

Tremblement	
des	cervicales	
	

GNAL	
(DYT25)		

Autosomique	
dominant	
(autosomique	
récessif	dans	
des	cas	rares)		

>30ans	 Cou		 Focale		
Segmentaire	
Généralisée	
(parfois)		

Cou	
Sphère	
orofaciale	
Larynx	
Membres	
supérieurs	
Membres	
inférieurs	

COL6A3	
(DYT27)	

Autosomique	
récessif	

<25	ans	 Cou		
Main		

Segmentaire		 Craniocervicale		
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1.1.3. Symptômes	non-moteurs	dans	la	

dystonie	

	
Les	 symptômes	non-moteurs	 tels	que	 les	 troubles	 cognitifs	et	psychiatriques	ont	

une	 influence	 majeure	 dans	 la	 qualité	 de	 vie	 des	 patients	 atteints	 de	 dystonie	

(Jahanshahi,	2018).	Il	semblerait	que	les	déficits	neuropsychologiques	soient	liés	à	

des	 aspects	 spécifiques	 de	 la	 cognition,	 y	 compris	 la	 fonction	 visuo-spatiale,	 la	

fluence	verbale,	la	performance	a	une	double	tâche,	l’attention	soutenue,	la	praxie,	

la	 rotation	 mentale	 des	 mains	 et	 l’apprentissage	 de	 séquences	 explicites	

(Jahanshahi,	2018).	Quant	aux	troubles	psychiatriques,	ils	peuvent	se	manifester	par	

une	 dépression,	 une	 anxiété	 et	 l’apparition	 de	 troubles	 obsessionnel-compulsif	

(TOC)	 (Jahanshahi,	 2018).	 Dans	 certains	 cas,	 ils	 précédent	 la	 survenue	 des	

mouvements	anormaux	(Jahanshahi	2005	;	Torkamani	et	Jahanshahi	2014).	Enfin,	

les	déficits	d’intégrations	sensorimotrices	telles	que	la	difficulté	de	discrimination	

temporelle	et	spatiale	 font	partie	des	caractéristiques	de	 la	dystonie	(Jahanshahi,	

2018).		

	

1.2. Physiopathologie	de	la	dystonie	
	

Le	 modèle	 de	 boucle	 cortico-sous-cortical	 est	 souvent	 utilisé	 pour	 expliquer	 la	

physiopathologie	 de	 la	 dystonie.	 	 Alexander,	 Delong	 et	 Strick	 (1986)	 ont	mis	 en	

évidence	cinq	boucles	cortico-sous-corticales	:	une	motrice,	une	oculomotrice,	une	

dorso-latéro-préfrontale,	 une	 latéro-orbito-frontale	 et	 une	 cingulaire	 antérieure.	

Trois	 réseaux	 principaux	 agissent	 parallèlement	 et	 impliquent	 des	 fonctions	

différentes	:	sensorimotrice,	associative	et	 limbique	(figure	1.3	a,b,c).	Ces	boucles	

connectent	entre	elles	des	structures	corticales	(e.g.,	cortex	moteur,	prémoteur)	et	

des	 structures	 sous-corticales,	 elles-mêmes	 interconnectées	 entre	 elles	 dans	 un	

vaste	réseau.	Ces	structures	sous-corticales	se	nomment	noyaux	gris	centraux	(NGC)	

ou	ganglions	de	la	base.		
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Figure	1.3	Boucles	cortico-sous-corticales	:	(a)	motrices,	(b)	associatives	et	(c)	
limbique,	adaptation	de	Krack	et	al.,	(2010).	Cm	:	noyau	centromédian	;	Put	:	
putamen	;	GPe	:	globus	pallidus	externe	;	GPi	:	globus	pallidus	 interne	;	STN	:	
noyau	sous-thalamique.	

	

Plus	en	détail,	le	circuit	moteur	prend	ses	origines	dans	le	cortex	sensorimoteur	et	

prémoteur,	pour	 se	 projeter	 vers	 les	 parties	 motrices	 des	 NGC.	 Il	 existe	 deux	

projections	principales	(Figure	1.4	A)	:		

- La	 voie	 directe	:	 putamen	 (récepteur	 dopaminergique	 D1)	à	 complexe	

Globus	 pallidus	 interne	 (GPi),	 Substance	 Noire	 pars	 réticula	 (SNr)	 à	

thalamus	à	cortex	;	

- La	 voie	 indirecte	:	 putamen	 (récepteur	 dopaminergique	 D2)	 à	 Globus	

pallidus	 externe,	 noyau	 sous-thalamique	 (NST)	à	 complexe	 GPi,	 SNr	à	

thalamus	à	cortex.	

	

La	voie	directe	réduit	les	sorties	inhibitrices	du	GPi	vers	le	thalamus,	facilitant	ainsi	

l’activité	motrice.	La	voie	indirecte	induit	l'excitation	des	neurones	du	GPi	et	de	la	

SNr	 et	 augmente	 l’inhibition	 des	 neurones	 thalamiques,	 réduisant	 ainsi	 l'activité	

motrice.	Parallèlement,	 il	existe	 la	voie	hyperdirecte,	qui	 implique	une	projection	

excitatrice	directe	du	cortex	vers	le	NST	(Figure	1.4	A)	
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A.	

	
B.	

	

Figure	 1.4	 Modèle	 du	 réseau	 cortex-NGC-cortex	 dans	 la	 dystonie	 isolée	 (adaptation	 de	
Hendrix	&	Vitek,	2012;	Vitek,	2002):	A.	normal;	B.	Dystonie.	GPe,	globus	pallidus	externe	;	
GPi,	globus	pallidus	interne	;	NST,	noyau	sous-thalamique	;	SNr,	Substance	noire	pars	réticula	
;	SNc,	substance	noire	pars	compacta	;	CM,	noyau	centromédian	;	VLa,	noyau	ventrolatéral	;	
RT,	noyau	réticulaire	;	PPN,	pédonculopontin	nucleus	;	MEA,	midbrain	extrapyramidal	area.	
Les	 récepteurs	 striataux	 de	 la	 dopamine	 sont	 D1	 et	 D2.	 Lignes	 larges	:	 augmentation	 de	
l’activité	 neuronale	;	 lignes	 fines	:	 diminution	 de	 l'activité	 neuronale	;	 lignes	 vertes	:	
projections	 inhibitrices	;	 lignes	 orange	:	 projections	 excitatrices	;	 pointillés	 fins	:	 activité	
neuronale	anormalement	basse	;	pointillés	larges	:	activité	anormalement	augmentée.		
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Les	enregistrements	de	microélectrodes	chez	les	patients	atteints	de	dystonie	ont	

montré	une	diminution	des	taux	de	décharge	moyens	des	neurones	du	GPe	et	du	

GPi,	suggérant	une	augmentation	des	décharges	inhibitrice	provenant	du	striatum	

(Vitek	 et	 al.,	 1999;	 Vitek,	 2002).	 Effectivement,	 la	 dystonie	 résulterait	 d'un	

déséquilibre	entre	la	voie	directe	et	indirecte	(Figure	1.4	B.).	Le	taux	de	décharge	est	

anormalement	 bas	 pour	 les	 projections	 inhibitrices	 du	 GPi	 et	 de	 la	 SNr	 vers	 le	

thalamus	 (figure	3	B,	 ligne	verte	en	pointillé	 fine),	 réduisant	ainsi	 l'inhibition	du	

thalamus	et	augmentant	l'excitabilité	du	cortex	moteur	(figure	1.4	B,	ligne	orange	

en	pointillé	large)	(Hendrix	&	Vitek,	2012;	Vitek,	2002).	Ainsi,	le	dysfonctionnement	

des	NGC	dans	la	dystonie	serait	principalement	causé	par	le	GPi	(Egger	et	al.,	2007;	

Jinnah	 et	 al.,	 2017).	 Sur	 cette	 base,	 Jinnah	 et	 al.,	 (2017)	 ont	 décrit	 trois	 niveaux	

neurophysiologiques	défectueux	des	systèmes	moteurs	dans	la	dystonie	:		

- Des	 anomalies	 d'inhibition	 neurale	 se	 caractérisant	 par	 une	 perte	

d'inhibition	 du	 système	 nerveux	 comprenant	 la	 moelle	 épinière,	 le	 tronc	

cérébral	et	le	cortex	;	

- Des	anomalies	d'intégration	sensorimotrice	se	caractérisant	par	des	défauts	

infracliniques	des	seuils	de	discrimination	somatosensorielle	dans	l'espace	

et	dans	le	temps	;	

- Une	plasticité	cérébrale	«	maladaptative	»	se	manifestant	par	des	anomalies	

de	 plasticité	 neurale	 plus	 fréquentes	 dans	 les	 dystonies	 spécifiques	 à	 une	

tâche	(e.g.	crampe	de	l’écrivain).	

	

Le	 dysfonctionnement	 des	 NGC,	 en	 lien	 avec	 le	 thalamus	 et	 le	 tronc	 cérébral,	

participe	à	 la	physiopathologie	de	 la	dystonie	 isolée	 (Lehéricy	et	al.,	2013;	Vitek,	

2002;	Wichmann	&	DeLong,	2016).	Une	étude	utilisant	la	Voxel	based	morphométrie	

(VBM)	rapporte	des	différences	de	volume	de	la	matière	grise	(MG)	dans	le	noyau	

accumbens,	le	GPi	et	le	cortex	pré-frontal	dans	différents	types	de	dystonie	dont	la	

DGI.	Cette	étude	met	en	évidence	le	fait	que	le	circuit	cortex-NGC-cortex,	y	compris	

le	 cortex	 préfrontal	 bilatéral	 est	 altéré	 dans	 la	 dystonie	 (Egger	 et	 al.,	 2007).	

Toutefois,	 des	 études	 rapportent	 que	 la	 dystonie	 est	 aussi	 associée	 à	 un	

dysfonctionnement	du	 thalamus	 et	 du	 cervelet	 (Argyelan	 et	 al.,	 2009;	Hendrix	&	

Vitek,	2012;	 Jinnah	et	al.,	2017;	Lehéricy	et	al.,	2013).	Des	anomalies	d’activation	
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cérébelleuse	 sont	 identifiées	 dans	 les	 études	 d'imagerie	 fonctionnelle	 chez	 des	

patients	ayant	une	dystonie	porteuse	des	gènes	DYT1/DYT6	(Carbon	&	Eidelberg,	

2009).	Enfin,	 les	études	d'imageries	 cérébrales	et	 fonctionnelles	montrent	que	 le	

dysfonctionnement	est	plus	étendu,	et	que	le	réseau	cortex-cervelet-cortex	est	aussi	

impliqué	dans	la	physiopathologie	de	la	dystonie	(Hendrix	&	Vitek,	2012;	Lehéricy	

et	al.,	2013;	Jinnah	et	al.,	2017).	

	

1.3. Traitements	
	
Cette	 partie	 est	 une	 synthèse	 de	 la	 revue	 de	 littérature	Dystonia	 de	Balint	 et	 al.,	

(2018)	qui	met	en	évidence	l’importance	des	caractéristiques	cliniques	dans	la	prise	

en	charge	de	la	dystonie.	Le	choix	du	traitement	pour	une	dystonie	focale	adulte	est	

très	 différent	 de	 celui	 d’une	 dystonie	 généralisée	 isolée	 à	 début	 précoce.	 Le	

traitement	de	référence	pour	une	DF	est	l’injection	de	toxine	botulique	(BoNT,	en	

anglais	 Botulinum	 NeuroToxin),	 tandis	 que	 pour	 une	 DGI,	 le	 traitement	 le	 plus	

efficace	est	la	neurochirurgie	fonctionnelle	de	type	stimulation	cérébrale	profonde	

(SCP).			

	

1.3.1. Toxine	botulique	(BoNT)	

	
Dans	les	années	80,	les	premiers	essais	cliniques	sur	la	BoNT	sont	réalisés	(Balint	et	

al.,	2018;	Jankovic,	2017).	C’est	en	1989	que	la	Food	and	Drug	Administration	(FDA)	

approuve	 la	 BoNT	 pour	 traiter	 le	 blépharospasme.	 La	 BoNT	 est	 un	 dérivé	 de	 la	

bactérie	 clostridium	 botulinum,	 ce	 traitement	 est	 principalement	 utilisé	 dans	 les	

dystonies	 focales	 et	 segmentaires.	 Ce	 traitement	 représente	 l'avancée	 la	 plus	

importante	dans	la	dystonie.	Une	étude	montre	que	parmi	2026	patients	atteints	de	

dystonie	isolée	(e.g.	focale,	généralisée,	hémidystonie,	multifocale	et	segmentaire),	

61%	étaient	traités	par	BoNT	(Pirio-Richardson	et	al.,	2017).	

La	dose	de	BoNT	est	spécifique	à	chaque	individu,	elle	est	directement	injectée	dans	

le	muscle	 atteint	 par	 les	mouvements	 dystoniques,	 dont	 les	 co-contractions.	 Les	

injections	sont	réalisées	plusieurs	fois	dans	l’année,	car	les	effets	sont	bénéfiques	en	

quelques	jours	mais	ne	durent	généralement	que	de	3	à	4	mois.	Ce	traitement	réduit	
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considérablement	 les	 mouvements	 anormaux,	 la	 douleur	 et	 par	 conséquent,	

l’invalidité.	 En	 effet,	 il	 est	 très	 bénéfique	 pour	 la	 dystonie	 cervicale,	 le	

blépharospasme	 et	 la	 dystonie	 laryngée	 (meilleurs	 résultats	 pour	 le	 type	 en	

adduction	que	pour	le	type	en	abduction).	Par	ailleurs,	les	effets	sont	plus	ou	moins	

efficaces	dans	la	dystonie	oromandibulaire.	L’effet	indésirable	le	plus	courant	est	le	

relâchement	du	muscle	ciblé	lors	de	l’injection.	Par	exemple,	 les	principaux	effets	

secondaires	dans	le	blépharospasme,	sont	l’affaissement	de	la	paupière	supérieure	

(ptôse	palpébrale,	ou	blépharoptose),	la	diplopie	et	la	sécheresse	oculaire	;	dans	la	

dystonie	cervicale,	l’affaissement	des	cervicales	;	dans	la	dystonie	oromandibulaire,	

la	 dysphagie	;	 	 dans	 la	 dystonie	 laryngée,	 l’aggravation	 de	 la	 raucité	 de	 la	 voix	

(Jinnah,	2019).	

	

1.3.2. Traitements	médicamenteux	

	
Parmi	les	traitements	pharmacologiques	utilisés	pour	la	dystonie,	voici	un	résumé	

des	avantages	et	des	limites	de	ceux	qui	sont	les	plus	couramment	administrés.	Ils	

ne	 sont	 que	 symptomatiques,	 et	 leur	 efficacité	 est	 extrêmement	 variable,	

dépendante	à	 la	 fois	du	 type	de	dystonie	et	de	 la	réponse	 individuelle	de	chaque	

patient.	Il	manque	cruellement	d’études	cliniques	à	grande	échelle	sur	l’efficacité	et	

les	bénéfices	des	traitements	pharmacologiques.	Les	résultats	disponibles	reposent	

principalement	sur	quelques	essais	cliniques	de	petits	échantillons	et	les	décisions	

de	prises	en	charge	proviennent	de	consensus	d’experts	(Jinnah,	2019).	

Les	médicaments	anticholinergiques	sont	généralement	utilisés	dans	la	dystonie	

généralisée	et	la	dystonie	segmentaire.	Le	trihexyphénidyle	s’est	montré	bénéfique	

pour	71%	des	patients	avec	une	DGI,	confirmant	que	cet	agent	anticholinergique	

était	le	plus	utile	dans	ce	type	de	dystonie	(Burke	et	al.,	1986).	Certaines	dystonies	

répondent	aux	traitements	par	lévodopa,	malgré	l’occurrence	d’effets	indésirables	

tels	que	des	nausées	et	des	somnolences.	A	l’inverse	de	la	maladie	de	Parkinson,	les	

patients	atteints	de	dystonie	dopa-responsive	n’ont	pas	de	fluctuations	motrices	ou	

de	 dyskinésies,	 puisque	 les	 doses	 de	 lévodopa	 sont	 plus	 faibles.	 D’autres	

médicaments	 influençant	 le	 fonctionnement	 dopaminergique,	 tels	 que	 la	

tétrabénazine,	sont	utilisés	dans	le	traitement	des	troubles	hyperkinétiques	(e.g.		

Chorée	de	Huntington,	tics,	dystonie	tardive	iatrogène).	Mais	produisant	des	effets	



35	
	

secondaires	 importants	 (e.g.	 somnolence,	 dépression),	 ils	 sont	 généralement	peu	

administrés.	Le	baclofène	est	un	agoniste	du	récepteur	GABA,	il	réduit	notamment	

les	 mouvements	 dystoniques	 chez	 certains	 patients	 atteints	 de	 dystonie	

oromandibulaire.	 Il	 montre	 également	 un	 bénéfice	 dans	 la	 dystonie	 généralisée	

combinée	 à	 des	 paralysies	 cérébrales	 (Motta	 &	 Antonello,	 2014).	 Les	

benzodiazépines	 (e.g.	 diazépam)	 sont	 couramment	 utilisées	 dans	 la	 dystonie	

isolée.	 Le	 principal	 effet	 de	 ces	médicaments	 est	 de	 relaxer	 les	muscles	mais	 la	

somnolence	 et	 la	 toxicomanie	 sont	 des	 effets	 indésirables	 souvent	 induits.	 Des	

études	rapportent	que	les	relaxants	musculaires	ont	des	avantages	cliniques	chez	

les	patients	atteints	de	dystonie	segmentaire	ou	généralisée	(Thenganatt	&	Jankovic,	

2014).	

Pour	l’ensemble	de	ces	médicaments,	le	manque	de	données	cliniques	ne	permet	pas	

de	 conclure	 sur	 l’efficacité	 des	 molécules	 dans	 le	 traitement	 de	 la	 DGI.	 Ainsi,	

l’absence	 de	 traitements	 pharmacologiques	 efficaces	 et	 la	 sévérité	 de	 la	 DGI	

justifient	 le	 développement	 d’alternatives	 thérapeutiques	 comme	 les	

neurochirurgies.		

	

1.3.3. Neurochirurgie	fonctionnelle	

	
Dès	 1959,	 les	 1ers	 traitements	 neurochirurgicaux	 utilisés	 pour	 traiter	 la	 dystonia	

musculorum	 deformans	 sont	 la	 pallidotomie	 (ou	 la	 pallido-thalamotomie).	 Ce	

dernier	 consistait	 à	 détruire	 par	 injection	 d’agents	 chimiques	 les	 noyaux	 de	

structures	sous-corticales	tels	que	le	globus	pallidus	et/ou	le	thalamus.	Sur	la	base	

de	 ces	 premiers	 traitements,	 en	 1977,	 une	 tentative	 d’utilisation	 de	 la	 SCP	 du	

thalamus	a	été	réalisée	pour	la	dystonie	cervicale	(Mundinger,	1977).	La	SCP	est	une	

neurochirurgie	réversible	et	ajustable	par	rapport	à	 la	neurochirurgie	 lésionnelle	

qui	est	définitive.	Enfin,	en	2005,	le	1er	essai	clinique	important	sur	la	SCP	du	GPi	

dans	la	DGI	a	été	réalisé	par	le	groupe	Français	SPIDY	(Marie	Vidailhet	et	al.,	2005).		
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1.3.3.1. Chirurgies	lésionnelles	
	
La	revue	de	littérature	de	Krack	&	Vercueil	(2001)	retrace	les	études	cliniques	sur	

la	 neurochirurgie	 dans	 la	 dystonie.	 Les	 premiers	 essais	 cliniques	 utilisant	 la	

thalamotomie	dans	la	dystonie	généralisée	(N=226)	ont	été	réalisés	entre	1955	et	

1974.	Les	parties	du	thalamus	ciblé	ont	été	le	noyau	Ventro-latéral	(VL)	et	le	noyau	

centromédian	(CM).	En	raison	des	risques	de	développer	des	troubles	de	la	parole,	

l’opération	 était	 principalement	 effectuée	 de	 manière	 unilatérale.	 En	 effet,	

l’hypothèse	de	Bertrand	et	al.,	(1978)	est	que	le	tractus	corticobulbaire	de	la	capsule	

interne	est	beaucoup	plus	proche	de	la	cible	thalamique	que	le	tractus	corticospinal.	

Ainsi,	c’est	pour	cette	raison	que	la	thalamotomie	est	préférentiellement	réalisée	de	

manière	unilatérale.	Par	ailleurs,	le	suivi	à	long	terme	des	effets	de	la	thalamotomie	

sur	 les	 patients	 montre	 que	 25%	 ont	 une	 bonne	 amélioration	 et	 45%	 ont	 une	

amélioration	 modérée.	 D'autre	 part,	 Tasker	 et	 ses	 collaborateurs	 (1998,	 1988)	

montrent	que	la	thalamotomie	améliore	les	symptômes	de	l’ordre	de	50	à	80%,	avec	

une	stabilité	dans	le	temps.	Mais,	ils	constatent	des	complications	graves	dans	20%	

des	cas	(Tasker	et	al.,	1988).	Toutefois,	la	thalamotomie	peut	certainement	induire	

une	amélioration	de	la	dystonie	généralisée	(Cooper,	1976).		

La	 plupart	 des	 auteurs	 estiment	 que	 le	 nombre	 et	 la	 gravité	 des	 complications,	

comme	 la	 dysarthrie	 induite,	 sont	 plus	 importants	 après	 la	 thalamotomie	 que	 la	

pallidotomie		(Bertrand	et	al.,	1978;	Ondo	et	al.,	1998).	La	pallidotomie	unilatérale	

et	 bilatérale	 est	 efficace	 dans	 le	 traitement	 de	 la	 dystonie	 généralisée.	 Ses	 effets	

bénéfiques	continuent	d’augmenter	les	mois	suivant	l’opération	(52	à	5	jours	puis	

16	 à	 3	 mois)	 (Lozano	 et	 al.,	 1997).	 Malgré	 des	 résultats	 bénéfiques	 pour	 la	

pallidotomie,	très	peu	d’études	ont	été	réalisées.	Ainsi,	il	est	difficile	de	généraliser	

les	résultats.	De	plus,	cette	neurochirurgie	a	été	abandonnée	pour	être	remplacée	

par	la	stimulation	cérébrale	profonde	(SCP).	
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1.3.3.2. Neurostimulation	
	

La	 stimulation	 cérébrale	 profonde	 (SCP)	 est	 une	 alternative	 à	 la	 chirurgie	

lésionnelle.	 Elle	 présente	 des	 avantages	 non	 négligeables	:	 elle	 est	 réversible	 et	

modulable,	offrant	ainsi	une	nouvelle	potentialité	au	traitement	neurochirurgical.	

La	 SCP	 consiste	 à	 implanter	de	manière	bilatérale	des	 électrodes	de	 stimulation,	

stéréotaxiquement,	 dans	 des	 cibles	 spécifiques	 du	 cerveau.	 Les	 électrodes	 sont	

reliées	 à	 une	 batterie,	 génératrice	 d'impulsions	 et	 délivrant	 du	 courant	 vers	 les	

structures	 cibles.	 Elle	 est	 positionnée	 sous	 la	 peau,	 dans	 la	 paroi	 thoracique,	

généralement	 en	 position	 sous-claviculaire.	 Une	 fois	 la	 SCP	 mise	 en	 place,	 les	

cliniciens	utilisent	une	commande	télémétrique	qui	communique	avec	le	générateur	

pour	définir	et	ajuster	les	paramètres	de	stimulation.	Dans	les	versions	initiales	et	

très	courantes	à	ce	jour,	les	électrodes	possèdent	à	leurs	extrémités	quatre	plots	de	

contact,	 offrant	 la	 possibilité	 de	 délivrer	 du	 courant	 au	 niveau	 de	 ces	 quatre	

positions.	 Les	paramètres	de	 stimulation	à	 ajuster	 sont	 l'amplitude	 (en	Volts),	 la	

fréquence	(en	Hz)	et	la	largeur	d'impulsion	(en	microsecondes).		

En	1987,	les	professeurs	Alim-Louis	Benabid	(neurochirurgien	et	biophysicien)	et	

Pierre	Pollak	(neurologue)	ont	développé	la	stimulation	cérébrale	profonde	dans	la	

maladie	de	Parkinson.	Leur	première	étude	montre	que	 la	 SCP	du	noyau	ventral	

intermédiaire	 (Vim)	du	 thalamus	en	plus	de	 la	 thalamotomie	 est	bénéfique.	Plus	

particulièrement	chez	les	patients	présentant	des	dyskinésies	(Benabid	et	al.,	1987).	

Dans	cette	étude	pilote,	la	SCP	a	été	utilisée	pour	traiter	des	patients	atteints	de	la	

maladie	de	parkinson	(MP)	et	de	tremblement	essentiel.	Les	résultats	montrent	que	

la	majorité	 des	 patients	 ont	 une	 réduction	 voire	 une	 absence	 des	 tremblements.	

Mais,	en	fonction	des	types	de	tremblement,	la	SCP	a	des	effets	plus	ou	moins	bons.	

De	fait,	le	tremblement	au	repos	ou	le	tremblement	postural	est	mieux	contrôlé	que	

le	tremblement	d'action.	Le	tremblement	des	membres	distaux	est	plus	facilement	

supprimé	que	le	tremblement	des	membres	proximaux	ou	axiaux.	Dans	le	cas	des	

patients	 Parkinsoniens	 uniquement,	 la	 bradykinésie	 (rigidité	 des	 membres)	 est	

modérément	améliorée	et	le	traitement	médicamenteux	(e.g.	lévodopa)	est	réduit	

de	plus	de	30%	chez	10	de	ces	patients.	

Ainsi,	 l’étude	 princeps	 de	 la	 SCP	 met	 en	 évidence	 que	 cette	 technique	

neurochirurgicale	 évite	 l'ablation	 des	 noyaux	 par	 thalamotomie.	 Elle	 pourrait	
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inhiber	la	décharge	rythmique	neuronale,	au	moins	si	la	fréquence	de	stimulation	

atteint	 un	 niveau	 supérieur	 à	 100	 Hz.	 De	 plus,	 la	 SCP	 bilatérale	 du	 VIM	 semble	

induire	moins	d'effets	 indésirables	que	 la	 thalamotomie	bilatérale.	 Cependant,	 la	

dysarthrie	et	les	troubles	de	l’équilibres	sont	toujours	présents.	En	effet,	la	SCP	n’a	

pas	ou	peu	d’effet	sur	les	troubles	axiaux,	et	lorsqu’elle	en	a,	elle	a	tendance	à	induire	

des	difficultés	de	parole	(Benabid	et	al.,	1991).	Mais,	l’avantage	de	cette	technique	

est	 d’être	 réversible,	 la	 baisse	 des	 paramètres	 de	 stimulation	 et	 l’arrêt	 de	 la	

stimulation	 peut	 diminuer	 les	 effets	 indésirables	 (Benabid	 et	 al.,	 1987,	 1991).	

Depuis	 l’étude	 princeps	 de	 Benabid	 et	 al.,	 (1987),	 de	 nombreuses	 recherches	

scientifiques	sur	 la	SCP	ont	été	faites	dans	les	troubles	du	mouvement,	comme	la	

SCP	du	noyau	sous-thalamique	(NST)	dans	la	MP		(Limousin	et	al.,	1995);	la	SCP	du	

thalamus	dans	le	tremblement	essentiel	(Hubble	et	al.,	1996);	et	la	SCP	du	GPi	dans	

la	dystonie	(Vidailhet	et	al.,	2005).	

La	 première	 étude	 sur	 la	 DGI	 a	 été	 réalisée	 sur	 les	 enfants	 par	 Coubes	 et	 ses	

collaborateurs	 (2000).	 Les	 résultats	 de	 cette	 étude	montrent	 que	 la	 SCP	 du	 GPi	

améliore	de	60	à	100%	le	score	total	de	 la	motricité	globale	évalué	par	 la	Burke-

Fahn-Mardsen-Disability-Rating-Scale	(BFMDRS,	détail	dans	 le	chapitre	2).	La	SCP	

du	 GPi	 est	 considérablement	 bénéfique	 puisque	 les	mouvements	 dystoniques	 se	

sont	améliorés	progressivement	et	ont	parfois	 totalement	disparu	 (Coubes	et	 al.,	

2000).	Par	la	suite,	une	première	étude	multicentrique	et	contrôlée	a	été	menée	sur	

22	 patients	 avec	 une	 dystonie	 généralisée	 adulte	 (Vidailhet	 et	 al.,	 2005).	 Les	

évaluations	ont	 été	 réalisées	 en	aveugle	de	3	 à	12	mois	 sur	des	 enregistrements	

vidéo.	L’amélioration	des	scores	de	la	BFMDRS	est	de	50%	et	un	tiers	des	patients	a	

une	amélioration	de	75%	par	rapport	à	la	condition	pré-opératoire	(Vidailhet	et	al.,	

2005).		La	SCP	du	GPi	est	d’autant	plus	efficace	à	long	terme,	puisque	les	bénéfices	

moteurs	sont	maintenus	après	3	ans	(Krause	et	al.,	2020;	Vidailhet	et	al.,	2007).	Il	en	

est	 de	 même	 pour	 la	 qualité	 de	 vie	 des	 patients,	 qui	 est	 légèrement	 améliorée	

(Vidailhet	et	al.,	2007).	Une	autre	étude	montre	que	40	patients	atteints	de	dystonies	

généralisées	 et	 segmentaires	 isolées	 ont	 une	 réduction	 de	 27,9	 points	 du	 score	

moteur	de	la	BFMDRS,	même	après	5ans	(Volkmann	et	al.,	2012).	Récemment,	une	

étude	 longitudinale	 sur	 un	 groupe	 de	 19	 patients	 avec	 une	 dystonie	 isolée	

héréditaire	 ou	 idiopathique	 décrit	 des	 améliorations	 de	 70%	 des	 symptômes	

moteurs	durable	 jusqu'à	16	ans	après	 l’opération	(Krause	et	al.,	2020).	Les	effets	
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bénéfiques	se	manifestent	aussi	sur	 la	qualité	de	vie	et	 les	émotions	des	patients	

(Krause	 et	 al.,	 2020).	 Cependant,	 la	 bradykinésie	 et	 le	 freezing	 de	 la	 marche	

(symptômes	spécifiques	de	la	MP)	font	partie	des	complications	les	plus	fréquentes	

avec	la	SCP	du	GPi	(Krause	et	al.,	2020;	Schrader	et	al.,	2011).	La	stimulation	du	GPi	

cause	ces	effets	indésirables,	de	fait,	certains	essais	cliniques	utilisent	le	NST	comme	

nouvelle	cible	thérapeutique	pour	traiter	la	dystonie	isolée	(Balint	et	al.,	2018).		Une	

étude	 récente	 montre	 les	 effets	 de	 la	 SCP	 du	 NST	 dans	 la	 dystonie	 isolée,	 une	

amélioration	de	70%	sur	le	score	moteur	de	la	BFMDRS	et	de	66%	sur	le	score	de	la	

Toronto	 Western	 Spasmodic	 Torticollis	 Rating	 Scale	 (TWSTRS)	 est	 trouvée.	 Ces	

scores	sont	maintenus	3	ans	après	la	SCP	(Ostrem	et	al.,	2017).		

Le	GPi	et	plus	récemment	le	NST	sont	les	deux	cibles	principales	utilisées	dans	le	

traitement	de	la	dystonie,	en	raison	de	leur	forte	implication	dans	le	contrôle	moteur	

(Balint	et	al.,	2018).	La	méta-analyse	de	Moro	et	al.,	(2017)	confirme,	en	apportant	

des	preuves	solides,	les	bénéfices	cliniques	et	la	durabilité	de	la	SCP	du	GPi	bilatérale	

chez	des	patients	atteints	de	dystonie	isolée.	La	SCP	est	le	traitement	le	plus	efficace	

pour	 les	 patients	 dystoniques	 réfractaires	 aux	médicaments	 et	 pour	 la	 dystonie	

isolée	sévère	(segmentaire,	focale	et	généralisée).	Enfin,	la	SCP	du	Gpi	est	favorable	

pour	les	formes	génétiques	de	dystonies	associées	aux	mutations	TOR1A,	KMT2B,	

THAP1	et	GNAL	(Balint	et	al.,	2018).		

En	 résumé,	 la	 dystonie	 représente	 un	 modèle	 d’altération	 du	 système	 nerveux	

central,	 plus	 particulièrement	 d’un	 dysfonctionnement	 des	 NGC	 dont	 le	 rôle	

principal	est	de	contribuer	au	contrôle	moteur.	Les	troubles	de	la	parole	font	partie	

intégrante	 des	 activités	 motrices	 impliquant	 les	 NGC.	 Ainsi,	 un	 des	 symptômes	

présents	 dans	 la	 dystonie	 est	 communément	 appelé	 la	 «	dysarthrie	

hyperkinétique	».	
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2.	 La	dysarthrie	dans	la	dystonie	

2.1. Définition	de	la	dysarthrie	
	
	

“Dysarthria	is	a	collective	name	for	a	group	of	neurologic	speech	

disorders	 resulting	 from	 abnormalities	 in	 the	 strength,	 speed,	

range,	steadiness,	tone,	or	accuracy	of	movements	required	for	

control	 of	 the	 respiratory,	 phonatory,	 resonatory,	 articulatory,	

and	 prosodic	 aspects	 of	 speech	 production.	 The	 responsible	

pathophysiologic	disturbances	are	due	to	central	or	peripheral	

nervous	system	abnormalities	and	most	often	reflect	weakness;	

spasticity;	incoordination;	involuntary	movements;	or	excessive,	

reduced,	or	variable	muscle	tone”	(Duffy,	2013b,	p.	4).	

	

Pendant	de	nombreuses	années,	la	dysarthrie	a	été	considérée	comme	un	trouble	

primaire	 de	 l’articulation	 de	 la	 parole	 (Brain,	 1965,	 Pinto	&	 Sato,	 2016,	 p.	 283).	

Étymologiquement,	 le	 terme	 dysarthrie	 provient	 du	 préfixe	 -dys	 pour	

dysfonctionnement	et	-arthrie	pour	articulation.	La	dysarthrie	se	définit	comme	un	

trouble	de	l’exécution	motrice	de	la	parole	dont	l’origine	est	une	lésion	du	système	

nerveux	central	ou	périphérique	(Darley	et	al.,	1969a).	Cette	définition	considère	

d’autres	 altérations	 en	 plus	 des	 troubles	 articulatoires	 puisqu’il	 existe	 dans	 la	

dysarthrie	 d’autres	 atteintes	 lors	 de	 la	 réalisation	motrice	 de	 la	 parole,	 pouvant	

influer	sur	 la	respiration,	 la	phonation,	 la	résonance	et/ou	 la	prosodie	(Duffy,	

2013b,	p.	4).	

«	Dysarthia	 […]	 differentiates	 such	 problems	 from	 disorders	 of	

higher	 centers	 related	 to	 the	 faulty	 programming	 of	movement	

and	 sequences	 of	 movements	 (apraxia	 of	 speech)	 and	 to	 the	

inefficient	processing	of	linguistics	units	(Darley	et	al.,	1969a).	
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L’expression	anglo-saxonne	Motor	Speech	Disorders	identifie	un	ensemble	de	signes	

affectant	 la	planification,	 la	programmation,	 le	contrôle	et/ou	 la	production	de	 la	

parole	en	lien	avec	une	atteinte	neurologique.	La	dysarthrie	et	l’apraxie	de	la	parole	

se	 distinguent	 du	 groupe	 des	 aphasies	 (trouble	 du	 langage).	 La	 dysarthrie	 est	 la	

conséquence	 d’un	 trouble	 moteur	 de	 la	 parole,	 relevant	 de	 la	 symptomatologie	

spécifique	de	chaque	trouble	du	mouvement	(e.g.	maladie	de	Parkinson,	dystonie).	

Elle	 se	 distingue	 de	 l’apraxie	 de	 la	 parole	 (trouble	 de	 la	 planification	 et	 de	 la	

programmation	motrice),	qui	se	caractérise	par	une	grande	variabilité	articulatoire,	

des	difficultés	d’initiation	de	la	parole	et	une	fluence	verbale	atypique.	En	revanche,	

les	caractéristiques	de	la	dysarthrie	sont	plus	stables	et	stéréotypées.			

	

2.2. Classification	clinico-perceptive	
des	dysarthries		

	
A	 partir	 d’une	 analyse	 perceptive,	 Darley	 et	 ses	 collaborateurs	 ont	 établi	 la	

classification	des	dysarthries	(Darley	et	al.,	1969a,	1969b).	Cette	description	se	base	

sur	des	altérations	relatives	à	différents	niveaux	de	systèmes	de	production	de	la	

parole	 (e.g.	 respiration,	 phonation,	 résonance,	 articulation	 et	 prosodie).	 L’étude	

regroupait	212	patients	dont	7	groupes	pathologiques	répartis	en	fonction	de	leur	

physiopathologie	:	 bulbaire,	 pseudo-bulbaire,	 cérébelleux,	 Parkinsonien,	

dystonique,	choréo-athétosique,	mixte/diffuse.	Chaque	groupe	était	constitué	de	30	

patients	 qui	 ont	 lu	 un	 extrait	 du	 texte	 «	grand	 father	 passage	».	 Trois	 auditeurs	

experts	ont	évalué	les	enregistrements	à	partir	de	38	critères	(figure	1.5)	regroupés	

par	 systèmes	 de	 production	 de	 la	 parole.	 Une	 catégorie	 globale	 regroupait	

l’intelligibilité	et	 la	«	bizarrerie	»	de	la	parole.	Les	juges	ont	estimé	les	altérations	

sur	une	échelle	cotant	de	1	à	7	(aucune	altération	à	altération	sévère).		
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Figure	1.5	Critères	estimés	dans	l’analyse	perceptive	de	Darley	et	al.,	(1969a,	1969b)	
(Adaptation	de	Auzou	et	al.,	2007).	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

1. Hauteur	

2. Rupture	de	hauteur	

3. Monotonie	

4. Tremblement	vocal	

5. Mono-intensité	

6. Variation	excessive	de	

l’intensité	

7. Décroissance	d’intensité	

8. Instabilité	de	l’intensité	

9. Intensité	

10. Voix	rauque	

11. Voix	humide	

12. Voix	soufflée	(continu)	

13. Voix	soufflée	(intermittente)	

14. Voix	forcée	

15. Arrêts	vocaux	

16. Hypernasalité	

17. Hyponasalité		

18. Émission	nasale	

19. Inspiration-expiration	forcée	

	

20. Inspiration	audible	

21. Bruit	en	fin	d’expiration	

22. Débit		

23. Phrases	courtes	

24. Augmentation	du	débit	(segment)	

25. Augmentation	du	débit	(global)	

26. Diminution	de	l’accentuation	

27. Débit	variable	

28. Allongement	des	pauses	

29. Silences	inappropriés	

30. Accélérations	paroxystiques	

31. Accentuation	excessive	

32. Imprécision	des	consonnes	

33. Allongement	des	phonèmes	

34. Répétition	de	phonèmes	

35. Dégradations	articulatoires	

36. Distorsion	des	voyelles	

37. Intelligibilité	

38. Bizzarerie			



43	
	

Huit	clusters	(figure	1.6)	ont	émergé	de	cette	analyse	perceptive.	Certains	critères	

de	la	parole	(figure	1.5)	sont	identifiés	dans	plusieurs	groupes	pathologiques	(e.g.	

voix	rauque	dans	la	maladie	de	parkinson	et	dans	la	dystonie),	alors	que	d’autres	

sont	spécifiques	à	une	pathologie	(e.g.	arrêts	vocaux	dans	la	dystonie).				

	

	

	
Figure	 1.6	 Représentation	 des	 clusters	 perceptifs	 proposée	 par	 Darley	 et	 al.,	
(1969b);	adaptation	de	Auzou	et	al.,	(2007).	
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Ainsi,	six	types	de	dysarthrie	ont	été	décrits	dans	 les	sept	groupes	pathologiques	

(tableau	1.2).		

	

Tableau	1.2	 	 Clusters	 et	 critères	 déviants	 présent	 dans	 les	 dysarthries	
(Darley	et	al.,	1969b),	adaptation	de	Auzou	et	al.,	2007).		

	
Représentation	en	couleur	des	clusters	de	la	figure	1.6.	Bleu	clair	:	insuffisance	prosodique	;	bleu	
foncé	:	 excès	 prosodique	;	 jaune	:	 imprécision	 articulatoire	;	 orange	:	 incompétence	
résonnance	;	 rouge	:	 incompétence	 articulatoire	 et	 résonnance	;	 violet	:	 sténose	 phonatoire	;	
violet	clair	:	incompétence	phonatoire	;	rose	:	insuffisance	phonatoire	et	prosodique.	
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La	dysarthrie	flasque	

L’atteinte	 se	 situe	 au	 niveau	 de	 la	 voie	 motrice	 finale	 qui	 comprend	 les	 nerfs	

périphériques	issus	des	faisceaux	cortico-bulbaire	et/ou	cortico-spinal,	la	jonction	

neuromusculaire	 et/ou	 les	 effecteurs	 de	 la	 parole.	 Il	 s’agit	 d’un	 déficit	 de	

l’exécution	 motrice	 de	 la	 parole	 qui	 se	 manifeste	 par	 une	 faible	 tonicité,	 une	

paralysie	ou	une	hypotonie.	Par	exemple,	l’incompétence	phonatoire	se	caractérise	

par	une	voix	soufflée	avec	des	inspirations	audibles.	Ainsi,	elle	peut	être	liée	à	une	

myasthénie,	une	myopathie,	une	dystrophie	ou	un	syndrome	bulbaire.		

	

La	dysarthrie	spastique		

La	 dysarthrie	 pseudo-bulbaire	 résulte	 d’une	 atteinte	 bilatérale	 du	 premier	

motoneurone	 reliant	 le	 cortex	 moteur	 au	 relais	 du	 tronc	 cérébral.	 Le	 faisceau	

cortico-bulbaire	est	atteint	bilatéralement,	les	pathologies	concernées	relèvent	de	

petits	 accidents	 vasculaires	 cérébraux.	 Dans	 d’autres	 pathologies	 (e.g.	 sclérose	

latérale	amyotrophique	[SLA],	sclérose	en	plaque	[SEP],	paralysie	supranucléaire,	

[PSP]),	il	existe	des	syndromes	pseudo-bulbaires	qui	participent	à	une	altération	de	

la	production	de	la	parole	dans	un	contexte	de	dysarthrie	mixte.	Il	s’agit	d’un	déficit	

de	 l’exécution	 motrice	 de	 la	 parole	 qui	 implique	 une	 augmentation	 exagérée	 et	

permanente	 du	 tonus	 musculaire	 de	 repos	 pouvant	 contribuer	 à	 une	 sténose	

phonatoire	se	manifestant	par	une	voix	forcée.		

	

La	dysarthrie	ataxique	

Elle	résulte	de	l’atteinte	du	cervelet	et/ou	des	voies	cérébelleuses,	elle	est	donc	

présente	dans	les	pathologies	cérébelleuses	et	spino-cérébelleuses.	Les	lésions	sont	

de	 différentes	 natures	:	 dégénératives,	 vasculaires,	 traumatiques,	 néoplasiques,	

inflammatoires,	toxiques,	ou	métaboliques.	Il	s’agit	d’un	déficit	du	contrôle	moteur	

de	 la	 parole	 qui	 se	 manifeste	 par	 une	 irrégularité	 du	 rythme,	 une	 imprécision	

articulatoire	et	un	excès	prosodique	engendré	par	un	défaut	de	coordination	des	

mouvements	musculaires.		

	

La	dysarthrie	hypokinétique	

C’est	 une	 atteinte	 dégénérative	 d’une	 partie	 des	 noyaux	 gris	 centraux	 (NGC)	

entrainant	un	dysfonctionnement	de	la	boucle	de	régulation	motrice	cortico-sous-
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corticale.	 La	 dysarthrie	 fait	 partie	 des	 multiples	 autres	 symptômes	 pouvant	

apparaître	au	cours	de	la	progression	de	la	maladie	de	Parkinson.	Il	s’agit	d’un	déficit	

du	contrôle	moteur	de	la	parole	qui	se	manifeste	par	une	réduction	des	mouvements	

articulatoires,	 une	 voix	 monotone	 (diminution	 de	 la	 modulation	 prosodique)	 et	

hypophonique	(faible	 intensité).	D’autres	syndromes	Parkinsoniens	(e.g.	atrophie	

multisystématisée	[AMS],	paralysie	supranucléaire	[PSP],	démences	avec	corps	de	

Lewy	[DCL],	dégénérescence	cortico-basale	[DCB])	présentent	des	caractéristiques	

hypokinétiques	associées	à	d’autres	types	de	dysarthrie	(e.g.	hyperkinétique),	ayant	

alors	un	caractère	mixte.		

	

La	dysarthrie	hyperkinétique		

La	boucle	cortico-sous-corticale	des	NGC	est	dysfonctionnelle,	induisant	la	survenue	

de	mouvements	involontaires	et	incontrôlables.	Cette	dysarthrie	est	caractéristique	

des	 groupes	 pathologiques	 hyperkinétiques	 tels	 que	 la	 dystonie	 et	 la	 choréo-

athétosie	(e.g	maladie	de	Huntington).	Les	mouvements	dans	la	dystonie	sont	lents	

avec	 des	 torsions	 conduisant	 à	 des	 postures	 anormales.	 Cette	maladie	 peut	 être	

généralisée	ou	focale	(laryngée,	oromandibulaire,	cervicale).	Les	mouvements	dans	

la	 choréo-athétose	 sont	 involontaires,	 rapides	 et	 non	 stéréotypés.	 Les	

caractéristiques	 de	 la	 dysarthrie	 hyperkinétique	 se	 traduisent	 par	 un	 déficit	 du	

contrôle	moteur	de	la	parole	qui	se	manifeste	par	une	imprécision	articulatoire,	un	

excès	 et	 une	 insuffisance	 prosodique.	 La	 sténose	 phonatoire	 est	 spécifique	 à	 la	

dystonie,	et	l’incompétence	de	résonance	à	la	choréo-athétose.		

	

La	dysarthrie	mixte	:		

Les	 troubles	 de	 la	 parole	 résultent	 de	 plusieurs	 atteintes	 neurologiques	 et	 sont	

caractéristiques	 de	 différents	 groupes	 pathologiques	 tels	 que	 SLA,	 SEP,	

traumatismes	 crâniens	et	 syndromes	parkinsoniens	«	atypiques	»	 (e.g.	DCL,	AMS,	

PSP).		
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Par	la	suite,	l’équipe	de	Duffy	et	ses	collaborateurs	(Mayo	clinic	cleveland,	USA,	2013)	

a	complété	cette	description,	en	ajoutant	les	dysarthries	d’étiologies	indéterminées	

et	 la	 dysarthrie	par	 atteinte	unilatérale	du	motoneurone	 (unilateral	 upper	motor	

neuron,	UUMN).	Cette	dernière	est	différente	de	la	dysarthrie	spastique.	Elle	peut	

être	présente	 à	 la	 suite	d’un	 accident	 vasculaire	 cérébral.	 Il	 s’agit	 d’un	déficit	 de	

contrôle	 ou	 d’exécution	 de	 la	 parole	 qui	 se	 manifeste	 par	 une	 imprécision	

articulatoire	 (ralentissement	 de	 la	 vitesse	 des	 mouvements	 articulatoires),	 une	

sténose	 phonatoire,	 un	 excès	 et/ou	 une	 insuffisance	 prosodique	 et	 une	

incompétence	 de	 résonance.	 Actuellement,	 il	 existe	 donc	 sept	 catégories	 de	

dysarthrie	(figure	1.7)	(Duffy,	2013b,	p.	223).	

	

	
Figure	1.7	 Topographie	 lésionnelle/dysfonctionnelle	 des	 différents	 groupes	
pathologiques	 et	 de	 leur	 dysarthrie	 associée.	 La	 dysarthrie	 mixte	 n’est	 pas	
représentée	 dans	 cette	 figure	 car	 elle	 est	 la	 résultante	 de	
lésions/dysfonctionnements	 diffus	 (adaptation	 de	 Atkinson-Clement	 et	 al.,	
2019).	
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2.3. La	dysarthrie	hyperkinétique	dans	
la	dystonie	selon	Darley	et	ses	
collaborateurs	

	
Dans	la	dystonie,	l’excès	du	tonus	musculaire	conduit	à	une	altération	de	la	direction	

et	 du	 rythme	 des	mouvements	 ainsi	 qu’à	 une	 réduction	 de	 ces	 derniers.	 Ce	 qui	

engendre	un	ralentissement	global	des	actes	moteurs	de	la	parole.	Les	muscles	de	la	

face,	 du	 cou,	 du	 tronc	 et	 des	 parties	 proximales	 des	 extrémités	 du	 corps	 sont	

principalement	impliqués	dans	la	dystonie.	Les	dystonies	de	la	face	et	du	cou	sous-

tendent	des	actes	moteurs	automatiques	et	volontaires	comme	le	clignement	des	

yeux,	 les	mimiques,	 la	voix,	 la	parole,	 l’inclinaison	ou	 la	 rotation	de	 la	 tête.	Si	 les	

dystonies	 de	 la	 face	 et	 du	 cou	 impactent	 les	 actes	moteurs,	 elles	 jouent	 un	 rôle	

prépondérant	dans	les	troubles	dysarthriques	de	type	hyperkinétique.	En	effet,	les	

contractions	lentes	et	soutenues	de	la	face	produisent	une	fermeture	des	yeux,	des	

grimaces,	ou	des	pincements	des	lèvres.	Pendant	les	co-contractions	soutenues,	la	

bouche	est	fermée	ou	grande	ouverte,	et	la	langue	est	tournée	ou	tordue.	Enfin,	les	

torsions	du	cou	sont	présentes	chez	les	patients	ayant	un	torticolis.	Les	contractions	

touchant	les	muscles	du	cou	participent	à	l’élévation	du	larynx	et	peuvent	altérer	la	

qualité	de	la	voix	(Darley	et	al.,	1969b;	Duffy,	2013b,	p.	204;	Tripoliti,	2007).		

	

Les	caractéristiques	déviantes	prédominantes	de	la	dysarthrie	hyperkinétique	dans	

la	 dystonie	 se	 manifestent	 par	 des	 troubles	 articulatoires,	 associés	 à	 une	

altération	de	la	phonation	et	un	grand	nombre	de	modifications	prosodiques	

(tableau	 1.3).	 L’'imprécision	 articulatoire,	 la	 sténose	 phonatoire,	 l'excès	 et	

l'insuffisance	 prosodiques	 (figure	 1.8)	 sont	 les	 quatre	 clusters	 prépondérants	

dans	 la	 dystonie	 (Darley	 et	 al.,	 1969b).	 Les	 troubles	 de	 la	 respiration	 et	 de	 la	

résonance	 sont	 des	 composantes	 ayant	 une	 incidence	 mineure	 sur	 la	 parole	

dystonique.	 Toutefois,	 les	 troubles	 respiratoires	 peuvent	 être	 présents	 pour	

compenser	la	sténose	phonatoire	(Duffy,	2013b,	p.	205).		
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Tableau	1.3	critères	déviants	présents	dans	la	dysarthrie	hyperkinétique	de	
type	dystonique	(Darley	et	al.,	(1969b),	adaptation	de	(Auzou	et	al.,	2007).		

	

	 Dimensions	 Moyenne	

Troubles	articulatoires	 Imprécision	des	consonnes	 3.82	

Distorsion	des	voyelles	 2.41	

Articulation	dégradée	 2.28	

Altérations	phonatoires	 Voix	rauque	 2.40	

Voix	forcée	 2.14	

Modifications	prosodiques	 Monotonie	 2.14	

Mono	intensité	 2.01	

Silences	inappropriés	 1.72	

Phrases	courtes	 1.72	

Allongement	des	pauses	 1.68	

Allongement	des	phonèmes	 1.67	

Variations	excessives	d’intensité	 1.63	

Diminution	de	l’accentuation	 1.61	

Arrêts	vocaux	 1.60	

Débit	lent	 1.52	

Moyenne	:	 moyenne	 des	 scores	 perceptifs	 de	 chaque	 participant	 du	 groupe	
dystonique	évalué	par	trois	juges	de	l’étude	de	Darley	et	al.,	1969.	

	

L’imprécision	 articulatoire	 est	 caractérisée	 par	 des	 consonnes	 altérées,	 des	

distorsions	 des	 voyelles	 et	 une	 rupture	 articulatoire	 irrégulière.	 Ces	 paramètres	

déviants	 sont	 la	 résultante	 d’efforts	 de	 compensation	 et	 de	 mouvements	

involontaires	de	la	mâchoire,	des	lèvres	et	de	la	langue	(Darley	et	al.,	1969b;	Duffy,	

2013b,	p.	205;	Tripoliti,	2007).	

La	 sténose	 phonatoire	 se	 réfère	 à	 une	 perturbation	 de	 la	 qualité	 de	 la	 voix.	

Perceptivement,	la	voix	des	patients	dystoniques	peut	être	rauque,	forcée	ou	même	

étranglée	avec	des	variations	excessives	de	l’intensité	et	des	arrêts	vocaux.	Ces	deux	

dernières	caractéristiques	sont	spécifiques	à	la	parole	dystonique.	La	combinaison	

de	ces	déficits	engendre	la	production	de	phrases	courtes	et	peut	être	la	cause	d’une	

hyperadduction	des	cordes	vocales	lors	de	la	phonation	:	
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(1) La	 dysphonie	 spasmodique	 en	 adduction	 est	 caractérisée	 par	 une	

hyperadduction	des	muscles	laryngés	adducteurs	causant	une	voix	forcée	;	

(2) La	 dysphonie	 spasmodique	 en	 abduction	 est	 caractérisée	 par	 une	

hyperadduction	des	muscles	laryngés	abducteurs	causant	des	intermittences	

ou	une	aphonie.		

Les	variations	excessives	et	 les	 alternances	d’intensités	 sont	des	 caractéristiques	

pouvant	être	causées	par	des	mouvements	respiratoires	anormaux	ou	dans	le	but	

de	 surmonter	 la	 sténose	 phonatoire.	 Les	 patients	 ont	 des	 inspirations	 audibles,	

probablement	secondaires	à	une	hyperadduction	involontaire	du	pli	vocal	lors	de	

l’inhalation.	 Par	 ailleurs,	 bien	 que	 sa	 fréquence	 et	 sa	 gravité	 ne	 soient	 pas	

prédominantes,	 un	 tremblement	 de	 la	 voix	 peut	 être	 présent	 dans	 la	 dystonie.	

L’altération	de	la	qualité	de	la	voix	est	plus	ou	moins	importante	selon	la	sévérité	de	

la	dystonie	cervicale	et	de	la	dysphonie	spasmodique	(Duffy,	2013,	p.	205;	Tripoliti,	

2007).	Perceptivement,	la	parole	est	globalement	lente,	inintelligible	et	les	troubles	

articulatoires	 et	 phonatoires	 contribuent	 également	 à	 l’altération	 de	 la	 prosodie	

(Duffy,	2013,	p.	205;	Tripoliti,	2007).	

L'excès	prosodique	concerne	les	altérations	relatives	à	l’organisation	temporelle	

de	la	parole	et	se	caractérise	par	une	vitesse	lente,	un	allongement	des	pauses	et	des	

phonèmes.	Alors	que	l'insuffisance	prosodique	se	manifeste	par	une	réduction	de	

la	 variabilité	 de	 la	 fréquence	 fondamentale	 (monopitch),	 une	 réduction	 de	 la	

variabilité	de	 l’intensité	 (monoloudness),	 la	production	de	phrases	courtes	et	une	

modification	 de	 l’accentuation	 (Darley	 et	 al.,	 1969).	 Les	 silences	 inappropriés	 et	

l’accentuation	 excessive	 sont	 également	 possibles	 et	 participent	 à	 la	 perception	

générale	 d’une	 exagération	 des	 patterns	 d’accentuation.	 L’ensemble	 de	 ces	

paramètres	déviants	est	 le	reflet	de	mouvements	 lents	ou	d’interruptions	dans	 le	

flux	 de	 parole	 dus	 aux	 mouvements	 involontaires.	 La	 co-occurrence	 de	 l'excès	

prosodique	 et	 de	 l'insuffisance	 prosodique	 est	 probablement	 le	 reflet	 de	 la	

variabilité	dans	la	dystonie	causée	par	la	lenteur	et	la	réduction	des	mouvements	

(Darley	et	al.,	1969b;	Duffy,	2013b,	p.	205;	Tripoliti,	2007).	
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Enfin,	la	parole	dystonique	est	hypervariable	entre	les	patients,	mais	également	chez	

un	même	patient.	Cette	variabilité	est	le	reflet	d’une	tentative	de	compensation	de	

la	part	des	patients	afin	d’empêcher	les	co-contractions	involontaires	des	muscles	

de	la	face	et/ou	du	cou	(Duffy,	2013,	p.	205;	Tripoliti,	2007).		

	

	
	
Figure	 1.8	 Représentation	 des	 clusters	 de	 Darley	 et	 ses	 collaborateurs	 de	 la	
dysarthrie	hyperkinétique	dans	la	dystonie	(Darley	et	al.,	(1969b),	adaptation	de	
(Auzou	 et	 al.,	 2007).	 Bleu	 clair	:	 insuffisance	 prosodique	;	 bleu	 foncé	:	 excès	
prosodique	;	jaune	:	imprécision	articulatoire	;	violet	:	sténose	phonatoire.	
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2.4. Au-delà	de	la	classification	
perceptive	des	dysarthries	

	
	

2.4.1. Limites	et	atouts	de	l’évaluation	

perceptive	

	

Malgré	 les	 qualités	 indéniables	 de	 l’analyse	 perceptive	 de	 Darley	 et	 ses	

collaborateurs	 (1969a,	 1969b),	 notamment	 sur	 la	 proposition	 d’une	 vision	

perceptive	globale	de	chaque	type	de	dysarthrie,	d’un	point	de	vue	du	diagnostic	

(Kent	 et	 al.,	 1999),	 l’étude	 de	 l’étiologie	 de	 la	 pathologie	 et	 l’analyse	 acoustico-

physiologique	 de	 la	 parole	 est	 primordiale	 pour	 mieux	 distinguer	 les	

caractéristiques	 propres	 à	 chaque	 dysarthrie	 (Kent	 et	 al.,	 1999;	 Fougeron	 et	 al.,	

2010).	 	Par	sa	nature	perceptive,	 la	classification	de	Darley	et	al.,	(1969a,	1969b)	

demeure	 insuffisante	 et	 nécessite	 d’être	 complétée	 et	 associée	 à	 une	 analyse	 en	

production.	 Ce	 qui	 devrait	 permettre	 d’identifier	 des	 caractéristiques	 plus	

régulières,	 voire	 systématiques,	 pour	 chaque	 type	 de	 dystonie.	 Mais	 aussi	 de	

prendre	 en	 considération	 la	 variabilité	 physiopathologique	 des	 troubles	 du	

mouvement	et	la	variabilité	intra	et	inter-locuteur	(Fougeron	et	al.,	2010).		

	

2.4.2. Nécessité	d’une	objectivation	

acoustique	

	

L’objectivation	via	une	étude	acoustique	est	un	moyen	pertinent	pour	enrichir	 la	

classification	perceptive	de	la	dysarthrie	(Castillo-Guerra	&	Lovey,	2003).	L’analyse	

acoustique	 permet	 d’apporter	 des	 éléments	 supplémentaires	 quantifiables.	 Pour	

mener	 à	 bien	 cette	 analyse,	 le	 logiciel	 Praat	 est	 souvent	 utilisé.	 Les	 analyses	

acoustiques	 permettent	 une	 meilleure	 précision.	 Elles	 peuvent	 confirmer	 ou	

infirmer	les	clusters	perceptifs	établis	par	Darley	et	ses	collaborateurs.		De	plus,	la	

particularité	 des	 tâches	 de	 production	 a	 une	 importance	 pour	 montrer	 les	

caractéristiques	 déviantes	 et	 préservées.	 Ainsi,	 cette	 tentative	 de	 mieux	 définir	
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linguistiquement	 les	 paramètres	 et	 les	 niveaux	 étudiés	 par	 l’analyse	 acoustique,	

nous	 paraît	 un	 atout	 pour	 mieux	 dégager	 de	 potentielles	 déviances	 dans	 la	

production	de	 la	parole	des	sujets	observés.	De	même,	 la	durée	de	 la	maladie,	 la	

variabilité	intra-inter	patient,	 la	physiopathologie	et	le	ressentit	des	patients	sont	

des	éléments	indispensables	pour	renforcer	et	mettre	à	jour	cette	classification.		

	

2.4.3. Impact	de	la	dysarthrie	sur	le	ressenti	

des	patients	

	
Les	 répercussions	 de	 la	 dysarthrie	 sur	 le	 ressentit	 du	 patient	 sont	 également	 à	

prendre	en	considération.	Le	questionnaire	le	plus	utilisé	pour	évaluer	le	ressentit	

des	patients	sur	les	troubles	de	la	voix	et	considéré	comme	le	gold	standard	est	le	

Voice	 Handicap	 Index	 (VHI)	 (Jacobson	 et	 al.,	 1997).	 Il	mesure	 l’impact	 physique,	

fonctionnel	 et	 émotionnel	 des	 troubles	 de	 la	 voix	 sur	 les	 activités	 de	 la	 vie	

quotidienne.	Le	living	with	dysarthria	est	un	autre	outil	qui	évalue	la	perception	des	

difficultés	de	la	parole	des	patients	(Hartelius	et	al.,	2008).	La	validation	française	

du	 Speech	 Handicap	 Index	 a	 montré	 que	 les	 patients	 ayant	 une	 dysarthrie	 ont	

davantage	de	plainte	concernant	la	dégradation	de	la	voix	et	l’impact	psycho-social	

(Degroote	et	al.,	2012).	De	fait,	l’impact	psycho-social	des	dysarthries	est	essentiel	

et	indispensable	dans	la	prise	en	charge	des	patients	puisque	le	handicap	psycho-

social	 est	 propre	 à	 chaque	 individu	 (Walshe	 et	 al.,	 2009).	 Pour	 évaluer	 cette	

dimension,	la	version	française	du	dysarthria	impact	profile	(DIP)	peut	être	utilisée	

(Walshe	et	al.,	2009).	D’abord	adaptée	et	validée	pour	la	MP	(Letanneux	et	al.,	2013),	

elle	a	été	plus	récemment	validée	pour	différents	types	de	dysarthries	(Atkinson-

Clement	 et	 al.,	 2019).	 Cette	 étude	montre	 que	 tous	 les	 patients	 ont	 signalé	 une	

plainte	en	matière	de	communication,	malgré	le	fait	que	ces	patients	ne	présentaient	

aucun	déficit	 d’intelligibilité.	 L’auto-évaluation	 est	 un	 outil	 à	 considérer	 dans	 les	

troubles	 de	 la	 parole	 puisque	 leur	 impact	 sur	 la	 qualité	 de	 vie,	 le	 ressentit	 et	 la	

connaissance	qu’ils	 ont	de	 leur	 trouble	de	 la	parole	peut	 être	différente	 chez	 les	

patients	 (Atkinson-Clement	 et	 al.,	 2019).	 Cet	 outil	 est	 complémentaire	 aux	

évaluations	perceptives	et	acoustiques.	
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2.5. Objectifs	
	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

ETUDE I 

 

Dans	le	cadre	de	cette	thèse,	nous	avons	pour	objectif	dans	une	première	étude	

de	mieux	caractériser	la	parole	dans	la	DGI.	Cette	première	étude	se	propose	de	

montrer	que	l’analyse	acoustique	est	indispensable	à	la	description	des	troubles	

de	 la	 parole	 et	 de	 la	 voix	 dans	 des	 pathologies	 du	 mouvement	 comme	 la	

dystonie.	 C’est	 d’autant	 plus	 important	 dans	 le	 cas	 de	 la	 DGI,	 qui	 est	 une	

pathologie	 hétérogène	 avec	 différentes	 atteintes	 sur	 les	 parties	 du	 corps.	 En	

effet,	l’implication	des	muscles	orofaciaux,	orolaryngées,	cervicaux	et	du	tronc	

est	indispensable	à	la	production	de	la	parole	et	de	la	voix.		

Enfin,	 nous	 nous	 appuyons	 sur	 le	 travail	 perceptif	 de	 Darley	 et	 de	 ses	

collaborateurs	 qui	 constitue	 une	 très	 bonne	 base	 d’étude	mais	 qui	 nécessite	

d’être	complété	par	une	étude	en	production	pour	mieux	caractériser	la	parole	

dans	la	DGI.		

Ainsi,	 l’objectif	de	cet	axe	de	recherche	est	d’objectiver	à	partir	d’évaluations	

cliniques,	perceptives	et	acoustiques,	la	parole	dans	DGI.		
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ETUDE II 

 

Dans	le	cadre	de	cette	thèse,	nous	avons	pour	objectif	dans	une	seconde	étude	de	

montrer	les	effets	de	la	SCP	du	GPi-seul	et	associé	au	CM	ou	au	NST	dans	la	DGI.	

Les	 études	 princeps	multicentriques	 SPIDY	 I	 et	 SPIDY	 II	 ont	montré	 les	 effets	

bénéfiques	 de	 la	 stimulation	 cérébrale	 profonde	 du	 GPi	 dans	 la	 dystonie	

généralisée	isolée.	En	effet,	la	cible	pallidale	est	la	cible	thérapeutique	de	référence	

mais	en	raison	de	l’hétérogénéité	de	cette	pathologie,	parfois,	les	effets	sont	très	

différents,	 et	 certains	 patients	 ne	 bénéficient	 que	 de	 peu	 d’effet	 (<25%).	 Les	

caractéristiques	 cliniques	 de	 la	 dystonie	 semblent	 conditionner	 la	 réponse	

thérapeutique.		

Enfin,	la	combinaison	de	la	stimulation	de	deux	cibles	chirurgicales	peut	optimiser	

les	résultats	thérapeutiques	et	offrir	une	alternative	immédiate	en	cas	d’efficacité	

incomplète	de	la	cible	pallidale	seule.		

Ainsi,	l’objectif	de	cet	axe	de	recherche	est	que	notre	protocole	expérimental	est	

une	opportunité	pour	montrer	l’impact	de	la	SCP	du	GPi	associé	à	une	autre	cible	

(le	 CM	 ou	 le	 NST)	 dans	 la	 dysarthrie	 hyperkinétique	 de	 la	 DGI;	 et	 de	 mieux	

comprendre	la	participation	des	NGC	dans	la	production	de	la	parole	associée	à	la	

DGI.	
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2.6. Article	1	–	Atkinson-Clement	et	al.,	2019	
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Chapitre	2	Méthodologie	

«	Mon	pauvre	corps	est	raccourci	

Et	j’ai	la	tête	sur	l’oreille	…	»	

Paul	Scarron	(1610–1660)	dans	Newby	et	al.,	(2017).	

	

	
	

Egon	Schiele	(1910),	nu	masculin		
©Leopold	Museum/	Manfred	Thumberge
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1.	 Méthodes	et	méthodologie	
expérimentale	

Dans	cette	thèse,	nous	avons	mené	deux	études	qui	permettent	de	caractériser	la	

parole	 dans	 la	 DGI	 avant	 et	 après	 la	 SCP,	 selon	 3	 axes	:	 évaluations	 cliniques,	

perception	 et	 production	 de	 la	 parole.	 Ces	 3	 axes	 requièrent	 une	 méthodologie	

particulière	que	nous	exposons	dans	ce	chapitre	2.		

1.1. Participants	
	
Onze	 patients	 avec	 une	 DGI	 (ou	 une	 dystonie	 multifocale,	 patient	 07	 et	 11)	 (8	

femmes,	 âge=43.1±13.5	 (année),	min-max	 [24-66]	;	 3	hommes,	 âge	=	31.3±12.06	

(année),	min-max	[20-44])	(tableau	2.1)	et	11	participants	contrôle	(PC	;	8	femmes,	

âge=42.6±13.2	(année),	min-max	[24-65]	;	3	hommes,	âge	=	31.7±12.6	(année),	min-

max	[20-45])	appariés	en	âge	et	en	genre	ont	participé	aux	deux	études.	Les	sujets	

contrôles	ne	présentent	aucun	trouble	de	la	parole	ni	de	la	voix	et	aucun	antécédent	

d’ordre	 neurologique.	 Les	 PC	 ont	 été	 recrutés	 à	 Aix-en-Provence	 au	 laboratoire	

Parole	et	Langage.	Au	préalable,	 tous	 les	participants	ont	 signé	un	 formulaire	de	

consentement	éclairé,	conformément	à	la	déclaration	d'Helsinki.	

Les	critères	d’inclusion	des	patients	étaient	les	suivants	:		

- Dystonie	invalidante	(focale	sévère,	segmentaire	ou	généralisée)	;	

- Patient	d’âge	supérieur	ou	égal	à	18	ans	et	inférieur	ou	égal	à	65	ans	ayant	

donné	 sa	 signature	 et	 son	 consentement	 éclairé	 après	 avoir	 reçu	 une	

information	écrite	sur	le	protocole	de	recherche	;	

- Malade	bénéficiant	d’un	régime	de	sécurité	sociale	;	

- Durée	d’évolution	de	la	dystonie	supérieure	à	un	an	;	

- Traitement	 pharmacologique	 stable	 depuis	 au	 moins	 un	 mois	 avant	 la	

chirurgie.	
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Les	critères	de	non	inclusion	étaient	les	suivants	:		

- IRM	ou	scanner	cérébral	anormal	;	

- Dystonies	 post-neuroleptiques,	 ou	 à	 cause	 vasculaire,	 traumatique	 ou	

métabolique	;	

- Anomalie	 neurologique	 en	 dehors	 de	 la	 dystonie	 (des	 myoclonies	 ou	 un	

tremblement	associé	à	la	dystonie	sont	possibles)	;	

- Personne	 sous	 tutelle,	 curatelle	 ou	 toute	 autre	 mesure	 administrative	 ou	

judiciaire	de	privation	de	droit	et	de	liberté	;	

- Femme	enceinte	ou	allaitant	ou	ne	prenant	pas	de	moyen	de	contraception	;	

- Troubles	cognitifs	sévères	MMS	<	24/30	;	

- Pathologie	psychiatrique	évolutive	;	

- Contre-indications	aux	examens	nécessaires	à	l'inclusion	ou	aux	traitements	

(en	 particulier	 une	 contre-indication	 à	 l'IRM	 ou	 une	 contre-indication	

anesthésique)	;	

- Contre-indication	chirurgicale.		

Tableau	 2.1	 données	 démographiques	 des	 patients	 atteints	 de	 dystonie	
généralisée	isolée.	

Patients	 Centre	
hospitalier	 Genre	

Durée	de	
la	

maladie	

Membres	atteints	par	
la	dystonie	

Cibles	
chirurgicale

s	
1	 Grenoble	 F	 31	 (2)	(3)	(4)	(5)	(6)	(7)	 GPi	et	NST	

2	 Paris	 F	 19	 (1)	(4)	(5)	(6)	(7)	 GPi	et	CM	

3	 Grenoble	 M	 21	 (2)	(3)	(4)	(6)	(7)	 GPi	et	CM	

4	 Nantes	 F	 21	 (1)	(2)	(3)	(4)	(5)	(6)	
(7)	 GPi	et	NST	

5	 Bordeaux	 F	 26	 (1)	(3)	(4)	(5)	(6)	(7)	 GPi	et	NST	

6	 Paris	 M	 -	 (2)	(3)	(4)	(5)	(6)	(7)	 GPi	et	CM	

7	 Nantes	 M	 31	 (4)	(6)	 GPi	et	CM	

8	 Paris	 F	 14	 (3)	(4)	(5)	(6)	(7)	 GPi	et	NST	

9	 Paris	 F	 4	 (2)	(3)	(4)	(5)	(6)	(7)	 GPi	et	CM	

10	 Paris	 F	 3	 (2)	(3)	(4)	(5)	(6)	(7)	 GPi	et	NST	

11	 Nantes	 F	 7	 (1)	(2)	(4)	 GPi	et	NST	

F	:	féminin,	M	:	masculin	;	Membres	atteints	par	la	dystonie	sur	la	base	de	la	BFMDRS	
:	 (1)	 yeux,	 (2)	 bouche,	 (3)	 parole	 et	 déglutition,	 (4)	 cou,	 (5)	 tronc,	 (6)	 membres	
supérieurs,	(7)	membres	inférieurs.		
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1.2. Évaluations	cliniques	
1.2.1. Évaluation	de	la	motricité	globale	

	
	

	

	

	

	

	

	

La	BFMDRS	motrice	est	réalisée	par	les	neurologues,	elle	se	compose	d’hétéro-	et	

d’auto-évaluation.	L’échelle	motrice	évalue	la	sévérité	de	la	dystonie	en	fonction	de	

9	 topographies	 corporelles,	 y	 compris	 les	 yeux	 (blépharospame),	 la	 bouche,	 la	

parole	(dysarthrie)	et	la	déglutition	(dysphagie),	le	cou	(dystonie	cervicale),	le	tronc,	

les	bras	et	les	jambes.	Les	items	sont	calculés	en	fonction	du	facteur	de	sévérité	(FS	;	

au	repos)	et	du	facteur	provocant	(FP	;	pendant	une	action).	La	cotation	est	de	0	à	4	

(0	 =	 dystonie	 au	 repos	 ou	 pendant	 une	 action,	 1	 =	 dystonie	 pendant	 une	 action	

spécifique,	2	=	dystonie	pendant	différentes	actions,	3	=	dystonie	pendant	une	action	

et	par	intermittence	au	repos,	4	=	dystonie	au	repos).	Afin	de	calculer	le	score	de	

chaque	item,	le	FS	est	multiplié	par	le	FP.	Par	ailleurs,	les	sous-items	yeux,	bouche	

et	cou	sont	multipliés	par	0.5.	Enfin,	la	somme	des	scores	permet	d’obtenir	un	score	

total	maximal	de	120	de	la	BFMDRS	motrice	(tableau	2.2).		

La	BFMDRS	activité	de	la	vie	quotidienne	est	basée	sur	le	ressentit	du	patient	face	

au	 handicap	 dans	 les	 activités	 de	 la	 vie	 quotidienne.	 Elle	 est	 composée	 d’item	

évaluant	la	parole,	l'écriture,	l'alimentation,	la	déglutition,	l'hygiène,	l'habillage	et	la	

marche.	La	cotation	est	aussi	de	0	à	4	(0	=	aucune	difficulté,	1	=	légère	difficulté,	2	=	

difficulté	modéré,	3	=	sévère	difficulté,	4	=	difficulté	très	sévère),	à	l’exception	de	la	

marche	qui	est	coté	de	0	à	7.	La	somme	des	scores	permet	d’obtenir	un	score	total	

maximal	de	30	de	la	BFMDRS	activité	de	la	vie	quotidienne.		

	

La	Burke	Fahn	Marsden-Dystonia	Ratings	Scale	(BFMDRS	;	Burke	
et	 al.,	 1985)	 est	 l’échelle	 clinique	d'évaluation	 spécifique	de	 la	
dystonie	utilisée	par	les	cliniciens.	Bien	que	la	dysarthrie	dans	la	
dystonie	 soit	 complexe	 et	 hétérogène,	 son	 évaluation	 repose	
généralement	sur	l’item	parole	et	déglutition	de	la	BFMDRS.	Cet	
item	ne	prend	pas	en	considération	la	diversité	et	la	complexité	
des	caractéristiques	de	la	parole	dystonique	(Burke	et	al.,	1985).	
La	 BFMDRS	 a	 également	 une	 autoévaluation	 de	 la	 parole	 du	
patient	(e.g.	item	parole	dans	la	vie	quotidienne),	ce	qui	permet	
une	vision	subjective	globale	(Albanese	et	al.,	2013).		
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Tableau	2.2	calcul	du	score	de	la	motricité	globale	et	des	sous-items	de	la	
BFMDRS	motrice	
	

Topographie	
corporelle	

Facteur	de	
sévérité	
(FS)	

Facteur	
provocant	

(FP)	

Calcul	du	
score	 Score		

Yeux	 0–4	 0–4	 FS	x	FP	x	
0.5	 0–8	

Bouche	 0–4	 0–4	 FS	x	FP	x	
0.5	 0–8	

Parole	et	
déglutition	 0–4	 0–4	 FS	x	FP	 0–16	

Cou	 0–4	 0–4	 FS	x	FP	x	
0.5	 0–8	

Bras	droit	 0–4	 0–4	 FS	x	FP	 0–16	

Bras	gauche	 0–4	 0–4	 FS	x	FP	 0–16	

Tronc	 0–4	 0–4	 FS	x	FP	 0–16	

Jambe	droite	 0–4	 0–4	 FS	x	FP	 0–16	

Jambe	gauche	 0–4	 0–4	 FS	x	FP	 0–16	

Motricité	
globale	

	 	 	 Somme		
(Maximum	=	120)	
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1.2.2. Évaluation	de	la	qualité	de	la	voix	

	

	

	

	

	

Dans	le	travail	présent,	à	partir	des	enregistrements	audio,	une	orthophoniste	a	coté	

sur	 une	 échelle	 de	 0	 à	 3	 (0	 =	 absence	 de	 trouble,	 1	 =	 trouble	 léger,	 2	 =	 trouble	

modéré,	3	=	trouble	sévère)	les	cinq	paramètres	suivants	:		

- G	(grade)	:	sévérité	globale	des	troubles	de	la	voix	

- R	(Rough)	:	voix	rauque	

- B	(Breathy)	:	voix	soufflée	

- A	(Astheny)	:	voix	faible,	hypophonique,	hypofonctionnelle	

- S	(Strain)	:	voix	forcée,	étranglée,	serrée,	hyperfonctionnelle.		

1.2.3. Évaluation	de	la	parole		

	
	

	

	

	

	

	

	

	

	

Dans	notre	travail,	trois	juges	(deux	linguistes	et	une	orthophoniste)	ont	utilisé	la	

grille	perceptive	de	la	BECD	pour	effectuer	la	cotation.	Elle	se	compose	d’une	liste	

de	 35	 critères	 (figure	 2.1)	 qui	 quantifie	 le	 degré	 de	 perturbation	 de	 chaque	

paramètre	 de	 la	 parole	 à	 l’aide	 d’une	 échelle	 de	 0	 à	 4	 (0	 =	 pas	 d’anomalie	;	 1	 =	

anomalie	discrète,	uniquement	repérable	par	un	examinateur	averti,	où	anomalie	

rare	;	2	=	anomalie	modérée	ou	occasionnelle	;	3	=	anomalie	marquée	ou	anomalie	

L’échelle	GRBAS	(Grade,	Rough,	Breathy,	Asthény,	Strain)	donne	
un	degré	de	sévérité	de	la	dysphonie.	Cette	échelle	est	souvent	
utilisée	par	 les	cliniciens	 (ORL,	orthophoniste)	pour	évaluer	 la	
qualité	de	la	voix	(Hirano,	1981).	

	

La	 Batterie	 d’Evaluation	 Clinique	 de	 la	 Dysarthrie	 (BECD	;	
Auzou	 et	 Rolland-Monnoury,	 2006)	 est	 une	 combinaison	
d’échelles	 dont	 une	 grande	 partie	 est	 adaptée	 du	 Frenchay	
Dysarthria	 Assessment	 (FDA	;	 (Enderby,	 1980).	 Souhaitant	
inclure	dans	nos	évaluations	un	score	perceptif	de	sévérité	de	la	
dysarthrie,	 nous	 avons	 utilisé	 la	 partie	 perceptive	 de	 cette	
batterie.	Cette	partie	a	été	standardisée	et	inspirée	des	travaux	
de	Darley	et	al.,	 (1969a,	1969b).	Elle	 intègre	plusieurs	critères	
spécifiques	 (figure	 2.1)	 afin	 de	 quantifier	 le	 degré	 de	
perturbation	 d’un	 ensemble	 de	 caractéristiques	 de	 la	
parole	comme	la	hauteur,	l’intensité,	la	respiration,	l’articulation,	
la	résonance	et	la	prosodie.		
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fréquente	;	4	=	anomalie	sévère	ou	quasi	permanente).	Pour	 les	critères	hauteur,	

intensité	 et	 débit,	 nous	 pouvons	 ajouter	 plus	 de	 précision	 sur	 la	 direction	 de	

l’anomalie	 avec	 les	 signes	+	 (hauteur	de	 la	 voix	 trop	 aiguë,	 intensité	 augmentée,	

débit	accéléré)	ou	–	(hauteur	de	la	voix	trop	grave,	intensité	diminuée,	débit	ralenti).	

		

Figure	2.1	Critères	perceptifs	des	caractéristiques	de	la	parole	(BECD	;	Auzou	
et	Rolland-Monnoury,	2006).	

Ensuite,	le	score	perceptif	(SP)	de	la	BECD	a	été	coté.	Ce	dernier	quantifie	le	degré	

de	sévérité	de	la	dysarthrie	de	0	à	20	(0	=	parole	normale	;	5=	parole	légèrement	

anormale	;	 10	 =	 parole	 anormale	;	 15	 =	 dysarthrie	 sévère	;	 20	 =	 dysarthrie	 très	

sévère).	La	somme	de	5	items	spécifiques	de	la	grille	perceptive	est	utilisée	ici	:	les	

items	 1	 (qualité	 vocale),	 13	 (réalisation	 phonétique),	 19	 (prosodie),	 34	

(intelligibilité)	et	35	(caractère	naturel	de	la	parole).	Ces	items	sont	cotés	de	0	à	4,	

ce	qui	donne	un	score	sur	20	(tableau	2.3)	(de	0	=	pas	d’anomalie	à	4	=	anomalie	

sévère	ou	quasi-permanente).	

1. Qualité	vocale	
2. Hauteur	(+/-)	
3. Intensité	(+/-)	
4. Voix	rauque,	enrouée	
5. Voix	éraillée	
6. Voix	soufflée,	voilée	
7. Voix	humide,	gargouillante	
8. Voix	étranglée,	

hyperfonctionnelle	
9. Tremblement	de	la	voix	
10. Voix	avec	fry	
11. Dégradation	de	l’intensité	vocale	
12. Périodes	d’aphonie	
13. Réalisation	phonétique	
14. Modification	de	la	durée	des	

phonèmes	
15. Imprécision	des	consonnes	
16. Imprécision	des	voyelles	
17. Troubles	de	la	résonance	nasale	
18. Souffle	nasal	

19. Prosodie	
20. Perte	de	modulation	de	la	hauteur	
21. Fluctuations	excessives	de	la	hauteur	de	

la	voix	
22. Perte	des	modulations	de	l’intensité	

vocale	
23. Fluctuations	excessives	de	l’intensité	

vocale	
24. Débit	(+/-)	
25. Fluctuation	du	débit	
26. Accélérations	paroxystiques	du	débit	
27. Rupture	de	la	fluence	
28. Silences	inappropriés	
29. Palilalie	(répétitions	de	sons,	de	mots,	de	

phrases)		
30. Difficulté	d’initiation	motrice	de	la	

parole	
31. Inspiration-expiration	forcées	
32. Bruit	inspiratoire	
33. Contrôle	respiratoire	
34. Intelligibilité	
35. Caractère	naturel	de	la	parole	
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1.3. Auto-évaluations	
	
	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

Chaque	 dimension	 du	 CDQ-24	 est	 notée	 de	 0	 à	 4	 (aucune	 difficulté	 à	 difficulté	

sévère)	(annexe	1).	Les	patients	indiquent	comment	ils	se	sont	sentis	au	cours	des	

deux	dernières	semaines.	Les	sous-scores	bruts	(=	somme	des	scores	individuels)	

ont	été	transformés	en	une	échelle	de	0	à	100,	où	un	score	de	0	n’indiquant	aucune	

difficulté	 et	 un	 score	 de	 100	 indiquant	 une	 qualité	 de	 vie	 très	 impactée	 par	 la	

dystonie	cervicale.	Les	5	domaines	de	cet	auto-questionnaire	sont	:	

- Stigmatisation	(9	questions)	;	

- Bien-être	émotionnel	(5	questions)	;	

- Douleur	(3	questions)	;	

- Activités	de	la	vie	quotidienne	(7	questions)	;	

- Vie	sociale/familiale	(4	questions).			

	

	

	

	

L’auto-évaluation	vise	à	évaluer	le	handicap	induit	par	la	maladie	
et	son	impact	sur	la	qualité	de	vie	à	travers	le	point	de	vue	du	
patient	lui-même.	Dans	notre	étude,	les	patients	ont	répondu	à	
deux	questionnaires	:		

- Le	craniocervical	dystonia	questionnaire–24	(CDQ-24)	
- Le	short	form–36	(SF-36).		

De	manière	plus	spécifique,	 l’auto-questionnaire	CDQ-24	a	été	
développé	par	Müller	et	al.,	(2004)	sur	la	base	d'entretiens	semi-
structurés	 de	 patients	 atteints	 de	 dystonie	 cervicale	 et	 de	
blépharospasme	 (BSP).	 Il	 mesure	 l’impact	 de	 la	 dystonie	
craniocervicale	 sur	 les	 activités	 quotidiennes	 (e.g.	 regarder	 la	
TV),	la	qualité	de	vie	et	la	santé	globale	du	patient	(Albanese	et	
al.,	2013).	De	manière	plus	globale,	le	SF-36	a	été	développé	par	
Ware	&	Sherbourne,	(1992),	cet	outil	permet	d’évaluer	l’état	de	
santé	sur	les	activités	quotidiennes.	
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Le	SF-36	permet	d’évaluer	 l’état	de	santé	au	moment	de	 l’expérience	et	 l’état	de	

santé	un	an	auparavant	à	partir	de	trente-six	items	qui	mesurent	8	dimensions	telles	

que	(annexe	1)	:		

- Limitation	des	activités	physiques	en	raison	de	problèmes	de	santé	;	

- Limitation	 des	 activités	 sociales	 en	 raison	 de	 problèmes	 physiques	 ou	

émotionnels	;	

- Limitation	des	activités	quotidiennes	en	raison	de	problèmes	physiques	;	

- Douleur	physique	;	

- Santé	mentale	générale	;	

- Limitation	des	activités	quotidiennes	en	raison	de	problèmes	émotionnels	;	

- Vitalité	;	

- Perception	générale	de	la	santé.	

La	cotation	se	fait	de	1	à	5	et	à	partir	du	score	obtenu	dans	chaque	dimension.	Enfin,	

les	patients	ont	répondu	à	ces	questionnaires	lors	de	leur	examen	clinique.	



74	
	

1.4. Perception	et	production	
	

1.4.1. Protocole	d’enregistrement	audio	

	
Des	enregistrements	audio	ont	été	réalisés.	Chaque	participant	a	été	enregistré	dans	

une	pièce	calme	à	l’aide	d’un	microphone	(AKG®,	modèle	K440,	Vienne,	Autriche)	

connecté	à	un	enregistreur	audio	numérique	(Microtrack	24/92,	M-Audio®-Avid®,	

Burlington,	 États-Unis	 ;	 enregistreur	 Marantz	 PMD661	 MKII,	 États-Unis).	 	 Les	

participants	 ont	 reçu	 pour	 consigne	 d'effectuer	 cinq	 tâches	 de	 production	 de	 la	

parole	:		

(1) Lecture	de	mots	et	de	phrases	;		

(2) Voyelle	/a/	le	plus	longtemps	possible	;		

(3) Voyelle	/	a	/	pendant	3	secondes	;		

(4) Production	de	/pataka/	;		

(5) Lecture	d’un	extrait	de	texte.	

Pour	chaque	tâche,	nous	avons	mesuré	la	perception	et	la	production	de	la	parole	à	

travers	différentes	dimensions	(Pinto	et	al.,	2016):	

- L’intelligibilité	de	la	parole	(1)	;	

- Le	contrôle	aérophonatoire	(2)	;	

- La	qualité	de	la	voix	(3)	;		

- Le	contrôle	articulatoire	supralaryngé	(4)	;		

- La	prosodie	(5)	;	

- La	fluence	verbale	(5).	

Avant	 les	 analyses,	 nous	 avons	prétraité	 (annotation,	 segmentation	 et	 extraction	

semi-automatique)	 tous	 les	 fichiers	 audio	 à	 l’aide	 du	 logiciel	 Praat	 (Boersma	 &	

Weenink,	1993).	Afin	de	 s’assurer	de	 la	 fiabilité	 intra-évaluateur	 (mon	 travail	de	

prétraitement),	 j’ai	 réalisé	 des	 corrélations	 intra-classe	 (ICC)	 qui	 ont	 donné	 des	

scores	«	bon	à	excellent	»	(ICC>	0.878).	
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1.4.2. Intelligibilité	de	la	parole	

	

	

	

	

	

L’intelligibilité	a	été	mesurée	pour	la	tâche	1.	Les	mots	et	les	phrases	ont	été	choisis	

au	hasard	par	l’expérimentateur	à	partir	de	la	liste	disponible	dans	la	BECD	(tableau	

2.3)	 (Auzou	 &	 Rolland-Monnoury,	 2006).	 Dans	 la	 section	 d'intelligibilité	 du	

Frenchay	Dysarthria	Assessment	(FDA)	(Enderby,	1980).	La	tâche	est	effectuée	une	

fois	et	la	consigne	est	la	suivante	:	«	s'il	vous	plaît	lisez	les	mots	et	les	phrases	que	je	

vais	vous	présenter	sur	une	carte	».		

Tableau	2.3	liste	de	mots	et	de	phrases	disponible	dans	la	BECD	(Auzou	&	Rolland-
Monnoury,	2006).		

Listes	des	mots	
Abri	
Appris	
Arbre	
Boxeur	
Brin	
Caché	
Café	
Calé	
Carré	
Cassé	

Chaîne	
Chèvre	
Clenche	
Cloche	
Craie	
Crin	
Croche	
Docteur	
Franc	
Frein	

Grain	
Grand	
Gras	
Groin	
Gros	
Grue	
Herbe	
Main	
Moi	
Mouche	

Nain	
Noix	
Pain	
Paire	
Paon	
Paquet	
Parquet	
Peur	
Plein	
Pleur	

Pont	
Porc	
Prend	
Sport	
Tasse	
Taxe	
Thym	
Toi	
Toile	
Train	

Listes	des	phrases	
L’enfant	…		
abrite	
accourt	
achète	
achève	
arbitre	
asperge	
aspire	
assiège	
baigne	
baille	

L’enfant	…	
boit	
comprend	
coupe	
court	
décrit	
dépose	
dicte	
dîne	
dispense	
emporte	

L’enfant	...	
expire	
forge	
forme	
disperse	
dispose	
dit	
doit	
donne	
écarte	
éclate	

L’enfant	…	
écrase	
écrit	
empile	
fraude	
frôle	
habite	
paraît	
paresse	
parle	
part	

L’enfant	…	
passe	
pense	
permet	
plie	
plisse	
se	couche	
se	douche	
se	mouche	
voit	
	

L’intelligibilité	de	la	parole	est	un	des	critères	les	plus	pertinents	
utilisée	dans	l’évaluation	de	la	dysarthrie.	La	plainte	des	patients	
et	des	proches	dans	la	difficulté	à	se	faire	comprendre	est	très	
fréquente.	 Il	est	donc	 important	de	pouvoir	 la	quantifier	avant	
toute	prise	en	charge	thérapeutique	(Auzou	et	al.,	2007).	
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Étape	de	prétraitement	

Les	fichiers	sons	ont	été	annotés	manuellement	au	début	et	à	la	fin	des	mots	et	des	

phrases	 dans	 un	 Textgrid	 (figure	 2.2).	 Ensuite,	 nous	 avons	 créé	 un	 script	 Praat	

(annexe	2)	permettant	d’extraire	 automatiquement	 ces	mots	 et	 ces	phrases,	 afin	

qu’un	fichier	audio	corresponde	à	un	mot	ou	à	une	phrase.		

	

	

Figure	2.2	Annotation	manuelle	des	mots	et	des	phrases	pour	l’intelligibilité	de	
la	parole.	

	
	
Test	d’intelligibilité	:	passation	de	l’expérience		

Nous	avons	recruté	des	participants	pour	constituer	un	jury	d’écoute.	Ce	jury	était	

composé	de	neuf	auditeurs	(âge	moyen	=	27,8	±	9,1	ans).	Les	stimuli	 leur	étaient	

présentés	aléatoirement	via	le	logiciel	Perceval	(annexe	2)	(Ghio	et	al.,	2003).	Nous	

les	 avons	 recrutés	 selon	 les	 critères	 suivants	:	 natifs	 francophones,	 sans	 aucun	

trouble	 auditif,	 visuel,	 neurologique	ou	de	 langage	 ;	 naïf	 sur	 la	 connaissance	des	

objectifs	de	 l'expérience	et	de	 la	parole	dysarthrique.	Afin	de	montrer	 la	 fiabilité	

inter-évaluateur	(jury	d’écoute),	des	corrélations	inter-classes	ont	été	réalisées	et	

ont	 donné	 un	 score	 «	bon	»	 (ICC	 =	 0.761).	 Chaque	 membre	 du	 jury	 avait	 pour	

instruction	d'écouter,	de	transcrire	et	d’évaluer	la	qualité	de	la	parole	de	ce	qu'il	a	

entendu	et	compris.	Concernant	les	phrases,	seulement	les	verbes	étaient	transcrits.	

Lorsque	les	stimuli	étaient	inintelligibles,	il	était	demandé	aux	auditeurs	de	ne	rien	

écrire.	Une	seule	écoute	était	possible.		
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Étape	de	traitement	

Une	 fois	 que	 les	 données	 ont	 été	 enregistrées	 dans	 un	 fichier	 Excel,	 nous	 avons	

comparé	les	mots	et	les	phrases	produites	(par	les	patients	et	le	groupe	PC)	avec	les	

transcriptions	du	jury	d’écoute.	Ainsi,	les	variables	dépendantes	sont	les	suivantes	:		

- Nombre	de	réponses	correctes	(%)	;	

- Évaluation	subjective	de	la	qualité	de	la	parole	cotée	en	5	points	(0	=	parole	

normale	;	1	=	parole	anormale	mais	compréhensible	;	2	=	parole	modérément	

altérée	;	3	=	parole	gravement	altérée	;	4	=	parole	inintelligible).		

	

1.4.3. Contrôle	aérophonatoire	

	
	

	

	

	

	

Les	participants	maintiennent	la	voyelle	/	a	/	le	plus	longtemps	possible	à	un	volume	

et	 à	 une	 hauteur	 de	 la	 voix	 confortable	 (Midi	 et	 al.,	 2007).	 La	 consigne	 est	 la	

suivante	:	«	s'il	vous	plaît,	prenez	une	profonde	inspiration	et	maintenez-la	voyelle	/a/	

de	manière	claire,	aussi	 longtemps	que	vous	 le	pouvez	à	un	volume	et	une	hauteur	

confortables	».	Cette	tâche	est	effectuée	deux	fois	(2	segments).		

	

Étape	de	prétraitement		

Nous	avons	placé	manuellement	les	frontières	temporelles	au	début	et	à	la	fin	du	

signal	audio	afin	de	mesurer	ce	temps	de	phonation	(figure	2.3).	Ensuite,	nous	avons	

utilisé	un	script	(annexe	3)	permettant	de	détecter	automatiquement,	 le	début,	 la	

fin,	la	durée	du	segment	et	les	arrêts	vocaux.	Toutes	les	périodes	du	signal	sonore	

supérieures	 à	 16.7	 millisecondes	 sont	 considérées	 comme	 des	 arrêts	 vocaux	

(Boersma	&	Weenink,	2003).		

	

	

	

Le	 temps	maximal	de	phonation	(TMP)	est	un	 indicateur	de	 la	
coordination	 entre	 les	 systèmes	 phonatoires	 et	 respiratoires.	
C’est	aussi	un	bon	indicateur	du	contrôle	vocal	(Shanks	&	Mast,	
1977).	Les	arrêts	vocaux	sont	 la	conséquence	d'un	manque	de	
contrôle	phonatoire	et	ils	se	manifestent	par	des	arrêts	soudain	
respiratoires	(Castillo	Guerra	&	Lovey,	2003).		
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Étape	de	traitement		

Par	la	suite,	nous	avons	analysé	les	variables	dépendantes	suivantes	:		

- Le	TMP,	en	secondes	(moyenne	de	la	durée	des	2	segments)	;	

- Le	nombre	d’arrêts	vocaux	(moyenne	du	nombre	d’arrêts	vocaux	dans	les	2	

segments).	

	

	
Figure	2.3	Annotation	manuelle	de	la	durée	des	deux	segments	pour	
le	TMP.		

	

1.4.4. Qualité	de	la	voix	

	
	

	

	

	

Pour	 ce	 faire,	 la	 consigne	 donnée	 aux	 participants	 est	 de	 «	maintenir	

confortablement	 la	 voyelle	 /	 a	 /	 pendant	 environ	 3	 secondes	».	 Cette	 tâche	 est	

effectuée	3	fois.			

Étape	de	prétraitement		

Le	début	et	la	fin	de	la	production	des	voyelles	sont	sujets	à	des	changements	dans	

les	 paramètres	 aérodynamiques	 et	 musculaires.	 Par	 conséquent,	 nous	 avons	

sélectionné	 pendant	 l’annotation	manuelle	 les	 régions	 les	 plus	 stables	 du	 signal	

audio	(Olszewski	et	al.,	2011).	Dans	nos	analyses,	nous	avons	pris	2	secondes	dans	

la	partie	la	plus	stable	(figure	2.4).	Dans	le	cas	où	les	participants	réalisent	un	/a/	

Nous	 avons	 évalué	 la	 qualité	 de	 la	 voix	 à	 partir	 de	 différents	
paramètres	 acoustiques	 qui	 nous	 renseignent	 sur	 le	 contrôle	
laryngé.	La	production	de	la	voyelle	/a/	pendant	3	secondes	est	
un	moyen	pertinent	pour	obtenir	un	profil	phonatoire	de	chaque	
participant	(Olszewski	et	al.,	2011).		
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de	moins	de	3	secondes,	nous	avons	choisi	un	segment	comportant	un	minimum	de	

110	cycles	(Baken	&	Orlikoff,	2000)	(figure	2.5).		

	

	
Figure	2.4	Sélection	d’un	segment	de	2	secondes	(jaune)	dans	la	partie	
la	plus	stable	de	la	voyelle	/a/.	
	

	

	
Figure	2.5	Sélection	d’un	segment	de	110	cycles	(jaune)	pour	la	voyelle	
/a/.	

	

Étape	de	traitement		

Ensuite,	 grâce	 à	 un	 script	 sous	 Praat	 (annexe	 4),	 nous	 avons	 détecté	

automatiquement	les	variables	dépendantes	suivantes	(figure	2.6)	:		

- La	 fréquence	 fondamentale	 moyenne	 (F0),	 en	 Hz,	 est	 un	 indicateur	 de	

périodicité	du	son	de	la	voix	;		

- L’écart-type	de	la	F0,	en	Hz,	est	un	indicateur	de	variabilité	de	la	F0	;		
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- Le	coefficient	de	variation	de	la	F0	(en	Hz)	correspond	à	l’ampleur	en	%	des	

variations	de	F0	(écart-type)	par	rapport	à	la	F0	moyenne	;		

- L’intensité	moyenne	(en	dB)	est	un	indicateur	du	volume	sonore	de	la	voix	;	

- L’écart-type	 de	 l’intensité	 (en	 dB)	 est	 un	 indicateur	 de	 la	 variabilité	 de	

l’intensité	;	

- Le	 jitter	 (variation	de	cycle	à	cycle	F0),	en%,	indique	 la	variabilité	à	 court	

terme	de	la	fréquence	de	vibration	des	cordes	vocales	;	

- Le	shimmer	(variation	cycle	à	cycle	de	l’intensité),	en%,	indique	la	variabilité	

à	court	terme	de	l’intensité	des	vibrations	des	cordes	vocales	;	

Le	jitter	et	le	shimmer	représentent	des	mesures	de	la	stabilité	laryngée.	Des	

valeurs	 faibles	 sont	 associées	 à	 une	 capacité	 à	 maintenir	 des	 vibrations	

périodiques	stables	(Baken	&	Orlikoff,	2000;	Olszewski	et	al.,	2011).		

- Le	 rapport	 harmonique/bruit	 (HNR,	 harmonic	 noise	 ratio,	 en	 dB)	 est	 le	

rapport	entre	l'énergie	totale	du	signal	et	l'énergie	des	composantes	du	bruit.	

Plus	le	HNR	est	faible,	plus	il	y	a	de	bruit	dans	la	voix.	Des	valeurs	du	HNR	

plus	élevées	sont	essentiellement	associées	à	une	voix	normale.	Le	HNR	est	

évalué	comme	le	rapport	de	l'énergie	spectrale	inharmonique	(1500–4500	

Hz)	à	l'énergie	spectrale	harmonique	(70–4500	Hz)	(Olszewski	et	al.,	2011).	

	
Figure	2.6	Variables	dépendantes	pour	la	voyelle	/a/.	SD,	standard	deviation	:	
écart-type	;	dB	:	décibel	;	Hz	:	hertz	;	HNR	:	rapport	harmonique/bruit	;	F0	:	
fréquence	fondamentale	;	ligne	jaune	:	moyenne	de	l’intensité	;	ligne	bleue	:	
moyenne	de	la	F0.		
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1.4.5. Contrôle	articulatoire	supra-laryngé	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

Les	SMR	sont	effectuées	aussi	rapidement	que	possible	pendant	30	secondes,	avec	

une	 hauteur	 et	 une	 intensité	 confortable	 (Midi	 et	 al.,	 2007).	 La	 consigne	 était	 la	

suivante	«	Veuillez,	 SVP,	 prendre	 votre	 souffle	 et	 répéter	 «	 pataka	 »	 pendant	 30	

secondes,	à	vitesse	rapide.	La	durée	de	30	secondes	va	vous	paraître	longue.	Reprenez	

votre	 souffle	 bien	 sûr,	mais	 continuez	 jusqu’à	 ce	 que	 je	 vous	 arrête	».	 Les	 syllabes	

choisies	pour	cette	tâche	permettent	d'évaluer	3	points	d’occlusions	du	tractus	vocal	

participant	activement	à	l’articulation	supralaryngée,	contrôlée	par	les	lèvres,	l’apex	

et	le	dos	de	la	langue	(Ziegler,	2002).		

	

Étape	de	prétraitement		

Dans	une	première	étape,	nous	avons	utilisé	un	script	Praat	(annexe	5)	permettant	

de	segmenter	automatiquement	 les	 frontières	de	chaque	groupe	de	souffle	sur	 la	

2ème	Tier,	et	 les	syllabes	sur	 la	1ère	Tier	représentées	par	 les	chiffres	 (figure	2.7).	

Ensuite,	nous	avons	vérifié	le	nombre	de	syllabes	et	de	groupes	de	souffle.	Même	si	

l’annotation	 automatique	 facilite	 et	 réduit	 le	 temps	 d’annotation,	 elle	 requière	

parfois	une	correction	manuelle	que	nous	avons	dû	mener	pour	les	syllabes	et	les	

groupes	de	souffle.		

	

Les	 diadococinésies	 peuvent	 être	 de	 deux	 ordres	:	 soit	 des	
sequential	 motion	 rate	 (SMR)	 ou	 répétition	 de	 séquences	 de	
syllabes	 (Pierce	 et	 al.,	 2013),	 soit	 des	 alternative	 motion	 rate	
(AMR)	ou	répétition	de	syllabes	uniques.	Dans	notre	travail,	les	
diadococinésies	 consistent	 en	 la	 répétition	 de	 trois	 syllabes	
/pataka/,	afin	de	mesurer	plusieurs	variables	impliquées	dans	le	
contrôle	 articulatoire	 supra-laryngé	oromoteur	 (Gadesmann	&	
Miller,	2008;	Lowit	et	al.,	2018).		
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Figure	 2.7	 Segmentation	 automatique	 et	 vérification	manuelle	 du	 nombre	 de	
syllabes	(tier	1,	chiffre)	et	de	groupes	de	souffle	(tier	2,	début	et	fin	du	segment)	
pour	la	tâche	de	diadococinésies.	

	

Étape	de	traitement		

Nous	avons	utilisé	un	second	script	Praat	qui	permet	de	détecter	le	début,	la	fin	et	la	

durée	des	segments	de	la	2ème	tier	(silent,	sounding).	Par	la	suite,	nous	avons	calculé	

les	variables	dépendantes	suivantes	(figure	2.8)	:		

- Le	débit	articulatoire	est	 le	nombre	de	syllabes/seconde	(syllabes	/	durée	

des	groupes	de	souffles)	(Duez,	2007);	

- La	proportion	des	groupes	de	souffle	est	le	rapport	entre	la	durée	totale	des	

groupes	de	souffle	et	le	temps	total	(groupes	de	souffle	+	pauses)	(Pinto	et	

al.,	2016);	

- La	proportion	des	pauses	est	le	rapport	entre	la	durée	totale	des	pauses	et	le	

temps	total	(groupes	de	souffle	+	pauses)	(Duez,	2007);	

- Un	 index	 de	 diadococinésie	 est	 calculé	 afin	 de	 mettre	 en	 relation	

performance	articulatoire	et	temporalité.		Ainsi,	l’index	est	le	rapport	entre	

la	proportion	de	parole	/	le	nombre	de	groupes	de	souffle	(Pinto	et	al.,	2016).		

	

	

	

	

	
	

	
	
Figure	2.8	Variables	dépendantes	pour	la	production	de	diadococinésies.	

Syllabes 	 Groupe de souffle	

Temps total de parole	 Pause
s	



83	
	

1.4.6. Prosodie	

	

	

	

	

	«	La	prosodie	est	une	branche	de	la	linguistique	consacrée	à	la	
description	 factuelle	 (aspects	 phonétiques)	 et	 à	 l’analyse	
formelle	 (aspects	 phonologiques)	 des	 éléments	 systématiques	
de	 l’expression	 phonique	 non-coextensifs	 aux	 phonèmes,	 tels	
que	 les	 accents,	 les	 tons,	 l’intonation	 et	 la	 quantité,	 dont	 les	
manifestations	concrètes,	dans	la	production	de	la	parole,	sont	
associées	 aux	 variations	 des	 paramètres	 physiques	 de	 la	
fréquence	 fondamentale	 (f0),	de	 la	durée	et	de	 l’intensité	qui	
représentent	 les	 paramètres	 objectifs	 de	 la	 prosodie.	 Ces	
variations	sont	perçues	par	l’auditeur	comme	des	changements	
de	 hauteur	 (ou	 de	 mélodie),	 de	 longueur	 et	 de	 sonie	 qui	
constituent	 les	 paramètres	 subjectifs	 de	 la	 prosodie.	 Les	
éléments	 prosodiques	 exercent	 au	 niveau	 du	 mot	 (prosodie	
lexicale)	 et	 au-delà	de	 ce	 dernier	 (prosodie	 supra-lexicale	 ou	
post-lexicale)	 un	 faisceau	 de	 fonctions	 grammaticales,	 para-
grammaticales	et	extra-grammaticales,	qui	se	rapportent	à	‘ce	
qui	est	dit’,	à	la	‘façon	dont	cela	est	dit’,	ainsi	qu’à	l’identité	du	
sujet	parlant,	et	qui	 s’avèrent	déterminantes	pour	signaler	 la	
structure	des	 énoncés	 et	 du	discours	 et	 pour	procéder	à	 leur	
interprétation	 sémantique	et	pragmatique	»	(Di-Cristo,	2004	
p.88-89).	

	

	

	

	

	

	

	

	

A	partir	de	l’enregistrement	d’un	extrait	du	texte	«	la	chèvre	de	
monsieur	 Seguin	»	 (Daudet,	 1869),	 nous	 avons	 mesuré	 les	
paramètres	physiques	de	 la	 fréquence	 fondamentale	 (F0),	de	
l’intensité	 et	 de	 la	 durée	 qui	 représentent	 les	 paramètres	
objectifs	de	la	prosodie.		
	

Afin	 de	 mesurer	 des	 paramètres	 qui	 mettent	 en	 évidence	 les	
variations	physiques	de	la	F0	et	de	l’intensité	et	de	l’organisation	
temporelle	de	la	parole,	nous	nous	sommes	inspirés	du	travail	de	
Duez	(2007)	qui	propose	une	typologie	des	faits	de	dysprosodie.	
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	«	Les	 dysfonctionnements	 de	 la	 parole	 se	 traduisent	 par	une	
altération	de	 l’information	 segmentale	et/ou	par	des	 faits	de	
dysprosodie,	i.e.	une	dégradation	de	l’information	prosodique.	
Au	 niveau	 segmental,	 il	 peut	 y	 avoir	 modification	 ou	
combinaison	 avec	 les	 segments	 adjacents	 ou	 omission	 des	
consonnes	et	des	 voyelles	de	 la	 chaîne	parlée.	Ces	distorsions	
peuvent	 gêner,	 empêcher	 la	 reconnaissance	 des	 mots,	
l’extraction	 de	 l’information	 acoustique	 et	 phonétique	
contenue	 dans	 les	 segments	 de	 la	 parole	 étant	 une	 étape	
essentielle	de	 l’accès	 lexical.	La	prosodie,	qui	désigne	 tous	 les	
aspects	de	 la	parole	qui	ne	 sont	pas	 liés	à	 la	production	et	à	
l’identification	 des	 sons,	 a	 un	 rôle	 fondamental	 dans	 la	
structuration	de	 l’énoncé	et	dans	 l’intégration	des	différentes	
unités	linguistiques.	Les	distorsions	des	paramètres	physiques	
qui	actualisent	l’intonation,	l’accentuation	et	le	rythme	ont	par	
conséquent	un	impact	négatif	sur	la	qualité	de	la	parole	et	sur	
sa	compréhension	»	(Duez,	2007).	

	

Les	 participants	 avaient	 pour	 consigne	 «	lisez	 cet	 extrait	 du	 texte	 à	 une	 vitesse	

normale	(conversationnelle)	».		

	

Étape	de	prétraitement		

Afin	 d’analyser	 les	 variables	 prosodiques,	 et	 à	 partir	 de	 la	 transcription	

orthographique,	nous	avons	utilisé	le	plugin	EasyAlign	(Goldman,	2011).	Les	pauses,	

les	 phonèmes,	 les	 syllabes,	 les	 mots	 et	 les	 phrases	 des	 fichiers	 audio	 ont	 été	

automatiquement	 segmentés	 grâce	 à	 EasyAlign	 (figure	 2.9).	 Le	 seuil	 de	 durée	

minimum	d’une	pause	varie	entre	140	ms	et	200	ms	(Duez	et	al.,	2012).	Dans	notre	

étude,	nous	avons	choisi	un	seuil	minimum	de	150ms	comme	proposé	dans	l’étude	

de	Hammen	&	Yorkston	(1996).	Une	étape	ultérieure	de	vérification	manuelle	est	

cependant	nécessaire	pour	éviter	les	erreurs.	Ainsi,	les	frontières	temporelles	ont	

été	corrigées	manuellement.	
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Étape	de	traitement		

Une	fois	les	diverses	annotations	effectuées,	nous	avons	utilisé	un	script	Praat	qui	

permet	de	détecter	le	début,	la	fin	et	la	durée	des	segments,	pour	ensuite	calculer	

les	variables	dépendantes	suivantes	(Cuartero	et	al.,	2018;	Duez,	2007):		

- Écart	type	de	la	F0,	en	Hz,	cet	indicateur	permet	de	montrer	si	les	participants	

ont	une	parole	monotone	;	

- L’intensité	moyenne,	en	dB,	est	un	indicateur	du	volume	sonore	de	la	voix	;	

- Écart	 type	 de	 l’intensité,	 en	 dB,	 cet	 indicateur	 permet	 de	 montrer	 la	

monotonie	de	l’intensité	de	la	voix	;		

- Durée	totale	du	texte,	en	secondes,	durée	des	syllabes	et	des	pauses	;	

- Durée	totale	du	temps	de	parole	(sans	les	pauses),	en	secondes	;		

- Durée	totale	des	pauses	(sans	les	syllabes),	en	secondes	;	

- Nombre	de	pauses	;	

- Nombre	de	syllabes	;	

- Débit	de	parole,	nombre	de	syllabes/durée	totale	du	texte	(pause	+	syllabes)	

(syllabes/secondes)	;	

- Débit	 articulatoire,	 nombre	 de	 syllabes/durée	 totale	 du	 temps	 de	 parole	

(syllabes/secondes)	

L’écart-type	de	la	F0,	de	l’intensité	et	la	moyenne	de	cette	dernière	ont	été	calculés	

à	partir	de	chaque	phrase.		

	

	
Figure	2.9	Segmentation	des	phonèmes	(tier	1),	des	syllabes	(tier	2),	des	mots	(tier	
3),	et	des	phrases	(tier	4	et	5)	par	le	logiciel	EASYALIGN	et	vérification	manuelle	des	
frontières	temporelles	(Goldman,	2011)	
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1.4.7. Fluence	verbale	

	
	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

Nous	nous	intéressons	ici	aux	différentes	dis/dysfluences	ayant	une	incidence	sur	

la	 fluence	 des	 énoncés.	 Au	 sein	 de	 ces	 dis/dysfluences,	 nous	 distinguerons	 les	

dis/dysfluences	syntaxiques	des	non	syntaxiques.	En	nous	appuyant	sur	le	travail	

de	 Pallaud	 et	 al.,	 (2019),	 nous	 considérons	 que	 les	 dysfluences	 sont	 liées	 à	 des	

perturbations	 morphosyntaxiques	 ayant	 pour	 conséquence	 d’interrompre	 la	

fluence	 verbale.	 Ces	 dysfluences	 se	 caractérisent	 par	 des	 répétitions,	 des	

prolongations	 et	 des	 troncations	 partielles	 ou	 complètes	 de	mots	 ou	 de	 phrases	

(Duez,	2007;	Pallaud	et	Xuereb,	2007;	Pallaud	et	al.,	2013).	

Outre	le	nombre	et	le	type	de	dis/dysfluences	pour	chaque	sujet,	nous	examinerons	

également	 la	 localisation	 des	 dis/dysfluences	 par	 rapport	 aux	 chunks	

morphosyntaxiques	 et	 aux	mots,	 qui	peuvent	nous	donner	des	 indications	 sur	 la	

parole	pathologique.	En	effet,	 les	dis/dysfluences	apparaissant	dans	des	endroits	

non	attendus	révèlent	un	trouble	de	la	parole.	Par	exemple,	dans	le	cas	où	des	pauses	

seraient	à	 l'intérieur	des	mots,	 elles	 sont	 considérées	 comme	non	syntaxiques	et	

elles	sont	souvent	associées	à	des	trouble	de	la	parole	(Duez,	2007).		A	l’inverse,	les	

disfluences	dans	la	parole	non	pathologique	sont	assez	marginales	et	n’interfèrent	

pas	les	chunks	morphosyntaxiques.		

Les	 dis/dysfluences	 impliquent	 des	 perturbations	
morphosyntaxiques	 ayant	 pour	 conséquence	 d’interrompre	 la	
fluence	 verbale.	 Les	 normo	 lecteurs	 produisent	 rarement	 de	
disfluences	en	lecture	à	haute	voix	(Duez,	1982).	Ils	ont	un	accès	
préalable	à	 la	structure	de	 l'ensemble	de	 la	phrase	car	 ils	sont	
guidés	par	la	ponctuation	et	peuvent	organiser	leur	production	
(Duez	 et	 al.,	 2012).	 Toutefois,	 nous	 pouvons	 distinguer	 les	
disfluences	avec	le	préfixe	dis-	qui	signifie	que	la	parole	n'est	pas	
fluide	 mais	 normale,	 des	 dysfluences	 avec	 le	 préfixe	 dys-	 qui	
signifie	que	la	parole	n’est	pas	fluide	mais	pathologique	(Quesal,	
1988).	 Dans	 ce	 cas,	 il	 est	 possible	 que	 la	 congruence	 entre	
syntaxe	 et	 prosodie	 en	 lecture	 à	 haute	 voix	 provoque	 des	
dysfluences	 (Vaissière	&	Michaud,	2006).	De	 fait,	 l’analyse	des	
dys-fluences	de	 la	parole	 lue	est	particulièrement	 intéressante	
pour	 étudier	 la	 fonction	 syntaxique	 de	 la	 prosodie	 dans	 la	
dysarthrie	(Duez	et	al.,	2012).	
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Étape	de	prétraitement		

Nous	avons	annoté	manuellement	les	dis/dysfluences	selon	un	schéma	d’annotation	

inspiré	de	Pallaud	et	al.,	(2013)	et	de	Shriberg	(1995).	Trois	espaces	formels	ont	été	

définis	initialement	par	Schriberg	(1995)	et	repris	par	Pallaud	et	ses	collaborateurs	

(2013),	qui	sont	les	suivants	:	

(i) Le	reparandum	(R	ou	I,	l'élément	interrompu)	;	

(ii) L’interregnum	(B,	intervalle	de	rupture)	;	

(iii) Le	 reparans	 (RA).	 Il	 existe	 différents	 types	 de	 RA	 dans	 ce	 schéma	

d’annotation	:	 continuité	 de	 l’item	 (Co),	 changement	 de	 l’item	 (Rc),	

répétition	de	l’item	(Rp),	réparation	en	changeant	le	mot	tronqué	(Rw)	ou	

réparation	avec	de	multiples	changements.		

Ensuite,	nous	avons	identifié	les	chunk	sur	la	base	d'une	annotation	automatique	des	

composants	morphosyntaxiques	développée	par	Blache	et	al.,	(2017)	(figure	2.10).		

«	Un	chunk	est	généralement	défini	comme	une	suite	de	
catégories	 non	 récursives,	 formée	 d’une	 tête,	 à	 laquelle	
peuvent	 être	 adjoints	 mots	 fonctionnels	 et	 modifieurs	
adjacents»	(Abney,	1991	dans	Blache,	2013).	
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Figure	 2.10	 Représentation	 et	 proportion	 des	 chunks	
morphosyntaxiques	d’un	extrait	du	texte	la	chèvre	de	monsieur	
Seguin.	ADV	:	Adverbe	;	PREP	:	Préposition	;	N	:	Nom	;	V	:	Verbe	;	
ADJ	:	Adjectif	;	VP	:	Préposition	verbale.		

	

Le	logiciel	Marsatag	a	permis	d’identifier	les	catégories	morphosyntaxiques	qui	ont	

donné	lieu	aux	chunk	suivants	(figure	2.11)	(Blache	et	Rauzy,	2008)	:		

- Adverbes	(ADV)	;	

- Prépositions	(PREP)	;		

- Noms	(N)	;	

- Verbes	(V)	;	

- Adjectifs	(ADJ)	;	

- Prépositions	verbales	(VP).		
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Figure	2.11	Annotation	automatique	des	composants	morpho-syntaxiques.	
Tier	1	:	phrases	;	tier	2	:	mots	;	tier	3	:	token	;	tier	4	:	ponctuation	;	tier	5	:	
morphosyntaxe	;	 tier	 6	:	 catégorie	 gramaticale	;	 tier	 7	:	 chunk	
morphosyntaxique.		

	

Étape	de	traitement		

Enfin,	les	variables	dépendantes	que	nous	avons	analysées	sont	les	suivantes	:		

- Le	nombre	de	dysfluences	;		

- Le	type	de	dysfluences	selon	l’espace	formel	:	Reparans	;		

- La	localisation	des	dysfluences	au	sein	des	chunk	morphosyntaxiques.		

Afin	d’avoir	une	vision	multiparamétrique	de	la	parole	dans	la	DGI,	dans	ce	chapitre	

2	«	méthodologie	»	nous	avons	regroupé	un	ensemble	de	méthodes	de	calcul	des	

variables	que	nous	analysons	dans	les	deux	études	des	chapitres	3	et	4.		
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Chapitre	3	Production	de	la	parole	
dans	la	dystonie	généralisée	isolée	

«	Mon	pauvre	corps	est	raccourci	

Et	j’ai	la	tête	sur	l’oreille	

Mais	cela	me	sied	à	merveille	…	»	

Paul	Scarron	(1610–1660)	dans	Newby	et	al.,	(2017).	

	

	
	

Egon	Schiele	(1913),	auto-portrait	en	veste	orange		
©Leopold	Museum/	Manfred	Thumberger	

	
	



91	
	

1.	 Introduction	générale	

Les	mécanismes	sous-tendant	la	parole	sont	complexes	(Grabski	&	Sato,	2016;	Pinto,	

2007a,	2007b;	Pinto	&	Ghio,	2008;	Pinto	&	Rolland-Monnoury,	2016).	Les	sons	de	

parole	sont	produits	par	une	multitude	de	mouvements	le	long	du	conduit	vocal.	Ce	

qui	 implique	 le	 contrôle	 de	 la	 respiration,	 de	 la	 phonation	 et	 de	 la	musculature	

supralaryngée.	La	puissance	aérodynamique	générée	par	les	muscles	thoraciques	et	

abdominaux	 forme	 l’onde	 sonore.	 La	phonation	nécessite	que	 le	 flux	d’air	 expiré	

provenant	des	poumons	permette	la	vibration	du	larynx	(plis	vocaux).	Cette	onde	

sonore	 est	 filtrée	 et	 amplifiée	 par	 les	 articulateurs	 supra-laryngés,	 tels	 que	 le	

pharynx,	la	langue,	le	palais,	les	lèvres	et	la	mâchoire.	Puis,	le	son	de	la	voix	est	émis	

par	 la	 bouche	 et	 le	 nez.	 La	 modification	 de	 la	 pression	 sous-glottique	 afin	 de	

produire	les	modulations	de	l'intensité	de	la	voix	est	générée	par	des	changements	

de	 volume	 pulmonaire,	 des	 propriétés	 élastiques	 de	 la	 paroi	 thoracique,	 des	

contractions	 des	muscles	 intercostaux	 et	 abdominaux.	 Les	mouvements	 des	 plis	

vocaux	 sont	 contrôlés	par	 les	muscles	 laryngés	 intrinsèques	 et	 extrinsèques.	 Les	

muscles	intrinsèques	participent	à	la	fermeture	et	l’ouverture	des	cordes	vocales.	

Tandis	que	les	muscles	extrinsèques	relient	le	larynx	aux	structures	voisines,	telles	

que	l'os	hyoïde,	le	sternum	et	le	pharynx.	Ils	soulèvent	ou	abaissent	le	larynx	afin	de	

moduler	 la	 longueur	du	pli	 vocal,	 impactant	 ainsi	 la	 fréquence	 fondamentale,	 les	

fréquences	de	résonance	oropharyngée	et	la	structure	des	formants	(Simonyan	&	

Horwitz,	2011).		
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1.1. Modèle	neurologique	de	la	
production	de	la	voix	et	de	la	parole		

	

1.1.1. Neurophysiologie	périphérique	

	
Pour	 permettre	 une	 parole	 fluente	 et	 intelligible,	 les	 informations	 auditives,	

somatosensorielles	et	motrices	sont	représentés	par	les	structures	corticales	telles	

que	 le	 cortex	 temporal,	 pariétal	 et	 frontal	qui	 sont-elles	 mêmes	 connectées	 aux	

structures	 sous-corticales	 comme	 les	 noyaux	 gris	 centraux	 (NGC)	 et	 le	 cervelet	

(Kearney	 &	 Guenther,	 2019).	 Des	 boucles	 de	 régulations	 cortico-sous-corticale	

impliquant	les	NGC	et	le	cervelet	constituent	un	ensemble	de	noyaux	fonctionnant	

en	réseau.	L’objectif	de	ces	boucles	étant	de	modifier	et	d’ajuster	les	mouvements	

en	 temps	 réel.	 Enfin,	 le	 cortex	 moteur	 primaire	 (M1),	 par	 le	 biais	 de	 voies	

descendantes,	 transmet	 les	 informations	 motrices	 via	 des	 motoneurones	 pour	

atteindre	la	musculature	des	organes	de	parole	afin	de	 les	mettre	en	mouvement	

(Pinto,	2007a,	2007b).	

1.1.1.1. Voie	pyramidale		
	
La	 voie	 de	 la	motricité	 volontaire	 se	 nomme	 «	voie	 pyramidale	»	 (circuit	 direct)	

(figure	3.1).	Elle	comprend	deux	faisceaux	principaux	:	le	faisceau	corticobulbaire	et	

le	 faisceau	 corticospinal.	 L’origine	 de	 ces	 deux	 faisceaux	 est	 la	même,	 ce	 qui	 les	

différencie	est	leurs	projections	musculaires	finales.		En	effet,	un	seul	neurone	relie	

le	cortex	au	noyau	moteur	du	nerf	crânien	(faisceau	cortico-bulbaire)	ou	à	la	moelle	

épinière	(faisceau	cortico-spinal),	pour	ensuite	innerver	les	muscles.	Les	projections	

musculaires	 sont	 bilatérales	 (Pinto,	 2007a,	 2007b).	 Le	 faisceau	 cortico-bulbaire	

prend	son	origine	dans	le	M1,	qui	reçoit	principalement	des	informations	:	

- Du	cortex	prémoteur,		

- Du	cortex	somatosensoriel	;	

- Du	thalamus,	principal	relais	des	efférences	cérébelleuses	et	des	NGC.	

Ensuite,	le	faisceau	cortico-bulbaire	descend	dans	le	corps	genouillé	de	la	capsule	

interne	(faisceau	dense	de	fibre	blanche	en	profondeur	des	NGC)	et	traverse	le	tronc	

cérébral.	 Les	 fibres	 terminent	directement	 sur	 les	noyaux	des	nerfs	 crâniens	qui	
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innervent	à	leurs	tour	une	grande	partie	de	la	musculature	des	organes	de	la	parole	

tels	que	 la	mâchoire,	 la	 face,	 la	 langue,	 le	pharynx,	 le	 voile	du	palais	 et	 le	 larynx	

(Pinto,	2007a,	2007b).	Le	faisceau	cortico-spinal	prend	son	origine	dans	le	M1,	qui	

reçoit	des	informations	(Pinto,	2007a,	2007b)	:		

- Du	 cortex	 prémoteur	 (PMC,	 premotor	 cortex)	 avec	 comme	 principale	

afférence	le	cervelet	via	le	noyau	ventral	latéral	du	thalamus	;		

- De	l’aire	motrice	supplémentaire	(AMS),	avec	comme	principale	afférence	les	

NGC	via	le	noyau	antérieur	du	thalamus	et	le	cortex	pré-frontal	;	

- Du	gyrus	cingulaire	antérieur	(CGA,	cingular	gyrus	anterior)	;	

- Du	cortex	pariétal	somato-sensoriel	et	le	cortex	pariétal	associatif.		

Ensuite,	 le	 faisceau	 cortico-spinal	 descend	postérieurement	 le	 long	de	 la	 capsule	

interne,	 puis	 traverse	 la	 partie	 antérieure	 du	 tronc	 cérébral	 avant	 d’atteindre	 la	

protubérance	et	 le	bulbe	rachidien.	Les	fibres	se	terminent	sur	les	motoneurones	

qui	 innervent	 les	 muscles	 distaux	 controlatéraux	 ou	 axiaux.	 Certains	 muscles	

laryngés,	du	cou,	du	tronc	ou	du	thorax,	sont	toutefois	innervés	par	les	nerfs	spinaux	

du	 faisceau	 cortico-spinal.	 En	 effet,	 la	 localisation	 dorsolatérale	 de	 ce	 faisceau	

implique	les	régions	du	corps	plus	distales	ayant	une	motricité	fine	et	précise.	Alors	

que	 la	 localisation	 ventromédiane	 de	 ce	 faisceau	 implique	 une	musculature	 plus	

axiale	 telle	 que	 le	 dos	 et	 le	 tronc,	 ce	 dernier	 ayant	 un	 rôle	 important	 dans	 la	

respiration	pour	la	production	de	la	parole	(Simonyan	et	al.,	2007).	 	

	

1.1.1.2. Voies	extra-pyramidales	
	
Les	 voies	 de	 la	 motricité	 involontaire	 et	 du	 tonus	 se	 nomment	 «	voie	 extra-

pyramidales	»	 (circuit	 indirect)	 (figure	 3.1).	 Elles	 comportent	 différentes	

projections	qui	modulent	les	motoneurones	impliqués	dans	le	contrôle	moteur	de	la	

parole.	 Les	 voies	 extrapyramidales	 sont	 nombreuses,	 polysynaptiques	 et	 leurs	

origines	 multiples.	 La	 provenance	corticale	 (cortex	 frontal,	 pariétal,	 temporal)	

constitue	 les	 faisceaux	 cortico-pontiques	 (fronto-pontique,	 pariéto-pontique	 et	

temporo-pontique),	 faisant	relais	dans	 la	protubérance	avec	des	neurones	ponto-

cérébelleux.	 La	 provenance	 des	 noyaux	 supra-segmentaires	 se	 constitue	 de	

substance	grise	du	tronc	cérébral	pour	former	(Pinto,	2007a,	2007b):	

- Le	faisceau	rubrospinal,	origine	dans	le	noyau	rouge	(NR)	;	
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- Le	faisceau	olivospinal,	provenance	de	l’olive	bulbaire	;	

- Le	faisceau	vestibulospinal,	origine	dans	le	noyau	vestibulaire	;		

- Le	faisceau	tectospinal,	provenance	des	noyaux	du	toit	du	mésencéphale	;	

- Les	 faisceaux	 réticulospinaux	 :	 origine	 bulbaire	 et	 pontique	 (formation	

réticulée,	FR).	

	

	
	

Figure	 3.1.	 Neurophysiologie	 périphérique	 de	 la	 parole	:	 voie	 pyramidale	 et	 voies	
extrapyramidales	 (adaptation	 (Pinto,	 2007b).	 M1,	 cortex	 moteur	 primaire	;	 PMC,	 cortex	
prémoteur	;	 AMS,	 aire	motrice	 supplémentaire	;	 NGC,	 noyaux	 gris	 centraux	;	 jaune	:	 voie	
pyramidale,	orange	:	voies	extra-pyramidales.		

	
	
Enfin,	le	rôle	des	voies	extra-pyramidales	dans	la	production	de	la	parole	reste	mal	

connu.	Cependant,	les	études	sur	le	modèle	neurophysiologique	de	la	voix	mettent	

en	 évidence	 l’importance	 de	 la	 formation	 réticulée	 dans	 la	 production	 de	

vocalisations	 innées	 et	 dans	 la	 coordination	 des	 vibrations	 des	 cordes	 vocales	

pendant	la	parole	(Jürgens,	2009;	Mor	et	al.,	2018;	Simonyan	&	Horwitz,	2011).		
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1.2. Réseaux	neuronaux	sous-tendant	
la	production	de	la	voix	et	de	la	parole	

	
D’après	 différent	 travaux	 (Mor	 et	 al.,	 2018;	 Ludlow,	 2011;	 Simonyan	&	Horwitz,	

2011),	la	production	de	la	voix	est	une	capacité	nécessitant	d'acquérir	et	de	produire	

progressivement	 des	 vocalisations	 de	 plus	 en	 plus	 complexes	 au	 cours	 du	

développement.	Cela	nécessite	une	organisation	hiérarchique	 incluant	 trois	sous-

systèmes	(Mor	et	al.,	2018;	Simonyan	&	Horwitz,	2011)(figure	3.2):		

- Le	 système	 I	:	 coordination	 laryngée,	 respiratoire	 et	 articulatoire	 des	

vocalisations	innées	(non-verbale)	(médié	par	le	tronc	cérébral	inférieur	et	

la	moelle	épinière)	;	

- Le	 système	 II	:	 contrôle	 de	 l'initiation	 de	 la	 voix,	 de	 vocalisations	

émotionnelles	et	de	la	modulation	de	l’intensité	(médié	par	la	substance	grise	

périaqueducale	 (PAG,	 periacqueducal	 gray),	 les	 structures	 limbiques	 et	 le	

cortex	cingulaire	antérieur	(CCA))		

- Le	système	III	:	contrôle	moteur	volontaire	de	la	voix	et	de	la	parole	(cortex	

moteur	primaire	laryngé/orofacial	et	ses	structures	d'entrée	et	de	sortie).		

Ainsi,	 le	contrôle	nerveux	central	de	 la	production	de	 la	voix	est	assuré	par	deux	

voies	fonctionnant	parallèlement	(Simonyan	&	Horwitz,	2011)	:		

- La	 voie	 de	 contrôle	 vocal	 limbique,	 qui	 est	 responsable	 du	 contrôle	 des	

vocalisations	innées	non-verbales	et	émotionnelles	;	

- La	voie	 corticale	motrice	 laryngée,	 qui	 régule	 le	 contrôle	moteur	 fin	de	 la	

production	de	 la	voix	volontaire,	 tels	que	 la	parole	et	 le	 chant	 (Mor	et	al.,	

2018).	
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Figure	 3.2	 Organisation	 hiérarchique	 de	 la	 production	 de	 la	 voix	 (Mor	 et	 al.,	 2018;	
Ludlow,	 2011;	 Simonyan	 &	 Horwitz,	 2011).	 Orange	:	 sous-système	 I	;	 vert	:	 sous-
système	 II	 et	 bleu	:	 sous-système	 III.	 CML,	 Cortex	moteur	 laryngée/orofacial	;	 PMC,	
cortex	prémoteur	ventral	et	dorsal	;	S1,	cortex	somatosensoriel	primaire	(somatotopie	
orofaciales	et	du	tronc)	;	AMS,	aire	motrice	supplémentaire	;	IFG,	inferior	frontal	gyrus	:	
gyrus	 frontal	 inférieur	;	 ITG,	 inferior	 temporal	 gyrus	:	 gyrus	 temporal	 inférieur	;	 CC,	
cortex	 cingulaire	;	 VA,	 noyau	 ventral	 et	MD,	 noyau	médiodorsal	 du	 thalamus	;	 PAG,	
periacqueducal	gray	:	 substance	grise	périaqueducale	;	FR,	 formation	réticulée	;	NGC,	
noyaux	gris	centraux	;	GP,	globus	pallidus	;	SNr,	substance	noire	pars	reticula.	

	

Les	 vocalisations	 non-langagières	 ne	 nécessitent	 pas	 l'utilisation	 spécifique	 de	

mouvements	des	lèvres,	de	la	langue	et	de	la	mâchoire	comme	c’est	le	cas	pour	la	

parole.	 Bien	 que	 la	 vocalisation	 nécessite	 un	 contrôle	 précis	 du	 larynx	 et	 une	

utilisation	des	 composantes	motrices	 laryngées	 indispensable	dans	 la	phonation,	

elle	 ne	 véhicule	 pas	 nécessairement	 d’informations	 cognitives	 de	 plus	 haut	

niveau	telles	que	le	langage	(e.g.	sous-système	I	et	II).	En	effet,	ce	dernier	niveau	de	

production	 de	 la	 voix	 est	 sous	 le	 contrôle	 du	 cortex	moteur	 primaire	 (M1),	 plus	

précisément	du	cortex	moteur	laryngé	(CML)	et	orofacial.	Ceux-ci	se	projettent	et	

reçoivent	des	 informations	des	structures	corticales	et	sous-corticales.	Mis	à	part	

pour	 les	 NGC	 (le	 putamen	 et	 le	 globus	 pallidus)	 et	 la	 formation	 réticulée	 qui	

reçoivent	des	projections	du	CML	uniquement	(e.g.	sous-système	III)	(Simonyan	&	

Horwitz,	2011)	(figure	3.2).	
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Le	 M1	 et	 le	 cortex	 somatosensoriel	 primaire	 (S1)	 sont	 organisés	

somatotopiquement	selon	 l’homoncule	de	Penfield	(Penfield	et	Ramussen,	1950).		

Chaque	partie	du	M1	et	 du	 S1	 correspondent	 à	 une	partie	du	 corps	:	 les	 régions	

orofaciales,	 laryngées	 et	 du	 tronc	 y	 sont	 représentées.	 	 Ces	 régions	 du	 M1	

coordonnent	 plus	 de	 100	muscles	 utilisés	 dans	 la	 phonation,	 la	 déglutition	 et	 la	

respiration.	Cette	dernière	étant	aussi	représentée	dans	la	région	dorsale	du	sillon	

central	 (Simonyan	 et	 al.,	 2007).	 Par	 ailleurs,	 le	 CML	 est	 responsable	 des	

mouvements	laryngés	pour	effectuer	la	parole	et	le	chant.	Presque	tous	les	muscles	

laryngés	reçoivent	une	innervation	bilatérale	du	CML	gauche	et	droit.	Par	exemple,	

les	 patients	 ayant	 une	 lésion	 unilatérale	 du	 CML	 gardent	 la	 capacité	 de	 contrôle	

vocal	volontaire.	Alors	qu’une	lésion	bilatérale	du	CML	chez	l'homme	entraîne	une	

perte	de	la	voix,	ne	préservant	que	les	vocalisations	non-verbales	et	émotionnelles	

telles	 que	 les	 grognements,	 les	 pleurs	 et	 les	 rires	 (Mor	 et	 al.,	 2018;	 Simonyan	&	

Horwitz,	2011).	De	plus,	l’intégration	proprioceptive	et	tactile	des	régions	laryngées,	

orofaciales	et	respiratoires	est	indispensable	dans	la	production	de	la	parole.	Ainsi,	

le	S1	a	pour	rôle	de	contribuer	à	la	régulation	des	informations	motrices	par	le	feed-

back	sensoriel.		

Le	rôle	de	chaque	région	corticale	a	une	importance	dans	la	production	de	la	parole	

et	de	la	voix	(figure	3.3	A,	B).	La	région	antérieure	de	l’aire	motrice	supplémentaire	

(AMS)	 est	 impliquée	 dans	 l’activité	 spontanée	 de	 la	 parole.	 Elle	 permet	 la	

planification,	l’initiation,	l’anticipation	et	la	conceptualisation	des	mouvements.	Plus	

spécifiquement,	 l’aire	 pré-motrice	 supplémentaire	 (pAMS)	 est	 connectée	 au	CML	

afin	de	contribuer	au	séquençage	et	à	l'initiation	de	mouvements	vocaux	complexes	

appris	pendant	 la	production	de	la	parole	(Simonyan	&	Horwitz,	2011).	Les	aires	

pariétales	 associatives	 sont	 impliquées	dans	 l’intégration	 sensorimotrices,	 visuo-

spatiales	 et	 de	 programmation	 motrice	 de	 la	 parole.	 Par	 ailleurs,	 les	 aires	

temporales	 auditives	 primaires	 et	 associatives	 jouent	 aussi	 un	 rôle	 dans	 la	

production	 de	 la	 parole	 comme	 l’aire	 de	Wernicke	 situé	 dans	 le	 gyrus	 temporal	

inférieur	(ITG).	De	plus,	la	planification	motrice	nécessite	une	connexion	entre	le	M1	

et	 le	 gyrus	 frontal	 inférieur	 (IFG).	 Cette	 dernière	 est	 impliquée	 dans	 la	

compréhension	 de	 la	 parole	 et	 dans	 la	 préparation	motrice,	 notamment	 lors	 de	

séquences	complexes	(Simonyan,	Ostuni,	et	al.,	2009).	Plus	spécifiquement,	la	pars	

orbitalis	 de	 l’IFG	 permet	 la	 recherche	 d'informations	 sémantiques	 et	 la	 pars	
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opercularis	 de	 l’IFG	 hiérarchise	 les	 séquences	 linguistiques	 et	 la	 préparation	

articulatoire	pour	 la	production	de	 la	parole	(Tettamanti	et	al.,	2009;	Tyler	et	al.,	

2010;	Willems	et	al.,	2009;	Zheng	et	al.,	2010;	Papoutsi	et	al.,	2009).	

	

	

A.		
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B.	

	
Figure	3.3	Structures	corticales	et	sous-corticales	impliquées	dans	la	production	
de	la	parole	et	de	la	voix	dans	Price,	(2012)	et	Simonyan	&	Fuertinger	(2015).	B.	
SMA	:	 aire	motrice	 supplémentaire	;	M1	:	 cortex	moteur	 primaire	;	 IFG,	 inferior	
frontal	 gyrus	 :	 gyrus	 frontal	 inférieur	;	 STG,	 superior	 temporal	 gyrus	:	 gyrus	
temporal	 supérieur	;	 Put	:	 putamen	;	 Cbl	:	 cervelet	;	 TH	:	 thalamus	;	 CC	:	 cortex	
cingulaire.		

	

D’après	 (Simonyan	 &	 Horwitz,	 2011),	 en	 plus	 des	 connexions	 directes	 des	

motoneurones	laryngés	du	CML	vers	le	tronc	cérébral,	 il	y	a	de	fortes	connexions	

avec	les	réseaux	sous-corticaux.	Ces	derniers	se	projettent	jusqu'aux	motoneurones	

phonatoires	 du	 tronc	 cérébral.	 Le	 putamen	 reçoit	 la	 plus	 forte	 projection	 sous-

corticale	du	CML,	représentant	ainsi	la	principale	structure	de	sortie	du	CML	vers	

les	NGC.	Une	étude	montre	que	des	lésions	du	putamen	provoquent	une	dysarthrie	

et	 une	 dysphonie	 (Jürgens,	 2002).	 L'implication	 du	 putamen	 semble	 être	

uniquement	dans	la	production	volontaire	de	la	voix	et	de	la	parole	apprises.	Les	

connexions	 corticales	 motrices	 du	 putamen	 sont	 organisées	 de	 manière	

somatotopique	:	le	putamen	caudoventral	reçoit	des	projections	de	la	zone	du	visage	

et	 le	 putamen	 ventral	 reçoit	 des	 projections	 de	 la	 zone	 du	 larynx	 (Simonyan	 &	

Jürgens,	2003).	Les	connexions	directes	du	CML	avec	les	boucles	sensorimotrices,	

associatives	 et	 limbiques	 peuvent	 représenter	 des	 facteurs	 importants	 dans	 le	

contrôle	 intégratif	 de	 différents	 aspects	 de	 la	 production	 de	 la	 parole,	 allant	 du	

contrôle	moteur,	à	la	motivation	et	au	traitement	cognitif	de	la	parole	(Simonyan	&	

Horwitz,	2011).		
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1.3. Modèles	neurolinguistiques	de	
production	de	la	parole		

	
La	 parole	 est	 un	 acte	 perceptivo-moteur,	 sous-tendu	 par	 «	des	 représentations	

intrinsèquement	 sensorimotrices,	 ni	 purs	 produits	 sensoriels,	 ni	 purs	 objets	

moteurs,	mais	 des	 percepts	multimodaux	 régulés	 par	 l’action	»	 (Grabski	 &	 Sato,	

2016).	 La	 relation	 entre	 la	 commande	motrice	 (articulation),	 la	 perception	 de	 la	

parole	(flux	auditif)	et	les	informations	somatosensorielles	(sensitifs)	est	fortement	

liée.	 	 Lorsque	 nous	 parlons,	 les	 processus	 perceptifs	 s’activent	 et	 lorsque	 nous	

écoutons	parler,	les	processus	de	production	s’activent	(Grabski	&	Sato,	2016).	De	

nombreux	modèles	ont	contribué	à	la	compréhension	des	mécanismes	sous-jacents	

à	 la	 perception	 et	 à	 la	 production	 de	 la	 parole	 sous	 l’angle	 des	 interactions	

sensorimotrices	(Guenther,	1994,	2006,	2016a;	Hickok	&	Poeppel,	2007;	Liberman	

&	Whalen,	2000;	Schwartz	et	al.,	2012).		

Nous	 avons	 choisi	 de	 nous	 appuyer	 sur	 le	 modèle	 Direction	 Into	 Velocities	 of	

Articulators	 (DIVA)	 (figure	 3.4)	 proposé	 par	 (Guenther,	 1994,	 2006,	 2016a).	 Ce	

modèle	 est	 une	 implémentation	 neurocomputationnelle	 générée	 à	 partir	 de	

vérifications	 comportementales	 et	 neurophysiologiques	 des	 mécanismes	

psychophysiques	de	 la	parole.	De	plus,	 le	modèle	DIVA	 intègre	 les	 troubles	de	 la	

parole	comme	la	dysarthrie.		

La	 nature	 sensorimotrice	 de	 la	 parole	 nécessite	 la	 mise	 en	 place	 de	 processus	

perceptif	et	moteur.	Pour	ce	faire,	ce	modèle	comprend	deux	systèmes	de	contrôle	

direct	«	feedforward	»	(top-down)	et	indirect	«	feedback	»	(bottom-up).	Lorsque	les	

unités	de	la	parole	(e.g.	phonèmes,	syllabes	ou	mots)	sont	sur-apprises	comme	c’est	

le	 cas	 chez	 l’adulte,	 ces	 deux	 systèmes	 fonctionnent	 indépendamment	 et	

parallèlement.	Le	système	direct	est	impliqué	dans	l’exécution	motrice	tandis	que	le	

système	 indirect	compare	 les	prédictions	des	actes	moteurs	et	des	conséquences	

sensorielles	existantes.	Dans	le	modèle	DIVA,	la	production	de	la	parole	commence	

par	 l’activation	 des	 cartes	 de	 sons	 de	 la	 parole	 Speech	 Sound	 Map	 (SSM)	 (e.g.	

phonèmes,	 syllabes	 ou	 mots)	 qui	 se	 situent	 dans	 le	 cortex	 pré-moteur	 ventral	

(vPMC).		
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Figure	 3.4	 représentation	 des	 corrélats	 neuronaux	 du	 modèle	 DIVA	
(traduction	 et	 adaptation	 de	 Guenther,	 2016).	 AMS,	 aire	 motrice	
supplémentaire	;	 vPMC,	 cortex	 prémoteur	 ventral	;	 vCM,	 cortex	 moteur	
ventral	;	pCA,	cortex	auditif	postérieur	;	vSC,	cortex	somatosensoriel	ventral	;	
Cb,	 cervelet	;	 Cb-VI	 lobule	 VI	 du	 cervelet	;	 GP,	 globus	 pallidus	;	MG,	 noyau	
géniculé	 médial	 du	 thalamus	;	 SNr,	 substance	 noire	 réticulée	;	 VA,	 noyau	
ventral	antérieur	du	thalamus	;	VL,	noyau	latéral	du	thalamus	;	VPM,	noyau	
ventral	médial	postérieur	du	thalamus.		

	

Le	système	direct	génère	des	programmes	moteurs	en	deux	étapes	:		

- L’initiation	motrice	qui	implique	l’activation	de	l’AMS	via	les	NGC,	chargés	

de	lancer	le	programme	moteur	au	bon	moment	;	

- L’unité	 à	 produire	 arrive	 sous	 forme	 de	 programme	moteur	 dans	 le	 M1,	

préalablement	contrôlé	par	le	système	direct	et	le	système	indirect	afin	de	

permettre	l’exécution	motrice	par	la	voie	pyramidale.		

S’ajoute	 à	 ces	 structures	 (e.g.	 AMS,	 PMC,	 M1	 et	 NGC),	 la	 boucle	 de	 projection	

cérébelleuse	qui	traverse	le	pont	(tronc	cérébral),	le	lobule	VI	du	cervelet	et	le	noyau	

ventral	du	thalamus.	Ainsi,	le	rôle	du	système	direct	est	de	comparer	la	cible	motrice	

à	une	représentation	interne	de	l’état	moteur	actuel	afin	d’activer	les	programmes	

moteurs	 adéquats	 pour	 produire	 le	 meilleur	 signal	 acoustique	 (Perkell,	 2012;	

Perrier,	2005).	

En	 parallèle,	 le	 système	 indirect	 reçoit	 les	 informations	 auditives	 et	

somatosensorielles	de	 la	périphérie	et	 les	 intègrent	au	sein	de	cartes	cibles	et	de	

cartes	 d’erreurs	 auditives	 et	 somatosensorielles	 via	 la	 boucle	 cérébelleuse.	 Ces	
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projections	codent	 le	signal	prévu	pour	être	comparé	aux	 informations	entrantes	

des	cartes	d’états	auditives	et	somatosensorielles.	Le	traitement	des	cartes	auditives	

est	 réalisé	 par	 le	 cortex	 auditif,	 tandis	 que	 le	 traitement	 des	 cartes	

somatosensorielles	 est	 réalisé	 par	 le	 cortex	 somatosensoriel.	 Enfin,	 la	 correction	

d’erreur	entre	les	conséquences	réelles	et	prédites	de	l’acte	moteur	est	réalisée	lors	

d’un	processus	de	contrôle	rétroactif	(situé	dans	le	cortex	pré-moteur	ventral)	afin	

de	signaler	au	M1	les	corrections	nécessaires	(Guenther,	2016a).		

Une	extension	du	modèle	DIVA	a	été	proposée	afin	d’identifier	les	liens	prédictifs	

entre	les	circuits	neuronaux	impliqués	dans	la	planification	des	sons	de	la	parole	et	

les	 processus	 phonologiques	 (Civier	 et	 al.,	 2013;	 Guenther,	 2016a).	 Le	 modèle	

Gradient	Order	(GO)DIVA	intègre	un	traitement	linguistique	de	plus	haut	niveau.	Le	

but	de	ce	modèle	est	de	montrer	comment	sont	choisis	les	phonèmes	nécessaires	à	

la	production	d’un	énoncé.	La	manière	dont	 les	sons	de	 la	parole	sont	activés	en	

fonction	du	moment,	de	 l’ordre	et	de	 la	position	à	 l’intérieur	de	 la	 syllabe	 (unité	

linguistique	 choisie	 par	 les	 auteurs).	 Pour	 ce	 faire,	 deux	 boucles	 cortico-sous-

corticales	sont	activées	(Guenther,	2016a)	(figure	3.5):		

- La	 boucle	 de	 planification	 motrice,	 responsable	 du	 stockage	 temporaire	

d’unités	linguistiques	à	produire	pour	former	un	énoncé.	La	commande	et	la	

structure	 des	 syllabes	 sont	 représentées	 dans	 l‘aire	 prémotrice	

supplémentaire	 (pre-AMS).	 Les	 aspects	 phonologiques	 sous	 forme	 de	

constituants	 sous-syllabiques	 sont	 représentés	 dans	 la	 scissure	 frontale	

inférieure	postérieure	gauche	(pIFS).	Ces	structures	corticales	interagissent	

avec	les	NGC,	plus	particulièrement	le	noyau	caudé,	le	globus	pallidus	(GP)	et	

le	noyau	antérieur	ventral	du	thalamus	(VA).	

- La	 boucle	 motrice	 est	 responsable	 de	 la	 sélection	 et	 de	 l’initiation	 des	

programmes	moteur	 du	 son	 à	 produire	 au	 bon	moment.	 C’est	 la	 voie	 du	

contrôle	direct	(feedfoward).	
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Figure	3.5	Simplification	du	modèle	GODIVA	(traduction	et	adaptation	de	Guenther,	
2016).	GP,	globus	pallidus	;	pIFS,	scissure	frontale	 inférieure	postérieure	gauche	;	
PRE-AMS,	aire	prémotrice	supplémentaire	;	AMS,	aire	motrice	supplémentaire	;	VA,	
noyau	ventral	antérieur	du	thalamus	;	VL,	noyau	ventral	latéral	du	thalamus	;	vPMC,	
cortex	prémoteur	ventral.	

	

Les	modèles	neurocomputationnels	DIVA	et	GODIVA	sont	pertinents	pour	montrer	

que	la	simulation	de	dysfonctionnement	neurologique	peut	expliquer	et	permettre	

de	mieux	comprendre	les	mécanismes	sous-jacents	la	production	de	la	parole.		Plus	

précisément,	 le	modèle	DIVA	est	utilisé	pour	montrer	l’implication	des	structures	

corticales	et	sous-corticales	dans	l’initiation	et	l’exécution	motrice	de	la	parole	;	le	

modèle	GODIVA	intègre	en	plus	les	processus	de	planification	motrice.	Ainsi,	cela	

nous	permet	de	faire	des	prédictions	et	des	relations	sur	les	fonctionnalités	altérées	

ou	préservées	dans	les	troubles	de	la	parole.	En	effet,	ces	modèles	nous	permettent	

d’associer	 un	 dysfonctionnement	 neurologique	 à	 une	 étape	 spécifique	 au	

fonctionnement	 de	 la	 production	 de	 la	 parole	 (figure	 3.6).	 	 Enfin,	 nous	 pouvons	

identifier	 que	 l’apraxie	 de	 la	 parole	 est	 un	 désordre	 de	 programmation	 et	 de	

planification	motrice	causé	par	le	cortex	pré-moteur	(figure	3.6,	e.g.	AOS)	;	alors	que	

les	difficultés	d’initiation	motrice	dans	la	dysarthrie	hypokinétique	et	la	dysarthrie	

hyperkinétique	sont	causées	par	une	sous-activation	(dysarthrie	hypokinétique)	ou	

une	sur-activation	(dysarthrie	hyperkinétique)	des	NGC	(figure	3.6,	e.g.	HoD	et	HrD)	

(Guenther,	2016a;	Kearney	&	Guenther,	2019).	
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Figure	 3.6	 dysfonctionnement	 neurologique	 des	 troubles	 moteurs	 de	 la	
parole	à	partir	du	modèle	DIVA	(traduction	et	adaptation	de	Guenther,	2016;	
Kearney	&	Guenther,	2019).	AMS,	aire	motrice	supplémentaire	;	vPMC,	cortex	
pré-moteur	 ventral	;	 vCM,	 cortex	 moteur	 ventral	;	 pCA,	 cortex	 auditif	
posterieur	;	vSC,	cortex	somatosensoriel	ventral	;	Cb,	cervelet	;	Cb-VI	lobule	
VI	du	cervelet	;	GP,	globus	pallidus	;	MG,	noyau	géniculé	medial	du	thalamus	;	
SNr,	substance	noire	réticulée	;	VA,	noyau	ventral	natérieur	du	thalamus	;	VL,	
noyau	 latéral	 du	 thalamus	;	 VPM,	 noyau	 ventral	 médial	 postérieur	 du	
thalamus.	AD,	dysarthrie	ataxique	;	AOS,	apraxie	de	la	parole	;	FD,	dysarthrie	
flasque	 ;	HoD,	dysarthrie	hypokinétique	 ;	HrD,	dysarthrie	hyperkinétique	 ;	
DS,	dysarthrie	spastique	;	SMAS,	syndrome	de	l'aire	motrice	supplémentaire.	
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2.	 Caractérisation	de	la	voix	et	de	la	
parole	dans	la	DGI	(étude	1)	

2.1. Études	acoustiques	sur	la	parole	
dans	la	dystonie		

	
Un	recensement	de	8101	personnes	avec	des	troubles	moteurs	de	 la	parole	a	été	

réalisé	 entre	 1993	 et	 2008	 par	 la	 Mayo	 clinic	 Rochester	 dans	 le	 département	

d’orthophonie	sur	 la	base	des	diagnostiques	réalisés	(Duffy,	2013a).	Les	données	

montrent	que	19%	des	patients	ont	une	dysarthrie	de	type	hyperkinétique	toutes	

pathologies	confondues	(e.g	maladie	de	Huntington,	dystonie…)	(figure	3.7).		

	

	
Figure	 3.7	:	 Recensement	 des	 troubles	 moteurs	 de	 la	 parole	 par	 la	 Mayo	 clinic	
Rochester	de	1993	à	2008	(traduction	et	adaptation	de	Duffy,	(2013a).	

	

La	dysarthrie	hyperkinétique	a	été	étudiée	dans	diverses	dystonies	focales		et	plus	

particulièrement	 dans	 la	 dystonie	 cervicale,	 spasmodique	 et	 oromandibulaire	

(Barkmeier-Kraemer	 &	 Clark,	 2017).	 Dans	 la	 dystonie	 cervicale,	 les	 analyses	

acoustiques	montrent	que	la	qualité	de	la	voix	et	la	coordination	supralaryngée	sont	

dysfonctionnelles.	Il	y	a	une	réduction	de	la	répétition	de	syllabe	seule	(AMR)	et	de	

la	répétition	de	séquences	de	syllabes	(SMR),	de	la	durée	maximale	du	rapport	des	

Apraxie 7%

Dysarhrie indeterminée 4%

Anarthrie 1%

UUMN 8%

Mixte 28%

Hyperkinétique 19%

Hypokinétique 9%

Ataxique 9%

Spastique 7%

Flasque 8%
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tenues	du	/	s	/	et	/	z	/,	du	temps	maximal	de	phonation	(TMP)	et	du	HNR.	Il	y	a	

également	une	augmentation	du	jitter,	du	shimmer,	de	la	durée	des	voyelles	;		une	

réduction	des	modulations	de	la	fréquence	fondamentale	(F0)	et	une	augmentation	

de	la	gamme	fréquentielle	chez	les	femmes	uniquement	(La	Pointe	et	al.,	1994	dans	

Duffy,	2013b).	

Nous	rappelons	qu’il	existe	deux	types	de	dysphonie	spasmodique	(e.g.	chapitre	1)	:	

(1) La	 dysphonie	 spasmodique	 en	 adduction	 (ADSD,	 adduction	 spasmodic	

dysphonia),	 caractérisée	 par	 une	 hyperadduction	 des	 muscles	 laryngés	

adducteurs	 causant	 une	 voix	 forcée	et/ou	 des	 arrêts	 vocaux	 (Barkmeier-

Kraemer	&	Clark,	2017)	;	

(2) La	 dysphonie	 spasmodique	 en	 abduction	 (ABSD,	 abduction	 spasmodic	

dysphonia),	 caractérisée	 par	 une	 hyperadduction	 des	 muscles	 laryngés	

abducteurs	causant	des	intermittences	ou	une	aphonie.		

Les	 données	 acoustiques	 montrent	 que	 dans	 la	 ADSD,	 il	 y	 a	 des	 ruptures	

phonatoires,	une	apériodicité,	une	rupture	des	structures	des	formants,	une	forte	

variabilité	de	la	F0,	des	fluctuations	de	l'intensité	sonore,	une	augmentation	du	jitter	

et	du	shimmer,	un	débit	de	parole	ralenti	et	une	tendance	à	la	réduction	de	la	F0	et	

de	 l’intensité	 (Duffy,	2013b).	Dans	 la	ABSD,	 il	 y	a	des	périodes	d’aphonie	sur	 les	

phonèmes	et	de	longues	pauses	associées	à	des	difficultés	respiratoires	(Barkmeier-

Kraemer	&	Clark,	2017).	L'apériodicité,	les	ruptures	phonatoires	et	les	changements	

de	 fréquence	 trouvés	dans	 l’ADSD	peuvent	 également	 être	observés	dans	 l’ABSD	

(Edgar	et	al.,	2001).	Des	caractéristiques	acoustiques	sont	ainsi	comparables,	telles	

qu'une	 perte	 d'énergie	 et	 une	 dégradation	 de	 la	 structure	 des	 formants,	 des	

fluctuations	de	l'intensité	sonore,	une	prolongation	du	temps	de	production	de	la	

voix	pour	les	consonnes	non	voisées,	une	augmentation	de	la	moyenne	de	F0	et	du	

temps	d'articulation	pendant	la	production	de	phrase	(Duffy,	2013b).		

Enfin,	 la	dystonie	 oromandibulaire	 (OMD,	 oromandibular	 dystonia)	 affecte	 les	

muscles	de	la	mâchoire,	avec	des	mouvements	anormaux	de	la	langue,	des	lèvres	ou	

du	palais.	L’OMD	accompagnée	de	blépharospasme	peut	être	appelée	syndrome	de	

Meige.	L’étude	multiparamétrique	de	Kreisler	et	al.,	(2016)	montre	que	la	dysarthrie	

est	souvent	présente	dans	l’OMD.	Elle	se	manifeste	par	des	consonnes	imprécises	

avec	une	altération	de	la	co-articulation,	une	voix	dure,	des	fluctuations	d'intensité,	
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une	hypernasalité	et	une	respiration	perturbée	(Kreisler	et	al.,	2016).	La	parole	dans	

la	dystonie	oromandibulaire	est	hétérogène	et	il	est	intéressant	de	constater	qu'une	

dysphonie	spasmodique	associée	est	fréquente	(Kreisler	et	al.,	2016).	

2.1.1. Problématique		

	
Si	les	études	cliniques	sont	fréquentes	dans	la	dystonie,	on	ne	recense	qu’une	seule	

étude	acoustico-physiologique	dans	la	DGI	qui	montrent	une	fréquence	respiratoire	

plus	rapide,	une	diminution	du	volume	pulmonaire,	des	périodes	d’apnée	avec	une	

diminution	 du	 débit	 sanguin	 artériel	 lors	 de	 la	 respiration	 et	 de	 la	 parole	

spontanée(LaBlance	&	Rutherford,	1991).	Ces	manifestations	physiologiques	sont	

corrélées	à	une	parole	inintelligible	(LaBlance	&	Rutherford,	1991).		

Les	études	clinico-perceptuelles	de	la	parole	dans	la	dystonie	sont	courantes	dans	

la	 littérature	 scientifique,	 quelle	 que	 soit	 la	 phénoménologie	 ou	 l'étiologie	 de	 la	

maladie.	Cependant,	les	études	perceptives	ne	sont	pas	suffisantes	pour	caractériser	

la	parole.	En	effet,	la	dysarthrie	hyperkinétique	dans	la	dystonie	peut	parfois	être	

difficilement	distinguable	d’autre	dysarthrie	d’un	point	de	vue	perceptif	 (Zyski	&	

Weisiger,	 1987).	 Les	 études	 acoustiques	 sont	 essentielles	 pour	mieux	 identifier,	

objectivement,	les	caractéristiques	déviantes	de	la	dysarthrie	dans	la	dystonie	(Kent	

et	 al.,	 1999).	 Par	 conséquent,	 il	 a	 été	 montré	 que	 les	 études	 sur	 la	 dysphonie	

spasmodique	et	 le	 tremblement	essentiel	de	 la	voix	nécessitaient	des	évaluations	

supplémentaires	pour	mieux	caractériser	les	troubles	de	la	parole	afin	d’éclairer	le	

diagnostic	 différentiel	 (Barkmeier-Kraemer	 &	 Clark,	 2017).	 Comme	 mentionné	

récemment	par	Kreisler	et	al.,	(2016),	très	peu	d'études	acoustiques	ont	été	menées	

sur	la	parole	chez	les	patients	dystoniques,	et	particulièrement	dans	la	DGI.		

Dans	 ce	 contexte,	 notre	 première	 étude	 a	 pour	 objectif	 de	 décrire	 de	 manière	

qualitative	et	quantitative,	 les	déficits	de	 la	parole	et	de	 la	voix	 chez	 les	patients	

atteints	de	DGI	à	l’aide	d’analyses	perceptives	et	acoustiques.	Ainsi,	l’intérêt	de	cette	

investigation	est	double,	c’est	une	opportunité	:	(1)	pour	caractériser	objectivement	

la	 dysarthrie	 hyperkinétique	 dans	 la	 DGI	;	 (2)	 pour	 mieux	 comprendre	 la	

physiopathologie	des	troubles	de	la	parole	et	de	la	voix	associé	à	la	DGI.	Pour	ce	faire,	

les	 11	 participants	 avec	 une	DGI	 et	 les	 11	 participants	 contrôles	 décrits	 dans	 la	
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partie	 «	participants	»	 du	 chapitre	 2	 ont	 été	 enregistrés	 sur	 cinq	 tâches	 de	

production	de	parole	(partie	1.3.1,	chapitre	2).	

2.1.2. Hypothèses	

	
En	 se	 basant	 sur	 les	 clusters	 «	imprécision	 articulatoire,	 sténose	 phonatoire,	

insuffisance	 et	 excès	 prosodique	»	 de	 l’analyse	 perceptive	 de	 Darley	 et	 ses	

collaborateurs	dans	la	dystonie,	nous	nous	attendons	à	trouver	(Darley	et	al.,	1969b;	

Kreisler	et	al.,	2016)	:		

- Un	déficit	de	coordination	articulatoire	;		

- Une	réduction	du	temps	maximal	de	phonation	;		

- Une	variation	excessive	de	l’intensité	et	de	la	F0	;		

- Une	augmentation	des	arrêts	vocaux	;	

- Une	réduction	de	la	fluctuation	de	hauteur	et	d’intensité	;		

- Un	allongement	des	pauses	;		

- Un	débit	lent.		

	

2.2. Analyses	statistiques	
	
Les	analyses	statistiques	ont	été	effectuées	à	l'aide	de	Rstudio	(version	1.1.456	-	©	

2009-2020	 RStudio,	 Inc).	 Puisque	 les	 données	 ne	 suivent	 pas	 une	 distribution	

normale	(test	de	Shapiro-Wilk	significatif	p>0.05),	des	comparaisons	de	groupe	de	

participants	contrôle	(PC)	vs	patients	avec	une	DGI	ont	été	effectuées	en	utilisant	le	

test	 non-paramétrique	 de	 Wilcoxon	 pour	 les	 variables	 dépendantes	 prédéfinies	

(détails	 dans	 le	 chapitre	 2).	Des	 corrélations	 (ρ	 de	 Spearman	 avec	 correction	de	

Holm)	entre	toutes	les	variables	acoustiques,	cliniques	et	perceptives,	y	compris	les	

scores	d'intelligibilité	de	 la	parole,	ont	également	été	effectuées	pour	 les	patients	

avec	 DGI.	 Le	 seuil	 statistique	 significatif	 a	 été	 fixé	 à	 p<0,05.	 Pour	 étudier	 les	

différences	de	cas	unique	entre	chaque	patient	et	le	groupe	PC,	nous	avons	utilisé	le	

programme	Singlims_ES.exe	développé	par	(Crawford	&	Garthwaite,	2010,	2002,	

1998).	Ce	programme	teste	si	le	score	d'un	individu	est	significativement	différent	

(t<0.05)	 d'un	 échantillon	 témoin,	 dans	 notre	 cas,	 c’est	 le	 groupe	 PC.	 La	 formule	

utilisée	est	un	test-t	modifié	(Crawford	&	Garthwaite,	2010,	2002,	1998).	Il	fournit	

également	une	estimation	de	la	taille	de	l'effet	pour	la	différence	entre	le	patient	et	
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le	groupe	PC	avec	un	intervalle	de	confiance	de	95%.	Il	estime	le	pourcentage	de	la	

population	qui	obtiendrait	un	score	 inférieur	 (avec	un	 intervalle	de	confiance	de	

95%	sur	ce	pourcentage).	Enfin,	nous	avons	analysé	la	proportion	de	dysfluences	au	

sein	des	chunks	morphosyntaxiques	des	6	groupes	catégoriels	:	ADV,	PREP,	N,	V,	ADJ	

et	VP.	 Les	patients	 09	 et	 11	n’ont	 pas	 lu	 le	 texte	 en	 entier	 dû	 à	 un	problème	de	

consigne.	De	ce	fait,	seulement	les	paramètres	suivants	ont	été	analysés	:	variation	

de	la	F0	(Hz),	intensité	(moyenne,	dB),	variation	de	l’intensité	(dB),	débit	de	parole	

et	d’articulatoire.	Le	patient	06	ayant	une	intelligibilité	de	la	parole	très	basse	(5%)	

n’a	pas	pu	être	analysé	pour	la	lecture	de	texte.			

	

2.3. Résultats	
2.3.1. Évaluations	cliniques		

	
	

Différences	de	groupes	

Les	scores	des	évaluations	cliniques	montrent	la	variabilité	des	profils	de	patients	

dans	la	DGI	(tableau	3.1,	A).	Les	scores	de	la	BFM-DRS	(partie	1.1.1	du	chapitre	2)	

sont	 hétérogènes	 dans	 notre	 groupe	 de	 patients	 (min	 =	 9,5,	 max=82),	 avec	 une	

moyenne	de	38,27	±	24,61.		

Différences	de	individuelles	

L’item	«	parole	et	déglutition	»	montre	que	:	

- Les	patients	01,	05	et	06	ont	des	troubles	de	la	parole	sévère	(score	>6)	;		

- Les	patients	03,	04,	08,	09	et	10	ont	des	troubles	de	la	parole	léger	(score	<4).		

L’item	«	bouche	»	montre	que	:	

- Les	patients	06,	09	et	10	ont	une	sévère	atteinte	de	la	bouche	(score	>6)	;		

- Les	patients	01	et	03	ont	une	légère	atteinte	de	la	bouche	(score	<	4.5).		

L’item	«	tronc	»	montre	que	:		

- Les	patients	01,	05,	06,	09	et	10	ont	une	sévère	atteinte	du	tronc	(score	>	8)	;	

- Les	patients	02,	04	et	08	ont	une	légère	atteinte	du	tronc	(score	<	4).	

L’item	«	cou	»	montre	que	:	

- Les	patients	01,	02,	03,	06,	07,	09	et	11	ont	une	dystonie	cervicale	sévère	

(score	>	6)	;	
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- Les	patients	04,	05,	08	et	10	ont	une	dystonie	cervicale	légère	(score	<	4).		

Le	score	G	de	la	GRBAS	(partie	1.1.2	du	chapitre	2)	montre	que	:	

- Les	patients	01,	03,	05	et	06	ont	une	dysphonie	sévère	;	

- Le	patient	04	a	une	dysphonie	moyenne	;	

- Les	autres	patients	ont	une	dysphonie	légère	(tableau	3.1	A).		

	

	

Le	score	du	degré	de	sévérité	de	la	dysarthrie	(score	perceptif	de	la	BECD,	partie	

1.1.3	du	chapitre	2,	tableau	3.1	A)	montre	que	:		

- Les	patients	01,	03,	05	et	06	ont	une	dysarthrie	sévère	(score	SP	de	la	BECD	

>	10,	figure	3.9)	;	

- Les	patients	02,	04	et	10	ont	une	dysarthrie	moyenne	(score	SP	de	la	BECD	<	

10	du	BECD,	figure	3.9)	;	

- Les	patients	07,	08,	09	et	11	ont	une	légère	dysarthrie	(score	SP	de	la	BECD	

<	5	du	BECD,	figure	3.9).			

	
	
Figure	3.9.	Score	perceptif	de	la	BECD	pour	chaque	patient.	
	

	
	

Enfin,	les	patients	01,	03,	05	et	06	ont	une	dysphonie	et	une	dysarthrie	sévère	qui	

sont	plus	ou	moins	confirmés	par	les	sous-scores	«	parole/déglutition	»,	«	bouche	»,	

«	cou	»	et	«	tronc	»	de	la	BFMDRS.		
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2.3.2. Auto-évaluations	

	
Différences	de	groupes	

Les	 scores	 des	 auto-évaluations	 cliniques	 montrent	 la	 variabilité	 des	 profils	 de	

patients	dans	la	DGI	(tableau	3.1,	B).	Le	score	total	de	la	SF-36	(moyenne	de	57.6	±	

19.3)	et	le	score	total	du	CDQ-24	(moyenne	de	65.1	±	14.8)	sont	hétérogènes	dans	

notre	groupe	de	patient	(partie	1.2	du	chapitre	2,	tableau	3.1	B).		

	

Différences	individuelles	

Les	scores	des	auto-évaluations	montrant	également	le	ressenti	des	patients	face	à	

la	sévérité	de	la	maladie	peut	être	très	différent	(tableau	3.1,	B).	En	comparant	le	

score	 total	 du	 SF-36	 (partie	 1.2	 du	 chapitre	 2)	 et	 le	 score	 total	 de	 la	 BFMDRS-

motrice,	les	résultats	montrent	que	:		

- Les	patients	01	et	05	qui	ont	une	dystonie	sévère,	ont	une	perception	de	leur	

santé	médiocre	;		

- Les	patients	02,	03,	04	et	07	qui	ont	une	dystonie	légère,	ont	une	perception	

de	leur	santé	bonne	;		

- Le	patient	06	qui	a	une	dystonie	sévère,	a	une	perception	de	sa	santé	bonne.		

En	comparant	le	score	total	du	CDQ-24	(partie	1.2	du	chapitre	2)	et	le	sous-score	

«	cou	»	de	la	BFMDRS-motrice,	les	résultats	montrent	que	:		

- Les	patients	02,	03,	06,	07,	09	et	11	qui	ont	une	dystonie	cervicale	sévère,	ont	

un	impact	perçu	comme	mauvais/handicapant	sur	leur	qualité	de	vie	et	leur	

activité	quotidienne.		

- Les	patients	05	et	08	qui	ont	une	dystonie	cervicale	moyenne,	ont	un	impact	

perçu	 comme	 plus	 ou	 moins	 handicapant	 sur	 leur	 qualité	 de	 vie	 et	 leur	

activité	quotidienne.	

- Les	patients	04	et	10	qui	ont	une	dystonie	cervicale	 légère,	ont	un	 impact	

perçu	comme	mauvais/handicapant	 sur	 leur	qualité	de	vie	et	 leur	activité	

quotidienne.	

- Le	patient	01	qui	a	une	dystonie	cervicale	sévère,	a	un	impact	perçu	comme	

plus	ou	moins	handicapant	sur	sa	qualité	de	vie	et	ses	activités	quotidiennes.	
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2.3.3. Intelligibilité	

	
Différences	de	groupe	

L'intelligibilité	de	la	parole	évaluée	par	le	jury	d’écoute	est	significativement	(p	=	

0.003)	 réduite	 (74%)	 (tableau	 3.1,	 C)	 chez	 les	 patients	 avec	DGI	 par	 rapport	 au	

groupe	PC	(93%).	La	qualité	de	 la	parole	a	été	évaluée	qualitativement	comme	«	

anormale	mais	claire	»	(score	=	1.2	±	1.2)	pour	les	patients	avec	DGI	(tableau	3.1,	C),	

résultats	significativement	différents	(p	=	0.007)	du	groupe	PC	(0.2	±	0.1).	

	

Différences	individuelles	

Les	patients	01,	03,	05,	06,	09	et	10	ont	une	intelligibilité	de	la	parole	en	dessous	de	

75%.	 Les	 patients	 01,	 03,	 05	 et	 06	 ont	 une	 qualité	 de	 la	 parole	 perçue	 comme	

«	parole	modérément	altérée	»	à	«	parole	gravement	altérée	».	
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Tableau	3.1	Score	des	évaluations	cliniques,	perceptives	et	des	auto-questionnaires	des	patients.		

	
Burke	 Fahn	 Marsden-Dystonia	 Rating	 Scale	 (BFM-DRS	;Duffy,	 2013b);	 GRBAS	 (Hirano,	 1981)	:	 Grade,	 Roughness,	 Breathness,	 Asthenia,	 Strain;	 BECD	:	 Batterie	
d’Évaluation	Clinique	de	la	Dysarthrie	(Auzou	&	Rolland-Monnoury,	2006);	SF-36	:	36-Item	Short	Form	Health	Survey	(Ware	&	Sherbourne,	1992);	CDQ-24:	24-item	
Questionnaire	Dystonie	Cervical	(Muller,	2004).	

	 01	 02	 03	 04	 05	 06	 07	 08	 09	 10	 11	 Moyenne	±	ET	
A. Évaluations	cliniques		 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	

BFM-DRS	Total	(0-120)	 74	 31	 30	 23	 65	 82	 22	 14	 27	 45	 10	 38.3	±	24.6	
BFM-DRS	parole,	déglutition	(0-16)	 9	 0	 4	 2	 6	 12	 0	 2	 1	 1	 0	 3.4	±	4	
BFM-DRS	bouche	(0-8)	 4.5	 0	 2	 0.5	 0	 8	 0	 0	 6	 6	 0.5	 2.5	±	3	
BFM-DRS	tronc	(0-16)	 12	 1	 0	 4	 12	 8	 0	 4	 12	 12	 0	 5.9	±	5.4	
BFM-DRS	cou	(0-8)	 8	 6	 6	 2	 4	 6	 6	 4	 6	 3	 8	 5.4	±	1.9	
G	(0-3)	 3	 1	 3	 2	 3	 3	 0	 1	 1	 1	 1	 1.7	±	1.1	
R	(0-3)	 3	 0	 3	 2	 2	 3	 0	 0	 0	 0	 0	 1.2	±	1.4	
B	(0-3)	 3	 1	 3	 3	 1	 3	 0	 1	 1	 1	 1	 1.4	±	0.2	
A	(0-3)	 3	 1	 3	 2	 3	 3	 0	 1	 1	 1	 0	 1.7	±	1.2	
S	(0-3)	 3	 0	 3	 1	 3	 3	 0	 1	 1	 0	 1	 1.4	±	1.4	
BECD	total	(0-140)	 69	 35	 76	 25	 58	 87	 7	 10	 17	 29	 20	 39.4	±	28.2	
BECD	score	perceptif	(0-20)	 18	 6	 19	 7	 11	 20	 2	 3	 4	 7	 5	 9.3	±	6.7	
BECD	qualité	voix	(0-4)	 4	 1	 4	 2	 1	 4	 1	 1	 1	 1	 1	 1.9	±	1.4	
BECD	articulation	(0-4)	 4	 1	 4	 1	 2	 4	 0	 0	 1	 2	 1	 1.8	±	1.5	
BECD	Prosodie	(0-4)	 2	 3	 3	 2	 3	 4	 0	 1	 1	 2	 1	 2.0	±	1.2	
BECD	Intelligibilité	(0-4)	 4	 0	 4	 0	 1	 4	 0	 0	 0	 0	 0	 1.2	±	1.8	
BECD	caractère	naturel	parole	(0-4)	 4	 1	 4	 2	 4	 4	 1	 1	 1	 2	 2	 2.4	±	1.4	

B. Auto-évaluation	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	
SF-36	Total	(0-100)	 40.7	 85.3	 72.6	 72.8	 36.3	 67.6	 85.1	 49.7	 37.2	 41.7	 44.3	 57.6	±	19.3	
CDQ-24	Total	(0-100)	 46	 60	 68	 60	 53	 68	 64	 46	 91	 72	 88	 65.1	±	14.8	

C. Intelligibilité		 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	
Intelligibilité	jury	(%)	 65%	 85%	 53%	 87%	 75%	 5%	 95%	 90%	 75%	 77%	 80%	 74%	±	27%	
Intelligibilité	qualité	parole	 2.2	 0.1	 1.9	 0.7	 1.0	 3.0	 0.3	 0.3	 0.7	 0.6	 0.3	 0.3	±	0.9	
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2.3.4. Evaluations	acoustiques	
	

2.3.4.1. Contrôle	aérophonatoire		
	

Différences	de	groupe	

Tous	les	patients	atteints	de	DGI	ont	un	TMP	diminué	de	6	secondes	(tableau	3.2,	a	;	

Figure	3.10,	A.)	et	une	moyenne	de	3	arrêts	vocaux	(tableau	3.2,	a	;	Figure	3.10,	B.)	

par	rapport	au	groupe	PC	(p<0.05).	Ces	résultats	confirment	des	déficits	de	contrôle	

aérophonatoire	chez	les	patients	atteints	de	DGI.		

	

	 	 	
Figure	3.10	Différences	significatives	(p<0.05)	entre	les	patients	atteints	de	
DGI	 et	 le	 groupe	 de	 participant	 contrôle	 pour	 le	 temps	 maximal	 de	
phonation	(A.)	et	les	arrêts	vocaux	(B).	

	
	

Différences	individuelles	

Cependant,	 malgré	 une	 différence	 de	 groupe	 significative	 pour	 le	 TMP,	 les	

statistiques	de	cas	unique	montrent	que	seulement	le	patient	06	s’écarte	du	groupe	

PC	 pour	 cette	 variable	 (tableau	 3.3,	 a).	 Ce	 résultat	 s’explique	 par	 le	 fait	 que	 les	

analyses	de	cas	uniques	sont	calculées	à	partir	de	la	moyenne	et	de	l’écart-type	du	

groupe	PC.	L’écart-type	du	groupe	PC	étant	grand	pour	 le	TMP,	 la	différence	par	

patient	par	rapport	au	groupe	PC	est	moins	importante.	Ainsi,	seulement	un	patient	

est	statistiquement	différent	du	groupe	PC,	car	son	TMP	est	relativement	très	bas.		

	
	

A. B. 
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2.3.4.2. Qualité	de	la	voix		
 

Différences	de	groupe	

Tous	 les	 patients	 atteints	 de	 DGI	 ont	 des	 différences	 significatives	 (p<0.05)	 par	

rapport	au	PC	sur	les	variables	dépendantes	suivantes	(tableau	3.2)	:		

- La	variation	de	la	F0	(+6.1	Hz)	(tableau	3.2,	b	;	figure	3.11,	A.),	la	variation	de	

l’intensité	(+1.1	dB)	(tableau	3.2,	b	;	figure	B.)	et	le	shimmer	(+4%)	sont	plus	

importants	(tableau	3.2,	b	;	figure	3.11,	C.).		

- La	moyenne	est	plus	basse	pour	 l’intensité	(-10	dB)	(tableau	3.2,	b	;	 figure	

3.11,	D.)	et	le	HNR	(-7.3	dB).	

- Seulement	 les	 hommes	 atteints	 de	 DGI	 ont	 une	 augmentation	 de	 la	 F0	

moyenne	de	plus	de	9.8	Hz	par	rapport	aux	hommes	PC.		

Ces	résultats	confirment	des	déficits	de	phonation	chez	les	patients	atteints	de	DGI.	

	

	

	

	
Figure	3.11	Différences	significatives	(p<0.05)	entre	les	patients	atteints	
de	DGI	et	le	groupe	de	participant	contrôle	pour	la	variation	de	la	F0	(A.),	
la	variation	de	l’intensité	(B.),	le	shimmer	(C.)	et	l’intensité	moyenne	(D.)	

	

	

A. B. 

C. D. 
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Différences	individuelles	

Enfin,	les	statistiques	de	cas	unique	mettent	en	évidence	ces	effets	(tableau	3.3,	b).	

S’ajoute	à	ces	analyses,	un	jitter	élevé	de	plus	de	2%	chez	les	patients	01,	03	et	06	

par	rapport	au	groupe	PC	(p<0.05)	(tableau	3.3,	b).	

	

2.3.4.3. Contrôle	articulatoire	supra-laryngé		
	
Différences	de	groupe	

Concernant	 la	 répétition	 de	 séquence	 de	 syllabes	 /pataka/,	 aucune	 différence	

significative	entre	les	groupes	n'a	été	trouvée	pour	toutes	les	variables	dépendantes	

(tableau	3.2,	c).		

Différences	individuelles	

Cependant,	 l'analyse	 de	 cas	 unique	 montre	 que	 le	 patient	 06	 présente	 un	

ralentissement	du	débit	articulatoire,	de	la	parole	et	il	a	des	proportions	de	pause	

plus	importantes	comparé	au	groupe	PC	(p	<0.05)	(tableau	3.3,	c).		

	

2.3.4.4. Prosodie		
	
Différences	de	groupe	

Concernant	la	lecture	du	texte,	certains	paramètres	prosodiques	de	l’intonation	sont	

significativement	différents	(p	<0.05)	pour	les	patients	atteints	de	DGI	par	rapport	

au	groupe	PC	(tableau	3.2,	d)	:	

- L’écart-type	de	la	F0	est	plus	grand	(+4.7	Hz).		

- L’écart-type	de	l’intensité	(-2,3	Hz)	est	plus	petit	et	la	moyenne	de	l’intensité	

(-6.9	dB)	est	plus	basse.		

En	 revanche,	 aucune	 différence	 significative	 n’est	 trouvée	 pour	 les	 variables	

dépendantes	de	l’organisation	temporelle	de	la	parole	(partie	1.3.6	chapitre2).		

Différences	individuelles	

Cependant,	l'analyse	de	cas	unique	montre	que	les	patients	01,	02,	03	et	05	ont	des	

déficits	 d’organisation	 temporelle	 de	 la	 parole	 significativement	 différents	 par	

rapport	au	groupe	PC	(p	<0.05)	(Tableau	3.2,	d)	:	
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- Le	patient	03	a	une	diminution	du	nombre	de	syllabes	et	 inversement,	 les	

patients	02	et	05	ont	un	nombre	de	syllabes	plus	élevé	;	

- Le	patient	05	a	une	augmentation	du	nombre	et	de	la	durée	des	pauses,	et	un	

débit	de	parole	lent	;	

- La	durée	totale	du	texte	et	de	la	parole	sont	plus	longues	chez	les	patients	01,	

03	et	05	;	

- Le	débit	articulatoire	est	ralenti	chez	les	patients	01	et	03	;	

Le	 texte	 lu	 par	 le	 patient	 06	 n’a	 pas	 pu	 être	 analysé	 en	 raison	 d’une	 parole	

inintelligible.	
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Tableau	 3.2	 Comparaison	 entre	 les	 patients	 atteints	 de	 DGI	 et	 le	 groupe	 de	
participants	contrôle	(PC)	pour	les	variables	dépendantes	acoustiques	en	fonction	
des	taches	:	(a)	voyelle	/a/	soutenues,	(b)	voyelle	/a/	3	secondes,	(c)	production	de	
/pataka/	et	(d)	lecture	de	texte.	

	
Moyenne	±	écart-type	(SD)	;	dB	:	Décibel	;	F0	:	fréquence	fondamentale	;	HNR	:	rapport	
harmonique	bruit;	Hz:	Hertz;	TMP:	Temps	maximal	de	phonation.	Les	patients	09	et	11	
n’ont	pas	lu	le	texte	en	entier	(consigne),	de	ce	fait,	seulement	les	paramètres	suivants	
ont	été	analysés	:	variation	de	la	F0	(Hz),	intensité	(moyenne,	dB),	variation	de	l’intensité	
(dB),	débit	de	parole	et	d’articulatoire.	Le	patient	P06	ayant	une	intelligibilité	de	la	parole	
très	basse	n’a	pas	pu	être	analysé	pour	la	lecture	de	texte.			

	 	 PC	 DGI	 p-
value	

a. Voyelle	/a/	soutenues	/	
Temps	maximal	de	phonation	(sec)	 15.2	±	6.8	 9.2	±	5.1	 0.005	
Arrêts	vocaux	 0.05	±	0.2	 3.1	±	5	 0.001	
b. Voyelle	/a/	3	secondes	
F0	–	homme	(moyenne,	Hz)	 102.5	±	25.3	 112.3	±	19.3	 0.046	
F0	–	femme	(moyenne,	Hz)	 194.8	±	20.4	 188.5	±	20.5	 0.266	
Variation	de	la	F0	(Hz)	 1.6	±	0.7	 7.7	±	13.3	 0.000	
Jitter	(%	local)	 1%	±	0%	 1%	±	1%	 0.327	
Intensité	(moyenne,	dB)	 75.4	±	3.1	 65.0	±	11.5	 0.000	
Variation	de	l’intensité	(dB)	 0.8	±	0.5	 1.9		±	1.3	 0.000	
Shimmer	(%	local)	 2%	±	1%	 6%	±	6%	 0.000	
HNR	(dB)	 26.7	±	2.4	 19.4	±	6.0	 0.000	
c. Diadochokinesie	(SMR)	
Debit	articulatoire	(syllabes/sec)	 5.3	±	0.9	 4.2	±	2.1	 0.365	
Proportion	de	parole	(sec)	 0.9	±	0.09	 0.9	±	0.9	 0.397	
Proportion	de	pause	(sec)	 0.1	±	0.09	 0.2	±	0.1	 0.421	
Index	 0.2	±	0.09	 0.2	±	0.2	 0.638	
d. Lecture	de	texte	

	 Variation	de	la	F0	(Hz)	 27.6	±	13.7	 32.3	±	17.6	 0.004	
	 Intensité	(moyenne,	dB)	 73.4	±	4.5	 66.5	±	10.0	 0.000	
	 Variation	de	l’intensité	(dB)	 10.6	±	3.6	 8.3	±	2.8	 0.000	
	 Durée	totale	du	texte	(sec)	 60.6	±	7.5	 67.2	±	14.6	 0.973	
	 Durée	totale	du	temps	de	
parole	(sec)	 48.04	±	3.7	 51.0	±	7.1	 0.918	

	 Durée	totale	des	pauses	(sec)	 12.5	±	4.4	 16.2	±	8.5	 0.756	

	

Nombres	de	pauses	 25.5	±	7.9	 33.8	±	10.7	 0.340	
Nombres	de	syllabes	 241.7	±	4.1	 241.4	±	9.3	 0.416	
Débit	de	parole	(syllabes/sec)	 4.05	±	0.5	 3.7	±	0.8	 0.426	
Débit	articulatoire	(syllabes/sec)	 5.05	±	0.4	 4.9	±	0.7	 0.597	
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Tableau	3.3	Comparaison	individuelle	des	patients	avec	DGI	par	rapport	au	groupe	HC	sur	les	variables	dépendantes	acoustiques	des	tâches	suivantes	
:	(a)	voyelle	/a/	soutenues,	(b)	voyelle	/a/	3	secondes,	(c)	Diadococinésies	and	(d)	lecture	de	texte.		

a. Voyelle	/a/	soutenues	/	 01	 02	 03	 04	 05	 06	 07	 08	 09	 10	 11	 PC	
TMP	(sec)	 4.31	 16.05	 4.09	 6.69	 5.00	 1.33	 15.34	 12.32	 11.98	 8.28	 11.87	 15.15±	6.77	
p	values	 0.16	 0.90	 0.16	 0.27	 0.19	 0.05	 0.98	 0.70	 0.80	 0.53	 0.66	 	
Arrêts	vocaux	 1.50	 0.5	 10.5	 0.00	 6	 0.5	 1.5	 0.00	 14.5	 0.00	 0.00	 0.05±	0.15	
p	values	 0.07	 0.82	 0.00	 0.82	 0.00	 0.82	 0.07	 0.82	 0.00	 0.82	 0.82	 	
	

b. Voyelle	/a/	3	secondes	 P01	 P02	 P03	 P04	 P05	 P06	 P07	 P08	 P09	 P10	 P11	 PC	
Intensité	(moyenne	dB)	 72.48	 70.46	 64.58	 67.46	 46.26	 82.54	 74.07	 78.89	 47.64	 59.66	 72.75	 75.42±	3.12	
p	values	 0.38	 0.14	 0.00	 0.02	 0.00	 0.03	 0.72	 0.22	 0.00	 0.00	 0.43	 	
Variation	de	l’intensité	(dB)	 4.32	 1.63	 4.58	 1.22	 1.79	 4.61	 2.00	 0.62	 2.00	 0.88	 1.77	 0.84	±	0.47	
p	values	 0.00	 0.04	 0.00	 0.28	 0.02	 0.00	 0.01	 0.56	 0.01	 0.89	 0.02	 	
Variation	de	la	F0	(Hz)	 46.50	 3.07	 10.19	 2.46	 5.21	 20.71	 2.49	 2.12	 5.51	 2.82	 4.34	 1.61	±	0.75	
p	values	 0.00	 0.14	 0.00	 0.41	 0.00	 0.00	 0.39	 0.66	 0.00	 0.23	 0.01	 	
HNR	(dB)	 8.08	 27.56	 8.10	 22.03	 23.36	 11.04	 21.60	 26.14	 22.73	 17.47	 18.36	 26.66±2.39	
p	values	 0.00	 0.56	 0.00	 0.19	 0.37	 0.00	 0.14	 0.93	 0.27	 0.01	 0.02	 	
Jitter	(%	local)	 2%	 0%	 3%	 0%	 0%	 3%	 1%	 0%	 1%	 0%	 1%	 1%	±	0%	
p	values	 0.01	 0.01	 0.00	 0.05	 0.01	 0.00	 0.36	 0.01	 0.14	 0.05	 1.00	 	
Shimmer	(%	local)	 17%	 2%	 18%	 3%	 3%	 12%	 2%	 2%	 3%	 7%	 6%	 2%	±	1%	
p	values	 0.00	 1.00	 0.00	 0.36	 0.36	 0.00	 1.00	 1.00	 0.36	 0.00	 0.00	 	
	

c. Diadochokinesie	(SMR)	 01	 02	 03	 04	 05	 06	 07	 08	 09	 10	 11	 PC	
Débit	articulatoire	(sec)	 4.15	 4.93	 3.83	 5.89	 4.48	 3.36	 6.17	 5.27	 4.90	 5.02	 5.89	 5.34	±	0.85	
p	values	 0.21	 0.66	 0.12	 0.55	 0.36	 0.05	 0.38	 0.94	 0.63	 0.73	 0.55	 	
Proportion	de	parole	(sec)	 0.84	 0.88	 0.85	 0.89	 0.93	 0.64	 0.94	 0.93	 0.89	 0.89	 0.90	 0.90	±	0.09	
p	values	 0.54	 0.84	 0.61	 0.92	 0.76	 0.02	 0.68	 0.76	 0.92	 0.92	 1.00	 	
Proportion	de	pauses	(sec)	 0.16	 0.12	 0.15	 0.11	 0.07	 0.36	 0.06	 0.07	 0.11	 0.11	 0.10	 0.10	±	0.09	
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p	values	 0.54	 0.84	 0.61	 0.92	 0.76	 0.02	 0.68	 0.76	 0.92	 0.92	 1.00	 	
Index	 0.11	 0.15	 0.12	 0.15	 0.23	 0.08	 0.19	 0.47	 0.15	 0.13	 0.08	 0.17	±	0.09	
p	values	 0.54	 0.84	 0.61	 0.84	 0.54	 0.36	 0.84	 0.01	 0.84	 0.68	 0.36	 	

	
Moyenne	±	écart-type	(SD);	dB:	Décibel;	F0:	fréquence	fondamentale;	RHB:	rapport	harmonique	bruit;	Hz:	Hertz;	TMP:	Temps	maximal	de	phonation	;	les	patients	09	
et	11	n’ont	pas	 lu	 le	 texte	en	entier	(consigne),	de	ce	 fait,	seulement	 les	paramètres	suivant	ont	été	analysés:	variation	de	 la	F0	(Hz),	 intensité	et	 l’écart-type	de	
l’intensité	(dB),	débit	de	parole	et	articulatoire.	Le	patient	06	étant	inintelligibilité	n’a	pas	pu	être	analysé	pour	la	lecture	de	texte.			

d. Lecture	de	texte	 01	 02	 03	 04	 05	 06	 07	 08	 09	 10	 11	 PC	
Variation	de	la	F0	(Hz)	 33.86	 33.11	 47.51	 24.68	 40.00	 -	 19.48	 27.42	 25.45	 35.37	 24.44	 27.56	±	13.71	
p	values	 0.67	 0.71	 0.19	 0.84	 0.41	 -	 0.59	 0.99	 0.89	 0.60	 0.83	 	
Variation	de	l’intensité	(dB)	 6.25	 9.58	 5.69	 9.98	 8.14	 -	 9.91	 9.44	 7.46	 6.75	 9.75	 10.61	±	3.61	
p	values	 0.27	 0.79	 0.22	 0.87	 0.53	 -	 0.86	 0.76	 0.42	 0.33	 0.82	 	
Nombre	de	syllabes	 237	 252	 225	 245	 254	 -	 238	 243	 141	 142	 237	 241.72	±	4.12	
p	values	 0.30	 0.04	 0.00	 0.47	 0.02	 -	 0.41	 0.77	 -	 -	 0.30	 	
Nombres	de	pauses	 41	 25	 41	 30	 53	 -	 25	 21	 16	 30	 34	 25.45	±	7.91	
p	values	 0.09	 0.96	 0.09	 0.59	 0.01	 -	 0.96	 0.60	 -	 -	 0.33	 	
Durée	totale	des	pauses	(sec)	 20.14	 9.31	 18.78	 14.89	 34.32	 -	 11.57	 7.87	 7.74	 12.28	 13.04	 12.52	±	4.42	
p	values	 0.13	 0.50	 0.21	 0.62	 0.00	 -	 0.84	 0.34	 -	 -	 0.91	 	
Temps	total	de	parole	(sec)	 59.51	 45.27	 59.05	 47.24	 57.71	 -	 45.74	 41.24	 25.57	 31.07	 51.96	 48.04	±	3.69	
p	values	 0.01	 0.49	 0.02	 0.84	 0.03	 -	 0.56	 0.11	 -	 -	 0.33	 	
Durée	totale	du	texte	(sec)	 79.65	 54.58	 77.83	 62.13	 92.02	 -	 57.30	 49.11	 33.31	 43.35	 65.00	 60.56	±	7.49	
p	values	 0.04	 0.46	 0.05	 0.85	 0.00	 -	 0.66	 0.17	 -	 -	 0.58	 	
Débit	de	parole	(sec)	 2.98	 4.62	 2.89	 3.94	 2.76	 -	 4.15	 4.95	 4.23	 3.28	 3.65	 4.05	±	0.53	
p	values	 0.09	 0.34	 0.07	 0.85	 0.05	 -	 0.86	 0.14	 0.76	 0.20	 0.49	 	
Débit	articulatoire	(sec)	 3.98	 5.57	 3.81	 5.19	 4.40	 -	 5.20	 5.89	 5.51	 4.57	 4.56	 5.05	±	0.37	
p	values	 0.02	 0.22	 0.01	 0.74	 0.12	 -	 0.72	 0.06	 0.27	 0.23	 0.22	 	
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2.3.4.5. Fluence	verbale	
	

La	comparaison	des	résultats	obtenus	pour	la	fluence	verbale	chez	les	patients	avec	

DGI	et	les	participants	PC	montre	de	nombreuses	différences.	Une	proportion	plus	

importante	 de	 dysfluences	 est	 produite	 chez	 les	 patients	 (n=54)	 par	 rapport	 au	

groupe	PC	(n=10).	Les	disfluences	des	PC	se	caractérisent1	par	des	réparations	avec	

changement	(n	=	5),	des	réparations	de	mots	tronqués	(n	=	3)	et	des	répétitions	(n	

=	2)	(figure	3.12,	A).		Alors	que	pour	les	patients	avec	DGI,	la	variété	des	dysfluences	

est	plus	importante	et	elle	se	différencie	du	groupe	PC	(figure	3.12,	B).	Les	patients	

produisent	essentiellement	des	continuités	d’item	(n	=	22)	(mots,	syllabes…),	des	

répétitions	(n	=	15)	et	des	réparations	avec	changement	(n	=	7)	(figure	3.12,	B).		

	

	

Figure	 3.12	 Type	 de	 dis/dysfluences	 en	 fonction	 des	 participants,	 A.	
Participants	contrôle,	B.	dystonie	généralisée	isolée.	Co	:	continuité	de	l’item	;	
Rp	:	répétition	;	Rc	:	changement	de	l’item	;	Wc	:	changement	de	l’item.	

	
1	Il	existe	différent	type	de	RA	dans	le	schéma	d’annotation	de	Pallaud	et	al.,	(2013)	:	continuité	de	
l’item,	 changement	 de	 l’item,	 répétition	 de	 l’item,	 réparation	 en	 changeant	 le	 mot	 tronqué	 ou	
réparation	avec	de	multiple	changement.		

Rc
30%

Rp
20%

Wc
50%

Mot ajouté
2%
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La	localisation	des	dysfluences	pour	les	patients	(figure	3.13,	A)	et	pour	le	groupe	

PC	 (figure	 3.12,	 B)	 est	 plus	 importante	 dans	 les	 chunks	 morphosyntaxiques	

nominaux	(PC	=	4	;	DGI	=	23)	et	verbaux	(PC	=	4	;	DGI	=	23).		

Cependant,	 le	 groupe	 de	 patient	 se	 distingue	 du	 groupe	 PC	 par	 un	 nombre	 de	

dysfluences	dans	d’autres	chunks	morphosyntaxiques.	Les	dysfluences	se	localisent	

aussi	dans	les	VP	(n=3),	les	PREP	(n=3),	les	ADV	(n=2)	et	les	ADJ	(n=1)	(figure	3.13,	

B).		

	

	

	

Figure	 3.13	 Proportion	 de	 dis/dysfluences	 au	 sein	 des	 chunk	
morphosyntaxiques	en	fonction	des	participants.	A	:	participants	contrôle	;	B	:	
dystonie	 généralisée	 isolée.	 N	:	 groupe	 nominal	;	 NV	:	 groupe	 verbal	;	 ADJ	:	
groupe	adjectival	;	PREP	:	préposition	;	PV	:	préposition	verbale	;	ADV	:	groupe	
adverbial.	
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Nous	avons	montré	que	l’analyse	statistique	de	cas	unique	distinguait	les	patients	

01,	02,	03	et	05	sur	l’altération	de	l’organisation	temporelle	de	la	parole.	Ces	mêmes	

patients	 ont	 un	 nombre	 de	 dysfluences	 plus	 important	 que	 les	 autres	 patients	

(figure	3.14).	 Les	dysfluences	peuvent	 contribuer	 à	un	allongement	du	 temps	de	

parole	ou	à	un	nombre	de	syllabes	plus	ou	moins	important	(tableau	3.4).	En	effet,	

le	 patient	 01	 a	 un	 temps	 de	 parole	 plus	 allongé	 se	manifestant	 par	 une	 fluence	

verbale	souvent	interrompu	par	des	arrêts	vocaux	(n	=	8),	d’une	durée	se	situant	

entre	0.8	secondes	et	1.44	secondes.	Le	patients	03	a	une	diminution	du	nombre	de	

syllabes,	ces	dysfluences	sont	principalement	des	omissions	(n=5).	A	l’inverse,	les	

patients	02	et	05	ont	un	nombre	de	syllabes	plus	important	(02	=	16	;	05	=	20),	qui	

est	la	conséquence	de	dysfluences	répétés	avec	ou	sans	changement.		

	

	

Figure	3.14	Proportion	de	dysfluences	chez	les	patients	atteint	de	DGI.	Bleu	:	
patient	ayant	un	nombre	de	dysfluences	plus	important.		

	

Les	exemples	suivants	concernent	uniquement	les	patients	01,	02,	03	et	05,	car	ils	

ont	un	nombre	de	dysfluences	plus	important	que	les	autres	patients	(tableau	3.4).	

	

	

	

	

	

01 13%

02 13%

03 17%

04 5%

05 30%

07 4%

08 4%

09 2%

10 7% 11 5%
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Tableau	3.4	Type	et	localisation	des	dysfluences	chez	les	patients	01,	02,	03	et	05.	

	

Patients	 Chunks	 Type		 Dysfluences	

01	

N	 I	 Maitre	se	
N	 co	 Omission	"rien"	
N	 I	 La	li-	
NV	 Co	 Etait	conster-	#	(298ms)	né	
NV	 Co	 Il	eut	#	(505ms)	soin	
ADJ	 Inversion	 Doux	yeux	
N	 Co	 Ses	cornes	#	(1020ms)	zébrées	

02	

N	 Rp	 Tout-	#	(422ms)	toute		
N	 Wc	 Le	grave	euh	(126ms)	le	brave	

PREP	 Rp	 Au	cara-	#	(360ms)	au	caractère	
NV	 Rp	 S'ennuient	chez	s’ennuient	
N	 Rp	 Sa	barbiche	de	(492ms)	de	
N	 Wc	 Ses	cordes	ses	cornes	
N	 Rp	 Une	une	houppelande	

03	
	

ADV	 Co	 A	tout	#	(312ms)	"cri"	
N	 Co	 Le	grand	#	(227ms)	air	
N	 Co	 Omission	«	la	»	[la	liberté]	
NV	 Co	 Omission	«	ne	»	[qui	ne	comprenait	rien]	
NV	 Co	 Compre-	[comprenait]	
NV	 Co	 Je	n'en	garderai	#	(508ms)	pas	une	
NV	 Co	 Omission	«	avoir	»	[après	avoir	acheté]	
VP	 Co	 Échange	«	acheté	»	[après	avoir	acheté]	
N	 Co	 Échange	«	une	»	fois	[cette	fois]	
VP	 Co	 Omission	«	la	»	[de	la	prendre]	
N	 Rc	 Une	houppelade	#	(419ms)	houppelande	

05	

N	 Rp	 De	toute	#	(984ms)	
NV	 Co	 Elles	cassaient	#	(520ms)	
NV	 Rc	 Les	man-	#	(117ms)	
N	 Co	 Ni	#	(350ms)	
NV	 Co	 Etait	#	(353ms)	consterné	
N	 Rc	 Le	chè-	#	(506ms)	
ADV	 Co	 Pas	#	(490ms)	une	
N	 Rp	 Une	#	(491ms)	
NV	 Rp	 Il	ne	#	(350ms)	
NV	 Co	 Découragea	#	(442ms)	
VP	 Rp	 De	le	prendre	
VP	 Rp	 De	la	#	(150ms)	
NV	 Co	 Pour	#	(515ms)	
N	 Rc	 Sa	bara-	
N	 Co	 Une	#	(1625ms)	

	

#	:	 pauses	;	 N	:	 groupe	 nominal	;	 NV	:	 groupe	 verbal	;	 ADJ	:	 groupe	 adjectival	;	 PREP	:	
préposition	;	VP	:	 préposition	 verbale	;	 ADV	:	 groupe	 adverbial	;	 I	:	 Interruption	;	 Co	:	
continuité	 de	 l’item	;	 Rc	:	 réparation	 avec	 de	multiples	 changements	;	 Rp	:	 répétition	;	
Wc	:	changement	de	l’item.	
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Les	 dysfluences	 du	 patient	 01	 (n=7)	 sont	 caractérisées	 par	 des	 omissions,	 des	

interruptions	et	une	continuité	de	mots.	Nous	avons	sélectionné	deux	exemples	très	

intéressants	qui	montrent	que	les	difficultés	motrices	(e.g.	troubles	articulatoires	et	

laryngées)	chez	ce	patient	ont	un	impact	sur	la	fluence	verbale.	En	effet,	il	produit	

deux	troncations	de	mots	au	sein	des	chunks	morphosyntaxiques	:		

- [La	li-]	pour	«	la	liberté	»	;	

- [Était	conster-	#	(298ms)	né].		

Les	 dysfluences	 du	 patient	 02	 (n=7)	 sont	 différentes	 des	 patients	 01,	 03	 et	 05	

puisqu’elles	sont	similaires	aux	disfluences	des	sujets	sains	en	parole	spontanée.	Les	

dysfluences	du	patient	02	se	caractérisent	par	des	répétitions	et	des	changements	

de	mots.	La	localisation	des	dysfluences	est	souvent	dans	les	groupes	nominaux.	A	

l’inverse	du	patient	01,	le	patient	02	corrige	ces	dysfluences	en	les	répétant	pour	la	

plupart.	Voici	deux	exemples	qui	montrent	que	ce	patient	produit	des	hésitations	

similaires	aux	sujets	sains	dans	la	parole	spontanée	:		

- [Le	grave	euh	(126ms)	le	brave]	;	

- [Sa	barbiche	d’euh	(492ms)	de	sous-officier].	

Les	 dysfluences	 du	 patient	 03	 (n=9)	 sont	 localisées	 essentiellement	 au	 sein	 de	

groupe	verbal.	Elles	se	caractérisent	par	une	continuité	de	mot,	des	omissions	et	des	

échanges	de	mots.	Plus	précisément,	les	types	de	dysfluences	se	produisent	au	sein	

même	des	chunks	morphosyntaxiques,	ce	qui	montre	la	forte	altération	de	la	fluence	

verbale	chez	ce	patient.	En	effet,	il	produit	des	pauses	non-syntaxiques	(à	l’intérieur	

des	 chunks	 morphosyntaxiques)	 et	 omet	 des	 mots	 (à	 l’intérieur	 de	 chunks	

morphosyntaxiques)	:	

- [A	tout	#	(312ms)	"cri"]	/	[Le	grand	#	(227ms)	air]	;	

- [La]	pour	«	la	liberté	».	

Le	 type	 et	 la	 localisation	 des	 dysfluences	 du	 patient	05	 sont	 plus	 variés	 que	 les	

patients	 01,	 02	 et	 03.	 Le	 patient	 05	 produit	 plus	 de	 dysfluences	 (n=15).	 Il	 a	

également	 des	 difficultés	 respiratoires	 (TMP=5secondes)	 et	 des	 arrêts	 vocaux	

relativement	 nombreux	 (n=6).	 Les	 exemples	 suivants	 montrent	 la	 difficulté	

rencontrée	par	ce	patient	pour	réussir	à	produire	un	énoncé	le	plus	fluent	possible	:		

- [Une	#	(1625ms)]	;		

- [Les	chè-	#	(506ms)]	
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2.3.5. Corrélations		
 

Des	corrélations	significatives	(ρ>	-0,90	;	p	<0,05)	ont	été	trouvées	entre	le	TMP	et	

plusieurs	scores	cliniques	et	perceptifs,	tels	que	:	l’item	parole	et	déglutition	de	la	

BFM-DRS	 (figure	 3.15,	 A),	 l’évaluation	 qualitative	 de	 l'intelligibilité	 de	 la	 parole	

(figure	3.15,	B)	et	la	qualité	de	la	voix	évaluée	par	l’item	A	(figure	3.15,	C)	et	G	(figure	

3.15,	D)	de	la	GRBAS.		

	

	

	

Figure	 3.15	 Corrélation	 entre	 le	 temps	 maximal	 de	 phonation	 et	 des	
évaluations	cliniques	et	perceptives.		
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La	 variation	 de	 l’intensité	 et	 la	 dimension	 R	 de	 la	 GRBAS	 sont	 significativement	

corrélées	(ρ>	0.94;	p	=	0,01)	(figure	3.16)	

	

Figure	3.16	Corrélation	entre	la	variation	de	l’intensité	(qualité	de	la	voix)	et	
la	dimension	R	de	la	GRBAS.		

	

Le	débit	de	la	parole	est	significativement	corrélé	avec	la	dimension	S	du	GRBAS	(ρ>	

0,92	;	p	=	0,04)	(figure	3.17,	E)	et	le	caractère	naturel/bizarre	de	la	parole	(BECD,	

figure	3.17,	H)	(ρ>	-0,94	;	p	=	0,02).	

	

	

Figure	3.17	Corrélation	entre	le	débit	de	parole	et	la	dimension	S	de	la	GRBAS	
et	le	caractère	naturel	de	la	parole	(BECD).		
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Le	 débit	 articulatoire	 est	 également	 significativement	 corrélé	 avec	 le	 caractère	

naturel/bizarre	de	la	parole	(BECD,	figure	3.18)	(ρ>	-0,94	;	p	=	0,02).		

	

	

Figure	 3.18	 Corrélation	 entre	 le	 débit	 articulatoire	 et	 le	 caractère	 naturel	 de	 la	
parole	(BECD).		

	

Enfin,	aucune	corrélation	n'a	été	trouvée	entre	les	mesures	des	résultats	rapportés	

par	 les	 patients	 (CDQ-24	 et	 SF-36)	 et	 tout	 autre	 score	 clinique	 et	 variables	

acoustiques.	
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2.4. Discussion	
	

Notre	étude	apporte	de	nouveaux	résultats,	originaux,	quantitatif	et	objectifs	grâce	

à	 la	mesure	de	 variables	 acoustiques	des	 troubles	de	 la	 voix	 et	 de	 la	parole.	 Ces	

résultats	 peuvent	 être	 considérés	 comme	 les	 conséquences	 des	 expressions	

dystoniques	chez	les	patients	atteints	de	dystonie	(Duffy,	2013b).	Par	conséquent,	

la	 description	 acoustique	 des	 caractéristiques	 de	 la	 voix	 et	 de	 la	 parole	 est	 une	

méthode	 précise	 qui	 contribue	 à	 une	 meilleure	 compréhension	 de	 la	 parole	

dystonique,	à	un	complément	des	évaluations	clinico-perceptives,	mais	également	à	

leur	prise	en	charge	(Kent	et	al.,	1999;	Rusz	et	al.,	2011).	Par	ailleurs,	notre	étude	

montre	que	les	patients	avec	une	DGI	ont	un	ressenti	variable	de	la	sévérité	de	la	

maladie,	qui	n’est	pas	toujours	lié	à	la	sévérité	de	l’atteinte	motrice.	Ainsi,	le	ressenti	

des	patients	face	à	l’impact	fonctionnel	de	la	dystonie	est	à	considérer	dans	la	prise	

en	charge	puisqu’il	dépend	de	chaque	patient.		

2.4.1. Prédominance	de	la	dysphonie	dans	la	
DGI	

	

Les	patients	de	notre	étude	ont	un	dysfonctionnement	du	contrôle	et	de	la	stabilité	

des	 systèmes	 respiratoire	 et	 phonatoire,	 montré	 par	 le	 TMP.	 Ce	 résultat	 peut	

s’expliquer	par	le	degré	de	sévérité	de	la	dysarthrie	et	de	la	dysphonie	dans	la	DGI.	

En	 effet,	 les	 analyses	 corrélationnelles	montrent	 que	 plus	 le	 TMP	 est	 court,	 plus	

l'évaluation	clinique	de	la	qualité	de	la	parole	et	de	la	voix	est	sévère.	Les	patients	

(01,	03,	05	et	06)	ayant	un	TMP	bas	ont	une	dysarthrie	et	une	dysphonie	sévère.	La	

corrélation	entre	 le	TMP	et	 le	 sous-score	A	de	 la	GRBAS	pourrait	également	être	

associé	à	 la	perte	du	volume	sonore	observée	chez	les	patients	avec	DGI	(Hirano,	

1981).	La	 réduction	du	débit	d'air	oral	peut	 contribuer	à	 l'altération	du	contrôle	

respiratoire	 et	 donc	 à	 la	 diminution	 du	 TMP.	 De	manière	 similaire,	 LaBlance	 et	

Rutherford	 (1991)	 ont	 rapporté	 que	 les	 patients	 avec	 une	 DGI	 ont	 un	 débit	

respiratoire	élevé,	une	réduction	du	volume	pulmonaire,	des	périodes	d'apnées	avec	

une	 diminution	 du	 débit	 sanguin	 artériel	 pendant	 un	 monologue.	 Nos	 résultats	

semblent	donc	être	en	accord	avec	ces	manifestations	physiologiques.	De	plus,	les	

patients	 avec	 une	 DGI	 ont	 des	 difficultés	 respiratoires	 corrélées	 au	 déficit	
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d’intelligibilité	 de	 la	 parole	 (LaBlance	 &	 Rutherford,	 1991).	 L'intelligibilité	 de	 la	

parole	est	significativement	altérée	chez	nos	patients	atteints	de	DGI	pouvant	être	

la	conséquence	d’altérations	des	dynamiques	respiratoires.	Par	ailleurs,	7	patients	

de	notre	étude	ont	une	dystonie	du	tronc.	Ainsi,	les	postures	et/ou	les	mouvements	

anormaux	du	tronc	peuvent	également	affecter	la	voix	et	la	parole	en	générant	des	

difficultés	respiratoires	et	en	contribuant	à	la	sténose	phonatoire	décrite	par	Darley	

et	al.,	(1969b)	(Duffy,	2013b).		

Les	comparaisons	inter-groupes	des	variables	acoustiques	de	la	qualité	de	la	voix	

montrent	des	différences	significatives	entre	les	PC	et	les	patients	avec	une	DGI,	tels	

qu’une	augmentation	de	la	variation	de	hauteur	(F0-SD)	et	de	l’intensité,	un	nombre	

plus	 élevé	 d’arrêts	 vocaux,	 une	 baisse	 de	 l’intensité	 de	 la	 voix,	 du	 rapport-

harmonique	bruit	et	une	variation	excessive	de	l’intensité	(shimmer).	Ces	résultats	

mettent	en	évidence	l’importante	prévalence	de	la	dysphonie	dans	la	DGI.	Ce	même	

résultat	a	été	 trouvé	dans	 la	dystonie	oromandibulaire	 (Kreisler	et	al.,	2016).	De	

plus,	9	de	nos	patients	ont	une	dystonie	cervicale,	ce	qui	peut	affecter	la	voix	et	la	

parole	en	générant	des	torsions	du	cou	qui	contribuent	probablement	à	l'élévation	

du	 larynx	(Duffy,	2013b).	Enfin,	 les	données	cliniques	et	 les	données	acoustiques	

mettent	en	évidence	une	prédominance	de	la	dysphonie	chez	nos	patients	atteints	

de	DGI.		La	variabilité	clinique	de	la	DGI	et	l’hétérogénéité	des	troubles	de	la	parole	

chez	 ces	 patients	 montre	 la	 complexité	 de	 la	 parole	 et	 du	 rôle	 du	 système	

extrapyramidal	dans	la	production	de	la	parole	(Tripoliti,	2007).		

 

2.4.2. Interprétation	physiopathologique	de	
la	dysphonie	dans	la	DGI	

	

La	physiopathologie	de	la	DGI	est	soutenue	par	un	déséquilibre	d'activité	entre	les	

voies	 directes	 et	 indirectes	 de	 la	 boucle	 motrice	 cortico-sous-corticale	 des	 NGC	

(Hallett,	 1998;	 Vitek,	 2002;	 Hendrix	 &	 Vitek,	 2012).	 Récemment,	 des	 altérations	

neurophysiologiques	de	 la	 dysphonie	 spasmodique	ont	 été	montrées	 (Mor	 et	 al.,	

2018;	 Simonyan	 et	 al.,	 2017).	 Similairement	 à	 la	 DGI,	 une	 étude	 récente	 sur	 la	

dysphonie	 spasmodique	 (DS)	 montre	 que	 le	 réseau	 direct	 des	 NGC	 est	

dysfonctionnel	(figure	3.19)	(Simonyan	et	al.,	2017).	De	fait,	les	différents	travaux	
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de	Simonyan	et	ses	collaborateurs	visent	à	montrer	que	 la	physiopathologie	de	 la	

dysphonie	spasmodique	participe	à	la	compréhension	des	réseaux	sous-tendant	la	

production	de	la	voix	(Mor	et	al.,	2018;	Simonyan	et	al.,	2017;	Simonyan,	Tovar-Moll,	

et	al.,	2009).	Plus	précisément,	la	libération	de	dopamine	plus	importante	dans	le	

striatum	 dorsal	 engendre	 une	 augmentation	 d’activité	 de	 la	 voie	 directe	

(hyperfonctionnelle)	 et	 une	 diminution	 d’activité	 de	 la	 voie	 indirecte	

(hypofonctionnelle)	 (Simonyan	 et	 al.,	 2017).	 De	 plus,	 la	 région	 laryngée	 est	

représentée	 le	 long	 de	 l’axe	 dorso-ventral	 du	 striatum	 et	 ces	 anomalies	 des	

récepteurs	dopaminergiques	D1	et	D2	se	situent	dans	cette	région	(Simonyan	et	al.,	

2017;	 Simonyan	 &	 Jürgens,	 2003).	 Ces	 différences	 d’activités	 conduisent	 à	 une	

production	striatale	excitatrice	trop	excessive	via	la	voie	directe	et	à	une	diminution	

striatale	 inhibitrice	 via	 la	 voie	 indirecte.	 Ce	 déséquilibre	 participe	 à	 une	 sous-

activation	du	GPi,	qui	désinhibe	le	thalamus,	lui-même	connecté	au	cortex	moteur	et	

à	 d’autres	 zones	 corticales	 contribuant	 au	 contrôle	 moteur.	 Ainsi,	 le	

dysfonctionnement	de	 la	boucle	 cortico-sous-corticale	des	NGC	et	 les	projections	

altérées	vers	le	CML	contribuent	au	déficit	laryngé	dans	la	DS	(Kiyuna	et	al.,	2014,	

2017;	 Simonyan	 et	 al.,	 2017;	 Simonyan,	 Tovar-Moll,	 et	 al.,	 2009).	 Enfin,	 la	

neurotransmission	 dopaminergique	 anormale	 est	 probablement	 un	 facteur	

physiopathologique	caractéristique	de	 la	dystonie	(Simonyan	et	al.,	2017)	(figure	

3.19).		
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A.	 	 	 	 	 	 B.	

	

Figure	3.19	Implication	des	noyaux	gris	centraux	dans	la	dysphonie	de	la	dystonie.	A.	
DIVA,	B.	Modèle	de	Simonyan	sur	 la	neurotransmission	dopaminergique	anormale	
dans	 la	 dysphonie	 spasmodique	 (adaptation	 et	 traduction	 de	 Guenther,	 2016b;	
Simonyan	et	al.,	2017).	Ligne	large	:	neurotransmission	dopaminergique	excessive	du	
réseau	 direct	;	 ligne	 fine	:	 neurotransmission	 dopaminergique	 basse	 du	 réseau	
indirect	;	 rouge	:	 excitation	 neuronale	;	 vert	:	 inhibition	 neuronale	;	 violet	:	
transmission	dopaminergique.		
	

2.4.3. Insuffisance	prosodique	dans	la	DGI	
	

Lors	de	la	lecture	de	texte,	nos	résultats	montrent	que	les	patients	atteints	de	DGI	

ont	une	diminution	de	la	variation	de	l'intensité	et	de	la	moyenne	de	l’intensité	de	

la	voix.	Ce	que	confirme	le	cluster	«	insuffisance	prosodique	»	définit	par	Darley	et	

ses	collaborateurs,	qui	montrent	une	mono-intensité	dans	la	dystonie	(Darley	et	al.,	

1969b).		

A	 l’inverse,	 nos	 résultats	 montrent	 que	 les	 patients	 atteints	 de	 DGI	 ont	 une	

augmentation	 de	 la	 variation	 de	 la	 F0.	 Ce	 qui	 est	 en	 désaccord	 avec	 l’analyse	

perceptive	 de	 Darley	 et	 ses	 collaborateurs	 (1969)	 puisqu’ils	 considèrent	 que	 la	

monotonie	de	hauteur	est	présente	dans	la	dystonie.	Dans	notre	étude,	les	patients	

atteints	de	DGI	ont	une	variation	de	la	fréquence	fondamentale	plus	grande	et	non	

une	 monotonie	 de	 hauteur.	 Ainsi,	 cette	 caractéristique	 pourrait	 être	 considérée	

comme	de	 l’excès	prosodique	et	non	comme	de	 l’insuffisance	prosodique	dans	 la	
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dystonie.	 De	 fait,	 notre	 analyse	 acoustique	 montre	 l’importance	 d’objectiver	 les	

mesures	afin	de	reconsidérer	les	variables	altérées	dans	la	parole	dystonique.		

	

2.4.4. Excès	prosodique	dans	la	DGI		
	

2.4.4.1. Altération	de	l’organisation	
temporelle	de	la	parole	dans	la	DGI	

	

Nos	résultats	ne	montrent	aucune	différence	significative	entre	le	groupe	PC	et	le	

groupe	DGI	pour	les	variables	de	l’organisation	temporelle	de	la	parole,	seulement	

des	différences	interindividuelles.	Cinq	de	nos	patients	(patients	01,	02,	03,	05	et	

06)	ont	une	altération	de	l'organisation	temporelle	de	la	parole.	Le	patient	06	a	été	

exclue	 des	 analyses,	 car	 il	 a	 une	 parole	 inintelligible.	 Les	 altérations	 de	 cette	

dimension	de	la	parole	chez	nos	4	patients	se	manifestent	par	une	bradylalie	(Darley	

et	al.,	1969b;	Duez,	2007):	débit	de	parole	et	d'articulation	lent,	augmentation	ou	

diminution	du	nombre	de	syllabes,	augmentation	de	 la	durée	 totale	du	 temps	de	

parole,	de	la	durée	et	du	nombre	de	pauses.	

Une	 telle	 altération	 de	 l'organisation	 temporelle	 de	 la	 parole	 peut	 être	 mise	 en	

relation	avec	le	degré	de	gravité	de	la	dysarthrie,	puisque	les	patients	01,	03,	05	et	

06	ont	un	score	perceptif	de	la	BECD	supérieur	à	10/20,	ce	qui	signifie	qu’ils	ont	une	

dysarthrie	 évaluée	de	moyenne	 à	 sévère.	 Ces	 résultats	 sont	 confirmés	par	 l’item	

parole/déglutition	de	la	BFMDRS	et	 le	score	G	de	la	GRBAS	qui	montrent	que	ces	

patients	ont	une	dysarthrie	et	une	dysphonie	sévère.	De	plus,	le	sous-score	perceptif	

«	prosodie	»	 de	 la	 BECD	 chez	 ces	 patients	 est	 évalué	 de	 moyen	 à	 sévère	 (score	

compris	 entre	 2/4	 et	 4/4),	 confirmant	 qu’il	 y	 a	 des	 troubles	 prosodiques.	 Par	

exemple,	le	texte	n’a	pas	pu	être	analysé	pour	le	patient	06	car	il	a	une	dysarthrie	

sévère	 (score	 perceptif	 de	 la	 BECD	 =	 20/20),	 se	 manifestant	 par	:	 une	 parole	

inintelligible,	 une	 altération	 de	 la	 qualité	 de	 la	 voix,	 de	 la	 coordination	

pneumophonique	 et	 articulatoire,	 une	 DGI	 sévère,	 une	 dystonie	 cervicale,	

oromandibulaire	et	des	difficultés	de	parole/déglutition.		

Ainsi,	 l’ensemble	 de	 nos	 résultats	 montrent	 que	 l’altération	 de	 la	 prosodie	 est	

présente	seulement	chez	les	patients	avec	une	atteinte	de	la	parole	importante	et	
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sévère.	De	même,	 la	variabilité	de	 l'altération	de	 la	parole	peut	s'expliquer	par	 la	

localisation	 des	 parties	 du	 corps	 affectées.	 Effectivement,	 ces	 patients	 ont	 une	

dystonie	 cervicale,	 oromandibulaire	 et	 des	 difficultés	 de	 parole/déglutition.	 Il	

semblerait	que	certains	facteurs	prédictifs	tels	que	l'âge	d'apparition,	la	durée	et	la	

gravité	de	la	maladie	contribuent	également	à	l'expression	de	la	dysarthrie	et	de	la	

dysphonie	dans	la	DGI	(Tripoliti,	2007).		

Toutefois,	l’excès	prosodique	est	considéré	comme	un	cluster	presque	systématique	

dans	la	description	de	Darley	et	al.,	(1969)	pour	la	dysarthrie	hyperkinétique	dans	

la	dystonie.	Et	pourtant,	nos	résultats	montrent	qu’une	telle	altération	de	la	prosodie	

n'est	trouvée	que	chez	5	patients	atteints	de	DGI.	De	fait,	afin	d’enrichir	ces	résultats,	

une	 étude	 à	 grande	 échelle	 avec	 plus	 de	 patient	 permettrait	 de	 montrer	 si	 les	

caractéristiques	 prosodiques	 sont	 systématiques	 dans	 la	 DGI.	 Les	 termes	

insuffisance	et	excès	prosodique	décrit	dans	 l’analyse	perceptive	de	Darley	et	ses	

collaborateurs	 nécessite	 d’être	 redéfinies	 en	 fonction	 du	 type	 de	 pathologie	 du	

mouvement.	Dans	la	dystonie,	l’insuffisance	prosodique	se	manifeste	par	une	mono-

intensité,	une	monotonie,	une	production	de	phrase	courte	et	une	diminution	de	

l’accentuation	;	 l’excès	 prosodique	 se	 manifeste	 par	 une	 vitesse	 lente,	 un	

allongement	des	pauses	et	des	phonèmes	et	des	silences	inappropriés	(Darley	et	al.,	

1969).	 Or,	 notre	 étude	 montre	 une	 variation	 de	 hauteur	 dans	 la	 DGI	 qui	 se	

regrouperait	dans	l’excès	prosodique.			

Enfin,	la	lecture	de	texte	est	une	tâche	plus	difficile	que	la	production	de	/pataka/	

pour	 les	 patients	 atteints	 de	 DGI	 sévère,	 puisqu’elle	 implique	 une	 complexité	

syntaxique.	L’altération	de	l'organisation	temporelle	de	la	parole	chez	les	5	patients	

étudiés	ici	peut-être	mise	en	relation	avec	des	difficultés	de	coordination	des	gestes	

laryngés	et	supralaryngés	en	«	plans	moteurs	»	pour	produire	les	syllabes	et	les	mots	

pendant	 la	 lecture	 (Ackermann	 et	 al.,	 2014).	 Ainsi,	 la	 production	 de	 phrases	

nécessite	 plus	 de	 programmation	 ou	 de	 planification	 en	 gestes	 articulatoires	

séquentiels	que	la	répétition	de	séquences	syllabiques	(Riecker	et	al.,	2008).	
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2.4.5. Fluence	verbale	dans	la	DGI	
	

Dans	notre	étude,	le	nombre	de	dysfluences	dans	la	DGI	est	plus	important	que	le	

groupe	PC	probablement	dû	à	une	forte	congruence	entre	les	unités	syntaxiques	et	

prosodiques	 dans	 la	 lecture	 de	 texte	 (Vaissière	 &	 Michaud,	 2006).	 Le	 type	 de	

dysfluences	retrouvées	chez	nos	patients	est	variable	et	dépend	de	leurs	altérations	

de	la	parole.	Il	existe	un	lien	étroit	entre	l’organisation	temporelle	de	la	parole	et	les	

dyfluences.	 En	 effet,	 les	manifestations	bradylaliques	 que	nous	 avons	 retrouvées	

chez	 nos	 4	 patients	 peuvent	 être	 impactées	 par	 une	 interruption	 de	 la	 fluence	

verbale.	De	même,	nous	avons	identifié	des	profils	de	patients	pour	les	dysfluences	

en	 fonction	 du	 type	 d’atteinte	 motrice	 (e.g.	 bouche)	 et	 de	 la	 gravité	 du	

dysfonctionnement	de	la	parole	et	de	la	voix.		

Les	 caractéristiques	 des	 dysfluences	 des	 patients	 01	 et	 03	 sont	 pratiquement	

identiques	:	 omissions	 et	 continuités	 d’items	 sans	 modification	 ou	 changement	

d’erreurs	 de	 production.	 Effectivement,	 ces	 patients	 ont	 des	 profils	 cliniques	 et	

acoustico-perceptifs	presque	similaire	:	une	dysarthrie	sévère	(01	=	18/20	et	03	=	

19/20)	qui	se	manifeste	par	une	altération	de	la	qualité	de	la	voix,	de	la	coordination	

pneumo-phonatoire	et	de	la	prosodie	;	une	parole	peu	compréhensible	(01	=	65%	

et	03	=	53%),	une	atteinte	sévère	de	la	bouche,	des	cervicales	et	du	tronc.	La	gravité	

des	troubles	de	la	parole	(e.g.	troubles	articulatoires,	laryngés	et	prosodique)	chez	

ces	patients	 impacte	 la	 fluence	verbale.	S’ajoute	à	ces	difficultés,	un	nombre	plus	

important	d’arrêts	vocaux	chez	certains	patients,	ce	qui	contribue	à	l’interruption	

de	la	parole.	Pour	exemple,	le	patient	05	produit	plus	de	dysfluences	que	les	autres	

patients	(n=15),	le	type	et	la	localisation	des	dysfluences	est	plus	varié.	Les	troubles	

de	 la	 parole	 de	 ce	 patient	 se	manifestent	 essentiellement	 par	 des	 arrêts	 vocaux	

fréquents	 pendant	 le	 TMP	 et	 la	 lecture	 de	 texte,	 et	 part	 une	 difficulté	 de	 la	

coordination	pneumophonatoire	(TMP).	De	plus,	les	évaluations	cliniques	montrent	

que	la	dystonie	du	tronc,	du	cou,	les	sous-item	du	score	perceptif	de	la	BECD	comme	

la	 prosodie	 et	 l’articulation	 sont	 sévèrement	 aggravé	 chez	 ce	 patient.	 Ainsi,	 il	

semblerait	que	les	dysfluences	soient	fortement	liées	aux	difficultés	laryngées.	Les	

contractions	 involontaires	 des	 cordes	 vocales	 pouvant	 induire	 et	 participer	 à	

l’interruption	de	la	fluence	verbale.	Les	postures	et/ou	les	mouvements	anormaux	

du	 tronc	 peuvent	 aussi	 contribuer	 et	 causer	 des	 difficultés	 respiratoires	 et	
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engendrer	plus	de	pauses.		Ces	difficultés	pneumophonatoires	et	laryngées	peuvent	

être	 la	 conséquence	 de	 production	 de	 dysfluences	 répétées	 avec	 ou	 sans	

changement	 et	 continue.	 Nous	 constatons	 que	 les	 patients	 ont	 parfois	 des	

dysfluences	à	l’intérieur	de	mot	et	à	l’intérieur	de	chunks	morphosyntaxiques.	Ces	

résultats	montrent	que	la	syntaxe	est	altérée.	Dans	ce	sens,	nous	pouvons	supposer	

que	 ce	 soit	 un	 désordre	 de	 planification	 motrice.	 L’autre	 possibilité	 est	 que	 les	

désordres	 purement	 moteurs	 (e.g.	 coordination	 pneumophonatoire	 et	 arrêts	

vocaux)	impactent	la	fluence	verbale,	dans	ce	cas,	ce	serait	plutôt	une	altération	de	

l’initiation	et	de	 l’exécution	motrice	(programmation	et	production	d’unités	de	 la	

parole)	(Guenther,	2016b).	Enfin,	les	dysfluences	du	patient	02	sont	similaires	à	la	

conversation	spontanée.	Elles	se	caractérisent	par	des	répétitions	corrigées,	par	des	

reprises	de	l’item	depuis	le	début	de	la	phrase	et	des	hésitations	(Pallaud,	2008).	De	

plus,	 les	évaluations	cliniques	et	acoustico-perceptives	montrent	que	ce	patient	a	

une	DGI	 peu	 sévère	 sans	 autres	 troubles	 de	 la	 parole	 et	 de	 la	 voix.	 Toutefois,	 la	

dystonie	cervicale	et	le	débit	de	parole	et	d’articulation	rapide	pourraient	expliquer	

le	nombre	de	dysfluences	de	ce	patient.	

	

Interprétation	neurophysiologique	de	la	fluence	verbale	
	

Dans	cette	partie,	nous	nous	appuyons	sur	la	revue	de	littérature	de	Alm	(2004)	et	

sur	 les	 travaux	de	Civier	et	al.,	 (2013)	et	Guenther,	 (2016)	qui	expliquent	 le	 lien	

entre	un	éventuel	dysfonctionnement	du	réseau	cortico-sous-cortical	des	NGC	et	les	

dysfluences	 dans	 le	 bégaiement.	 Il	 a	 été	 rapporté	 que	 dans	 le	 bégaiement,	 des	

tensions	musculaires	excessives	de	diverses	parties	du	corps	sont	présentes,	telles	

que	des	co-contractions	anormales	des	muscles	adducteurs	et	abducteurs	du	larynx,	

similaire	à	la	dysphonie	spasmodique	(Freeman	&	Ushijima,	1978;	Shapiro,	1980).	

Une	étude	portant	sur	la	dystonie	de	torsion	DYT1	montre	qu’environ	30	à	40%	des	

porteurs	 de	 ce	 gène	 développent	 un	 bégaiement	 (Augood	 et	 al.,	 1998).	 Huit	

personnes	sur	71	atteintes	de	dystonie	de	torsion	ont	des	antécédents	familiaux	de	

bégaiement	(Fletcher,	Harding	et	Marsden,	1991).	Il	semblerait	que	l’expression	du	

gène	DYT1	se	 localise	principalement	dans	 la	substance	noire	pars	compacta	des	

NGC	(Augood	et	al.,	1998),	qui	assure	l'innervation	dopaminergique	du	putamen.	Ce	

qui	suggère	que	le	dysfonctionnement	dopaminergique	dans	la	dystonie	de	torsion	
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DYT1	augmente	le	risque	de	développer	un	bégaiement	(alm,	2004	;	Augood	et	al.,	

1998).	La	localisation	la	plus	courante	des	lésions	causant	la	dystonie	est	le	putamen	

et	 le	 globus	 pallidus	 (GP),	 ce	 qui	 peut	 être	 également	 le	 cas	 dans	 le	 bégaiement	

(Ludlow	et	al.,	1987).	De	plus,	 les	 lésions	bilatérales	prénatales	et	périnatales	du	

striatum	ont	des	conséquences	sur	la	fluence	verbale	dans	la	MP	(Ackermann	et	al.,	

2014;	Simonyan	&	Fuertinger,	2015).		Le	striatum,	le	NST,	le	GP	et	la	substance	noire	

pars	réticula	ont	un	rôle	important	dans	l’exécution	motrice	de	la	parole	mais	aussi	

dans	 l’initiation	 des	 programmes	 moteurs	 de	 la	 parole	 comme	le	 traitement	

syntaxique	et	sémantique	(Ackermann	et	al.,	2014;	Kotz	et	al.,	2003;	Price,	2010).	

En	 se	 basant	 sur	 le	 dysfonctionnement	 des	 NGC	 et	 plus	 particulièrement	 sur	 le	

déséquilibre	dopaminergique	du	striatum,	Civier	et	al.,	(2013)	ont	mis	en	évidence	

l’importance	de	la	dopamine	dans	la	fluence	verbale.	De	fait,	le	modèle	GODIVA	est	

approprié	pour	expliquer	le	fonctionnement	des	dysfluences.	Un	excès	en	dopamine	

dans	la	voie	directe	engendre	des	difficultés	à	sélectionner	le	programme	moteur	

approprié	pour	la	syllabe	précédente	et	la	syllabe	suivante.	Plus	particulièrement,	

lorsque	 celles-ci	 ont	 des	 caractéristiques	 communes	 (Alm,	 2004;	 Lu	 et	 al.,	 2010;	

Watkins	et	 al.,	 2008).	Dans	 le	 cas	d’un	dysfonctionnement	dopaminergique	de	 la	

voie	directe,	les	dysfluences	seraient	causés	par	une	erreur	d’inhibition	de	la	syllabe	

précédente	et	une	erreur	d’activation	de	 la	syllabe	suivante	ce	qui	conduit	à	une	

activation	syllabique	retardée	(Civier	et	al.,	2013;	Guenther,	2016b).	Enfin,	Guenther	

et	al.,	(2016)	ont	mis	en	évidence	trois	endroits	de	la	boucle	cortico-sous-corticale	

des	NGC	pouvant	être	impliqué	dans	le	bégaiement	et	contribuer	à	la	production	de	

dysfluences	(figure	3.20)	:		

- Dys	–	1	contexte	moteur	(boucle	motrice)	;	

- Dys	–	2	contexte	sensoriel	(boucle	rétroactive)	;		

- Dys	–	3	contexte	cognitif	(planification	motrice).		

	

Ainsi,	la	contribution	des	NGC	est	également	liée	à	différentes	fonctions	impliquant	

un	 contrôle	 non-moteur	 complexe,	 tels	 que	 les	 émotions,	 le	 langage,	 la	 prise	 de	

décision,	l'apprentissage	procédural	et	la	mémoire	de	travail	(Simonyan,	2019).		
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Figure	 3.20	 Localisation	 des	 déficiences	 de	 la	 boucle	 cortex-NGC-cortex	 pouvant	
contribuer	à	la	production	de	dysfluences.	Pré	–	AMS	:	aire	prémotrice	supplémentaire,	
SFIp	:	 scissure	 frontale	 inférieure	 postérieure,	 CSv	:	 cortex	 somatosensoriel	 ventral,	
Cap	:	cortex	auditif	postérieur,	CM	:	cortex	moteur,	CMPv	:	cortex	prémoteur	ventral,	
AMS	:	aire	motrice	supplémentaire,	NGC	:	noyaux	gris	centraux,	Dys-1	:	dysfluence-1,	
Dys-2	:	dysfluences-2,	Dys-3	:	dysfluence-3	(adaptation	et	traduction	deGuenther	et	al.,	
2016).	

	

	

2.5. Conclusion	
	

En	résumé,	nos	résultats	montrent	la	pertinence	d'effectuer	à	la	fois	des	évaluations	

cliniques/perceptives	et	de	production	de	 la	parole	 (objective)	afin	de	mettre	en	

évidence	la	sévérité	des	troubles	de	la	parole	et	de	la	voix	dans	la	DGI.	En	raison	de	

l'hétérogénéité	 des	 symptômes	 de	 la	 dystonie	 et	 des	multiples	 dimensions	 de	 la	

parole	 altérée	 dans	 cette	 pathologie,	 il	 sera	 nécessaire	 de	 créer	 plusieurs	 sous-

groupes	à	partir	d'une	plus	grande	cohorte	de	patients	atteints	de	DGI.	De	manière	

à	montrer	qu’il	existe	des	phénotypes	de	patients.	Une	approche	multiparamétrique	

devrait	également	être	envisagée	lors	de	l'évaluation	des	déficits	de	la	parole	et	de	

la	 voix	 dans	 la	 DGI	 (Kreisler	 et	 al.,	 2016),	 y	 compris	 la	 mesure	 des	 corrélats	

neurophysiologiques	pour	mieux	identifier	les	circuits	impliqués	dans	la	parole	et	

la	voix.	Nous	avons	pu	constater	que	les	mouvements	involontaires	articulatoires	et	

laryngés	seraient	probablement	causés	par	le	dérèglement	striatal	dopaminergique.	
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En	 effet,	 les	 travaux	 de	 Simonyan	 et	 al.,	 (2017,	 2019)	montrent	 l’importance	 de	

l’implication	de	la	voie	directe	des	NGC	dans	le	dysfonctionnement	laryngé.	Selon	le	

modèle	DIVA	(Guenther,	2016b),	 le	dysfonctionnement	des	NGC	entrainerait	une	

hyperactivité	dans	l’exécution	et	l’initiation	motrice	(figure	3.19).	Ainsi,	l'étude	des	

déficits	de	la	parole	et	de	la	voix	dans	la	dystonie	est	indispensable	pour	remettre	

en	 question	 l'implication	 et	 la	 fonction	 du	 réseau	 cortico-sous-cortical	 dans	 les	

troubles	du	mouvement	(Nikolova	et	al.,	2011).		
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2.6. Article	2	–	Cuartero	et	al.,	2018	
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2.7. Article	3	–	Cuartero	et	al.,	Draft	
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Chapitre	4	Stimulation	cérébrale	
profonde	dans	la	DGI	:	impact	sur	la	
voix	et	la	parole	

«	Mon	pauvre	corps	est	raccourci	

Et	j’ai	la	tête	sur	l’oreille	

Mais	cela	me	sied	à	merveille	

Et	parmi	les	torticolis	…	»	

Paul	Scarron	(1610–1660)	dans	Newby	et	al.,	(2017).	

	

	

	
	

Egon	Schiele	(1912),	auto-portrait	aux	fruits	de	lanterne	chinoise	

©Leopold	Museum/	Manfred	Thumberger	
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1.	 Stimulation	cérébrale	profonde	:	
impact	sur	la	parole	

La	SCP	est	 largement	 acceptée	et	devenue	depuis	plusieurs	 années	 le	 traitement	

neurochirurgical	de	choix	dans	la	maladie	de	Parkinson,	la	dystonie,	le	tremblement	

essentiel	ou	encore	le	syndrome	de	Gille	de	la	Tourette.	Cependant,	quelle	que	soit	

la	 cible	 de	 stimulation	 et	 la	 pathologie,	 la	 SCP	 peut	 avoir	 différents	 effets	 sur	 la	

parole	et	la	voix.	Un	des	effets	indésirables	couramment	induits	par	la	SCP	est	une	

dysarthrie	 ou	 une	 aggravation	 des	 troubles	 de	 la	 parole	 déjà	 présente	 en	 pré-

opératoire	(Alomar	et	al.,	2017;	Gentil	et	al.,	2000;	Ghika	et	al.,	1998;	Pauls	et	al.,	

2018).	Ainsi,	nous	avons	réalisé	une	recherche	bibliographique	sur	 la	plateforme	

PubMed	sur	la	SCP	et	la	parole	pour	une	revue	de	la	littérature.	Pour	ce	faire,	nous	

avons	recensé	tous	les	articles	jusqu’en	20192,	contenant	les	mots-clés	suivants	:		

- Stimulation	cérébrale	profonde,	Dysarthrie	;	

- Stimulation	cérébrale	profonde,	voix	;	

- Stimulation	cérébrale	profonde,	parole	

Par	la	suite,	nous	avons	exclu	les	articles	qui	comprenaient	:		

- Cas	unique	

- Lettre	

- Pas	de	SCP	

- Pas	de	parole	

- Revue	de	la	littérature	

- Chirurgie	lésionnelle	

- Chapitre	d’ouvrage	

Grâce	à	une	recherche	bibliographique	la	plus	exhaustive	possible,	nous	avons	en	

effet	 constaté	 que	 la	 SCP	 induit	 ou	 engendre	des	 troubles	de	 la	 parole	dans	116	

études	sur	178	recensées	en	totalité.	

	

	
2	Parmi	les	mots	clés	que	nous	avons	mis	dans	le	moteur	de	recherche	de	la	plateforme	Pubmed,	
certains	articles	sur	les	effets	de	la	SCP	dans	la	parole	étaient	absents.	Ainsi,	nous	avons	rajouté	ces	
études	dans	le	texte	uniquement.		
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1.1. Stimulation	cérébrale	profonde	du	
thalamus	:	impact	sur	la	parole	

	

1.1.1. Améliorations		
 

Dans	cette	partie,	la	plupart	des	études	recensées	concernent	les	effets	de	la	SCP	du	

thalamus	sur	 la	parole	dans	 la	maladie	de	Parkinson	et	 le	 tremblement	essentiel	

(tableau	4.1).		Sur	28	études,	22	rapportent	des	effets	négatifs	de	la	SCP	du	thalamus	

sur	 la	 parole.	 Les	 5	 autres	 études	montrent	 que	 la	 SCP	 du	 thalamus	 améliore	 le	

contrôle	 laryngé	 (Kundu	 et	 al.,	 2018;	 Sataloff	 et	 al.,	 2002).	 Les	 paramètres	 de	

stimulations	étant	plus	hauts	dans	le	tremblement	essentiel,	le	risque	de	développer	

ou	 d’aggraver	 des	 troubles	 de	 la	 parole	 et	 de	 la	 voix	 est	 plus	 élevé	 que	 dans	 la	

maladie	de	Parkinson	(Alomar	et	al.,	2017).		

	

1.1.2. Dégradations	
	

La	 dégradation	 de	 la	 parole	 est	 souvent	 due	 à	 la	 latéralisation	 des	 électrodes.	

Effectivement,	les	troubles	de	la	parole	sont	plus	nombreux	lorsque	la	stimulation	

est	bilatérale	(Baizabal-Carvallo	et	al.,	2014;	Bryant	et	al.,	2003;	Hamel	et	al.,	2007;	

Hariz	et	al.,	2008;	Putzke	et	al.,	2003,	2004,	2005;	Tarsy	et	al.,	2005).	Une	étude	

rapporte	 que	 pour	 le	 tremblement	 essentiel,	 39,2%	 des	 patients	 opérés	

bilatéralement	dans	le	Vim	ont	une	dysarthrie	induite	comparée	à	11%	des	patients	

opérés	unilatéralement	(Alomar	et	al.,	2017).	En	effet,	la	SCP	du	Vim	augmente	la	

dysarthrie	chez	63%	des	patients	opérés	bilatéralement	contre	17%	des	patients	

opérés	unilatéralement	(Pahwa	et	al.,	2006a).	Concernant	le	contrôle	laryngé,	la	SCP	

du	Vim	peut	provoquer	des	 contractions	 excessives	des	muscles	 laryngés	 et	 une	

tension	des	cordes	vocales	(Pützer	et	al.,	2007a,	2017).	Enfin,	l’étude	de	Becker	et	

al.,	(2017)	rapportent	que	le	débit	de	parole	et	l’intelligibilité	peuvent	diminuer.	
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Tableau	4.1	récapitulatif	des	études	rapportant	des	données	sur	les	effets	de	la	SCP	du	thalamus	dans	la	parole.	
	

Auteur,	année	 Cibles	de	stimulation	 Patients	 Durée	SCP	(mois)	 Effet	de	la	SCP	
(Duff	&	Sime,	1997)	 Vim	 9	MP,	6	ET	 12	 (--)	

(Carpenter	et	al.,	1998)	 Vim-UNI	(5),	Vim-BI	(2)	 7	ET	 32	 (--)	
(Sataloff	et	al.,	2002)	 Vim-BI	 1	ET,	1	MP	 -	 (++)	
(Bryant	et	al.,	2003)	 Vim-UNI	(12),	Vim-BI	(4)	 16	ET	 -	 (--)	
(Putzke	et	al.,	2003)	 Vim-UNI	(12),	Vim-BI	(4)	 21	MP	 36	 	(--)	
(Putzke	et	al.,	2004)	 Vim-UNI	(29),	Vim-BI	(23)	 52	ET	 36	 	(--)	
(Putzke	et	al.,	2005)	 Vim-UNI,	Vim-BI	 22	ET	 36	 	(--)	/	(++)	
(Tarsy	et	al.,	2005)	 Vim-UNI	(13),	Vim-BI	(4)	 17	MP	 66	 	(--)	
(Hamel	et	al.,	2007)	 VL-BI	 8	ET,	2	SEP,	1	ataxie	 -	 	(--)	

(Pahwa	et	al.,	2006)	
Vim-UNI	(18	ET),	(11MP)	
Vim-BI	(8	ET),	(8	MP)	 26	ET,	19	MP	 60	 	(--)	

(Pützer	et	al.,	2007a)	 Vim-UNI,	Vim-BI	 7	MS	 -	 	(--)	
(Hariz	et	al.,	2008)	 Vim-UNI	(32),	Vim-BI	(6)	 38	MP	 79	 	(--)	

(Kronenbuerger	et	al.,	2009)	 VL-UNI	(8),	VL-BI	(4)	 12	ET	 35	 	(++)	
(Baizabal-Carvallo	et	al.,	2014)	 Vim-UNI,	Vim-BI	 13	ET	 132	 	(--)	

(Mücke	et	al.,	2014)	 Vim-UNI	(2),	Vim-BI	(14)	 16	ET	 47	 	(--)	
(Pauls	et	al.,	2014)	 Vim-BI,	Voa-BI	 7	dystonie	 -	 	(--)	

(Matsumoto	et	al.,	2016)	 VL-BI	 18	ET	 3	 	(--)	
(Becker	et	al.,	2017)	 Vim-BI	 16	ET	 -	 	(--)	
(Pützer	et	al.,	2017)	 Vim-UNI,	Vim-BI	 8	MS	 -	 	(--)	
(Kundu	et	al.,	2018)	 Vim-UNI	(8),	Vim-BI	(12)	 30	ET	 -	 	(++)	
(Alomar	et	al.,	2017)	 Vim-UNI,	Vim-BI	 572	ET	/	MP	 72	 	(--)	
(Bot	et	al.,	2018)	 Vim-BI-UNI,	PSA-BI-UNI	 17	ET	 -	 	(--)	

(Holslag	et	al.,	2018)	 Vim-UNI,	Vim-BI	 44	ET	 -	 (--)	
(Martinez-Ramirez	et	al.,	2018)	 CMpf,	GPi-BI	 51	TS	 12	 	(--)	

(Mücke	et	al.,	2018)	 Vim	 12	ET	 49	 	(--)	
(Avecillas-Chasin	et	al.,	2018)	 Vim	 7	ET	 -	 	(++)	

(Becker	et	al.,	2020)	 Vim	&	PSA	 13	ET	 -	 (--)	
(Mitchell	et	al.,	2019)	 Vim-UNI	(119),	Vim-BI	(39)	 158	ET	 6	 (--)	
Nombre	d’article	=	28	 	 	 	 22/28	(--)	/	5/28	(++)	

(--)	:	dégradation,	 (++)	:	amélioration	;	ET	:	 tremblement	essentiel,	MP	:	maladie	de	Parkinson,	SEP	:	sclérose	en	plaque,	MS	:	syndrome	de	

meige,	TS	:	syndrome	de	Gilles	de	la	Tourette	;	UNI	:	unilatéral,	BI	:	bilatéral	;	Vim	:	noyau	ventromédian	du	thalamus,	VL	:	noyau	ventrolatéral	

du	thalamus,	CM-Pf	:	noyaux	centromédian	parafasciculaire	du	thalamus,	PSA	:	aire	postérieure	sous-thalamique.
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1.2. Stimulation	cérébrale	profonde	du	
NST	:	impact	sur	la	parole	

	
Concernant	la	SCP	du	NST,	la	plupart	des	études	recensées	concernent	la	maladie	de	

Parkinson	 et	 le	 tremblement	 essentiel	 (tableau	 4.2).	 	 Les	 premiers	 travaux	 sur	

l’impact	de	la	SCP	du	NST	sur	la	parole	dans	la	MP	montrent	que	la	stimulation	du	

NST	a	un	effet	bénéfique	à	 long	 terme	sur	 la	motricité	des	organes	articulatoires	

impliqués	dans	la	production	de	la	parole	(Gentil	et	al.,	2001;	Pinto	et	al.,	2003).	De	

plus,	 des	 bénéfices	 sont	 trouvés	 pour	 le	 contrôle	 respiratoire,	 laryngé	 et	

articulatoire,	 suggérant	 que	 la	 SCP	 du	 NST	 module	 les	 structures	 neuronales	

impliquées	dans	la	production	de	la	parole	(Gentil	et	al.,	2003).		

1.2.1. Améliorations		
	
Plus	 précisément,	 les	 études	 acoustiques	 permettent	 de	 quantifier	 plusieurs	

améliorations	 des	 caractéristiques	 de	 la	 parole	 induite	 par	 la	 SCP	 du	 NST.	

L’amélioration	 du	 contrôle	 articulatoire	 et	 supralaryngé	 se	 manifeste	 par	 une	

augmentation	de	la	force	des	gestes	articulatoires	(Gentil	et	al.,	2000;	Karlsson	et	al.,	

2014;	Martel	Sauvageau	et	al.,	2014).	Il	semblerait	que	la	stimulation	engendre	une	

normalisation	 de	 l’hypokinésie	 articulatoire	 (Tanaka	 et	 al.,	 2016).	 		 Le	 contrôle	

pneumophonatoire	 se	 manifeste	 par	 une	 augmentation	 de	 la	 durée	 du	 temps	

maximal	de	phonation	et	des	groupes	de	souffles	pendant	la	production	de	/pataka/	

(Pinto	 et	 al.,	 2014).	 Le	 contrôle	 laryngé	se	 manifeste	 par	 une	 augmentation	 du	

rapport	 harmonique	 bruit,	 de	 l’intensité	 et	 de	 la	 variabilité	 de	 la	 fréquence	

fondamentale	(Karlsson	et	al.,	2013;	Lundgren	et	al.,	2011;	D.	Sidtis	&	Sidtis,	2017).	

Puis,	par	une	diminution	de	la	variation	excessive	de	la	f0	(jitter)	et	de	l’intensité	

(shimmer),	et	du	tremblement	de	la	voix	(D’Alatri	et	al.,	2008;	Karlsson	et	al.,	2019a;	

Mate	et	al.,	2012).	Il	semblerait	que	la	stimulation	induise	une	baisse	de	la	rigidité	

des	 muscles	 laryngés	 améliorant	 ainsi	 la	 phonation	 (Dromey	 et	 al.,	 2000).	

L’amélioration	 de	 la	 prosodie	 se	 manifeste	 par	 une	 augmentation	 du	 débit	

articulatoire	et	l’augmentation	de	l’intensité	de	la	voix	montre	que	les	paramètres	

prosodiques	peuvent	s’améliorer	(Karlsson	et	al.,	2012,	2013;	Lundgren	et	al.,	2011;	

Skodda	et	al.,	2014).	Par	ailleurs,	d’un	point	de	vue	perceptif,	 l’intelligibilité	de	la	
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parole	est	parfois	améliorée	 tout	comme	 l’item	parole	3.1	de	 l’UPDRS	(Atkinson-

Clement	et	al.,	2017).		

	

Cependant,	une	étude	rapporte	que	2	patients	sur	4	ont	une	dysarthrie	induite	par	

la	 SCP	 du	 NST	 (Pinto	 et	 al.,	 2005).	 L’interprétation	 de	 ces	 résultats	 est	 que	 la	

stimulation	du	NST	peut	 aggraver	 la	parole	du	 fait	de	 la	diffusion	du	 courant	 en	

dehors	de	la	cible,	vers	les	fibres	corticobulbaires	(Pinto	et	al.,	2005;	Tripoliti	et	al.,	

2008;	Tripoliti	et	al.,	2011).	Le	contrôle	articulatoire	et	supralaryngé	peut	parfois	

être	dégradé	se	manifestant	par	une	difficulté	à	produire	 les	gestes	articulatoires	

symétriquement	(Pützer	et	al.,	2007a;	Tsuboi	et	al.,	2015).		Dans	ce	sens,	les	gestes	

articulatoires	pour	produire	 les	voyelles	peuvent	être	contraints	et	augmenter	 la	

variabilité	du	temps	de	production	entre	les	syllabes	/pa/	(Sidtis	et	al.,	2016;	Skodda	

et	al.,	2011).	

1.2.2. Dégradations		
	
Concernant	le	contrôle	laryngé,	le	paramètre	le	plus	souvent	impacté	par	la	SCP	du	

NST	est	 l’intensité.	Une	étude	rapporte	que	35%	des	patients	ont	développé	une	

hypophonie	(Romito	et	al.,	2009).	Ce	résultat	a	été	rapporté	dans	une	autre	étude	

mais	 uniquement	 chez	 les	 femmes	 (Tanaka	 et	 al.,	 2015).		 La	 voix	 est	 corrélée	 à	

l’intelligibilité	:	plus	 l’intelligibilité	est	dégradée,	plus	 les	patients	ont	un	ressenti	

négatif	de	leur	trouble	de	la	voix	évalué	par	le	VHI	(Frost	et	al.,	2010).	De	plus,	une	

étude	rapporte	que	la	stimulation	du	NST	à	haute	intensité	(4	volts)	peut	induire	des	

contractions	 musculaires	 du	 larynx	 comme	 dans	 la	 dysphonie	 spasmodique	

(Tripoliti	et	al.,	2008).		

Enfin,	les	aspects	langagiers	tels	que	les	compétences	pragmatiques	et	l’accès	lexical	

peuvent	être	impactés	par	la	SCP	du	NST	(Batens	et	al.,	2015;	Schulz	et	al.,	2012;	Van	

Lier	et	al.,	2016).	La	prosodie	peut	également	être	impactée,	une	étude	montre	que	

malgré	une	baisse	de	la	durée	des	pauses,	les	pauses	non-syntaxiques	sont	en	hausse	

(Ahn	et	al.,	2014).	 	 Il	a	été	rapporté	que	 la	stimulation	du	NST	aggravait	 le	débit	

d’articulation	et	 la	modulation	de	hauteur	de	 la	F0	(rang	minimum	et	maximum)	

chez	 des	 patients	 atteints	 de	 MP	 (Duez	 et	 al.,	 2012).	 Le	 ralentissement	 de	 la	

production	de	syllabes	et	du	débit	de	parole	et	d’articulation	serait	lié	à	la	préférence	
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hémisphérique	du	langage	pour	98%	des	patients	opéré	dans	le	NST	gauche	(Wang	

et	al.,	2006).	Le	bégaiement	est	un	trouble	de	la	parole	pouvant	être	induit	par	la	

SCP	du	NST	et	 cela	malgré	un	arrêt	des	paramètres	de	 stimulation	 (Picillo	 et	 al.,	

2017).			
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Tableau	4.2	récapitulatif	des	études	rapportant	des	données	sur	les	effets	de	la	SCP	du	NST	dans	la	parole.	
	

Auteur,	année	 Cibles	de	stimulation	 Patients	 Durée	SCP	(mois)	 Effet	de	la	SCP	
(Dromey	et	al.,	2000)	 NST-BI	 7	MP	 6	 	(++)	
(Gentil	et	al.,	2000)	 Vim-BI,	NST-BI	 4	MP	 96	 	(++)	
(Thobois	et	al.,	2002)	 NST-BI	 18	MP	 12	 	(--)	
(Landi	et	al.,	2003)	 NST-BI	 48	MP	 12	 	(--)	/	(++)	
(Whelan	et	al.,	2003)	 NST-BI	 21	MP	 3	 	(++)	
(Krause	et	al.,	2004)	 NST-BI	 27	MP	 30	 	(--)	
(Plaha	et	al.,	2004)	 NST-BI-UNI	 4	ET	 12	 	(++)	

(Schüpbach	et	al.,	2005)	 NST-BI	 37	MP	 60	 	(--)	
(Törnqvist	et	al.,	2005)	 NST-BI	 10	MP	 15	 	(--)	

(Rodriguez-Oroz	et	al.,	2005)	 NST-BI,	GPi-BI	 49	MP	 48	 	(--)	
(Guehl	et	al.,	2006)	 NST-BI	 44	MP	 12	 	(--)	

(Østergaard	&	Aa	Sunde,	2006)	 NST-BI	 26	MP	 48	 	(--)	
(Wang	et	al.,	2006)	 NST-UNI	 20	MP	 6	 	(--)	/	(++)	
(Zhang	et	al.,	2006)	 NST-BI	 46	MP	 45	 	(--)	
(Derost	et	al.,	2007)	 NST-BI	 53	MP	(jeunes),	34	MP	(âgés)	 24	 	(--)	
(Tabbal	et	al.,	2007)	 NST-BI	 72	MP	 6	 	(++)	
(D’Alatri	et	al.,	2008)	 NST-BI	 12	MP	 60	 	(++)	

(Klostermann	et	al.,	2008)	 NST-BI	 19	MP	 31	 	(--)	/	(++)	
(Lee	et	al.,	2008)	 NST-BI,	NST-UNI	(10)	 19	MP	 -	 	(++)	
(Paek	et	al.,	2008)	 NST-BI	 53	MP	 6	 (--)	/	(++)	
(Pützer	et	al.,	2008)	 NST-BI	 9	MP	 -	 	(--)	/	(++)	
(Tripoliti	et	al.,	2008)	 NST-BI	 14	MP	 14	 	(--)	
(Hariz	et	al.,	2008)	 NST-BI,	GPi-BI	 49	MP	(NST),	20	MP	(GPi)	 4	 	(--)	

(Gervais-Bernard	et	al.,	2009)	 NST-BI	 23	MP	 60	 	(--)	
(Romito	et	al.,	2009)	 NST-BI	 20	MP	 60	 	(--)	
(Tassorelli	et	al.,	2009)	 NST-BI	 34	MP	 12	 	(--)	
(Zhou	et	al.,	2009)	 NST-BI	(9),	NST-UNI	(10)	 10	MP,	(Ldopa)	19	MP	 -	 (++)	
(Aström	et	al.,	2010)	 NST-BI	 10	MP	 6	 	(--)	

(Cantiniaux	et	al.,	2010)	 NST-BI	 11	MP	 -	 	(--)	
(Frost	et	al.,	2010)	 NST-BI	 20	MP	 12	 	(--)	

(Hammer	et	al.,	2010)	 NST-BI	 18	MP	 12	 	(++)	
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(Nunta-Aree	et	al.,	2010)	 NST-BI	 27	MP	 24	 	(--)	
(	Sidtis	et	al.,	2010)	 NST-BI	 7	MP	 21	 	(++)	
(Jones	et	al.,	2010)	 GPi-BI	(1),	UNI	(4),	NST-BI(3),UNI(4)	 5	MP	 13	 	(++)	
(Chen	et	al.,	2011)	 NST-BI	 52	MP	 -	 	(--)	

(Chenausky	et	al.,	2011)	 NST-BI	 10	MP	 -	 	(--)	
(	Dromey	&	Bjarnason,	2011)	 NST-BI	 6	MP	 -	 	(--)	

(Hammer	et	al.,	2011)	 NST-BI	 17	MP	 12	 	(++)	
(Hartinger	et	al.,	2011)	 NST-BI	 2	MP	 12	 	(--)	/	(++)	
(Merola	et	al.,	2011)	 NST-BI	 19	MP	 12	 	(--)	
(Moreau	et	al.,	2011)	 NST-BI	 11	MP	 96	 	(++)	
(Paek	et	al.,	2011)	 NST-BI	 44	MP	 12	 	(--)	/	(++)	
(Skodda	et	al.,	2011)	 NST-BI	 22	MP	 24	 	(--)	
(Spielman	et	al.,	2011)	 NST-BI	 4	MP	 32	 (++)	
(Tripoliti	et	al.,	2011)	 NST-BI	 32	MP	 12	 	(--)	
(Umemura	et	al.,	2011)	 NST-BI	 180	MP	 -	 	(--)	
(Karlsson	et	al.,	2011)	 NST-BI	(6),	NST-UNI	(1)		 7	MP	 24	 	(--)	/	(++)	
(Lundgren	et	al.,	2011)	 NST-BI	(6),	NST-UNI	(2)		 8	MP	 12	 	(++)	
(Robertson	et	al.,	2011)	 GPi-BI,	NST-BI	 13	MP	 6	 	(--	)	/	(++)	
(Kahn	et	al.,	2012)	 NST-BI	 51	MP	 -	 	(--)	
(Mate	et	al.,	2012)	 NST-BI	 25	MP	 -	 	(++)	
(Okun	et	al.,	2012)	 NST-BI	 101	MP	 12	 	(--)	
(Schulz	et	al.,	2012)	 NST-BI	 12	MP	 17	 	(--)	/	(++)	
(Karlsson	et	al.,	2012)	 NST-BI(6),	NST-UNI(2)		 8	MP	 12	 	(--)	

(Stegemöller	et	al.,	2013)	 NST-BI	 17	MP	 31	 	(--)	
(Karlsson	et	al.,	2013)	 NST-BI(6),	NST-UNI(2)		 8	MP	 12	 	(++)	
(Fytagoridis	et	al.,	2013)	 PSA-BI	 28	ET	 -	 	(--)	

(Ahn	et	al.,	2014)	 NST-BI	 7	MP	 26	 	(--)	/	(++)	
(Aviles-Olmos	et	al.,	2014)	 NST-BI	 41	MP	 96	 (--)	

(Martel	Sauvageau	et	al.,	2014)	 NST-BI	 8	MP	 44	 	(++)	
(Skodda	et	al.,	2014)	 NST-BI	 38	MP	 42	 	(--)	/	(++)	
(Tripoliti	et	al.,	2014)	 NST-BI	 54	MP	 12	 (--)	
(Barbe	et	al.,	2014)	 NST-BI	(ADBS)	 26	ET	 -	 (--)	
(Karlsson	et	al.,	2014)	 NST-BI(7),	NST-UNI(2),	cZi-BI	(10)	 9	MP	 12	 	(++)	
(Pinto	et	al.,	2014)	 NST-BI,	PPNa-BI	 7	MP	 12	 (--)	/	(++)	
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(Batens	et	al.,	2015)	 NST-BI	 14	MP	 45	 (--)	/	(++)	
(Chiou	et	al.,	2015)	 NST-BI	 62	MP	 -	 	(--)	
(Eklund	et	al.,	2015)	 NST-BI-UNI,	cZi-BI	 9	MP	(NST),	10	MP	(Czi)	 12	 (--)	

(	Sauvageau	et	al.,	2015)	 NST-BI	 7	MP	 12	 	(--)	/	(++)	
(Tanaka	et	al.,	2015)	 NST-BI	 40	MP	 6	 	(--)	

(Timmermann	et	al.,	2015)	 NST-BI	 40	MP	 -	 	(--)	
(Tsuboi	et	al.,	2015a)	 NST-BI	 25	MP	 31	 	(--)	
(Tsuboi	et	al.,	2015b)	 NST-BI	 151	MP	 30	 	(--)	
(Farris	&	Giroux,	2016)	 NST-BI	 29	MP	 27	 (--)	
(Lemaire	et	al.,	2016)	 NST-BI	 53	MP	 12	 (--)	
(Little	et	al.,	2016)	 NST-BI	 8	MP	 6	jours	 (++)	
(Sidtis	et	al.,	2016)	 NST-BI	 8	MP	 24	 	(--)	
(Tanaka	et	al.,	2016)	 NST-BI	 97	MP	 -	 	(++)	
(Zibetti	et	al.,	2016)	 NST-BI	 50	MP	 6	 (++)	

(Atkinson-Clement	et	al.,	2017)	 NST-BI	 11	MP	 8	 	(++)	
(Fenoy	et	al.,	2017)	 NST-BI	 35	MP	 >	3	 	(--)	

(Mahlknecht	et	al.,	2017)	 NST-BI	 20	MP	 12	 	(--)	
(Martel-Sauvageau	&	Tjaden,	2017)	 NST-BI	 8	MP	 4	 	(--)	/	(++)	

(Picillo	et	al.,	2017)	 NST-BI-UNI,	GPi-BI-UNI	 16	MP	 -	 	(--)	/	(++)	
(Tsuboi	et	al.,	2017)	 NST-BI	 32	MP	 12	 	(--)	
(Sidtis	&	Sidtis,	2017)	 NST-BI	 6	MP	 56	 (--)	/	(++)	
(Brodsky	et	al.,	2017)	 NST,	GPi	 30	MP	endormis,	30	MP	éveillés	 	 	(--)	
(Blasberg	et	al.,	2018)	 NST-BI	 48	MP	endormis,	48	MP	éveillés	 12	 	(--)	
(Dayal	et	al.,	2018)	 NST-BI	 15	MP	 12	 (--)	
(Knowles	et	al.,	2018)	 NST-BI	 12	MP	 6	 (++)	
(Koivu	et	al.,	2018)	 NST-BI	 87	MP	 -	 	(--)	
(Yilmaz	et	al.,	2018)	 NST-BI	 16	MP	 6	 	(++)	
(Karlsson	et	al.,	2019)	 NST-BI	(3),	UNI	(5)		 8	MP	(NST),	14	MP	(Czi)	 12	 	(--)	/	(++)	
(Low	et	al.,	2019)	 PSA	 34	MP	&	ET	 60	 	(++)	

(Chrabaszcz	et	al.,	2019)	 NST	 11	MP	 -	 (++)	
(Strotzer	et	al.,	2019)	 NST	 21	MP	 48	 	(--)	

(Abeyesekera	et	al.,	2019)	 NST	 10	MP	 -	 	(++)	
(Behroozmand	et	al.,	2019)	 NST	 10	MP	 36	 	(++)	

(Dayal	et	al.,	2020)	 NST	 16	MP	 78	 	(++)	
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(Fabbri	et	al.,	2019)	 NST	 20	MP	 82	 	(++)	
(Grover	et	al.,	2019)	 NST	 15	MP	 -	 	(++)	
(Karl	et	al.,	2019)	 NST	 70	MP	 83	 (++)	

(Phokaewvarangkul	et	al.,	2019)	 NST	 50	MP	 120	 	(--)	
(Prent	et	al.,	2019)	 NST	 35	MP	 -	 	(--)	

(Razmkon	et	al.,	2019)	 NST	 34	MP	 -	 	(--)	
(Romann	et	al.,	2019)	 NST	 16	MP	 7	 	(--)	
(Sharma	et	al.,	2020)	 NST	 260	MP	 12	 	(--)	
(Tankus	&	Fried,	2019)	 NST	 18	MP	 -	 (--)	
Nombre	d’études	=	121	 	 	 	 75/109	(--)	/	52/109	(++)	

(--)	:	dégradation,	 (++)	:	 amélioration	;	ET	:	 tremblement	essentiel,	MP	:	maladie	de	Parkinson	 ;	UNI	:	unilatéral,	BI	:	bilatéral	;	NST	:	noyau	sous-
thalamique,	GPi	:	Globus	pallidus	interne,	PPNa	:	noyau	pédonculopontin,	cZi	:	caudal	zona	incerta,	PSA	:	aire	postérieure	sous-thalamique	;	Ldopa	:	
lévodopa.	
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1.3. Stimulation	cérébrale	profonde	du	
GPi	:	impact	sur	la	parole	

	

1.3.1. Améliorations		
	
Les	effets	de	la	SCP	du	GPi	sur	la	parole	ont	principalement	été	rapportés	dans	la	

dystonie	 (tableau	4.3).	 	La	SCP	du	GPi	 semblerait	 avoir	des	effets	positifs	 sur	 les	

dystonies	 focales	 telles	 que	 la	 dystonie	 cervicale	 et	 la	 dysphonie	 spasmodique	

(Ghang	et	al.,	2010;	Risch	et	al.,	2015).	Dans	ce	sens,	l’étude	de	Risch	et	al.,	(2015)	

montre	que	les	patients	atteints	de	dystonie	DYT6	ont	une	amélioration	de	la	parole	

et	de	la	motricité	globale	(score	moteur	total	de	la	BFMDRS).	De	même,	plusieurs	

études	 rapportent	 que	 le	 sous-item	 «	 parole	 et	 déglutition	»	de	 la	 BFMDRS	 est	

amélioré	 chez	19%	à	80	%	des	patients	 (Chung	et	 al.,	 2014;	Sobstyl	 et	 al.,	 2017;	

Ghang	et	al.,	2010;	Keen	et	al.,	2014;	Sensi	et	al.,	2009).	Plus	particulièrement,	chez	

des	patients	qui	avaient	des	troubles	articulatoires	et/ou	une	parole	inintelligible	

avant	 l’opération	(Sensi	et	al.,	2009).	Les	caractéristiques	propres	à	 la	dysarthrie	

hyperkinétique	telles	que	les	spasmes	des	muscles	orofaciaux	et	les	mouvements	de	

langue	typiques	d’une	dystonie	oromandibulaire	ont	tendance	à	diminuer	(Chung	et	

al.,	 2014;	 Robertson	 et	 al.,	 2011).	 Ces	 résultats	 sont	 confirmés	 par	 le	 sous-item	

«	bouche	»	de	la	BFMDRS	qui	s’améliore	chez	50%	à	80%	des	patients	(Jeong	et	al.,	

2009;	Reese	et	al.,	2011;	Sobstyl	et	al.,	2017).		

Cependant,	il	est	important	de	prendre	en	compte	le	profil	des	patients.	L’étiologie	

de	la	dystonie	est	un	facteur	important	à	considérer	puisque	les	troubles	de	la	parole	

aggravés	ou	induits	par	la	SCP	ne	sont	pas	nécessairement	un	effet	secondaire	de	la	

SCP	du	GPi	(Risch	et	al.,	2015).	L’étude	de	Risch	et	al.,	(2015)	montre	que	les	patients	

atteints	de	dysphonie	spasmodique	(SD)	peuvent	bénéficier	d’une	amélioration	de	

la	parole,	alors	que	les	patients	atteints	de	dystonie	cervicale	(DC)	peuvent	avoir	un	

bégaiement	 et	 une	 dysarthrie	 induite	 avec	 une	 aggravation	 du	 contrôle	

pneumophonatoire,	 du	 rythme	 de	 la	 parole	 et	 du	 contrôle	 laryngé	 (Risch	 et	 al.,	

2015).	Dans	ce	sens,	une	étude	montre	que	la	SCP	du	GPi	dans	la	dystonie	améliore	

les	caractéristiques	de	la	dysarthrie	hyperkinétique,	et	à	l’inverse,	elle	a	tendance	à	
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induire	des	symptômes	caractéristiques	de	la	dysarthrie	hypokinétique	(Rusz	et	al.,	

2018a).		

1.3.2. Dégradations		
	
Un	déclin	important	du	contrôle	moteur	de	la	parole	a	été	observé	7	mois	après	la	

SCP	du	GPi	(Timmermann	et	al.,	2010).	Les	patients	dystoniques	traités	par	la	SCP	

du	GPi	peuvent	avoir	une	diminution	de	l'intelligibilité	de	la	parole,	une	dégradation	

des	mouvements	orofaciaux,	une	protrusion	de	la	langue	avec	des	grimaces	faciales	

(Limotai	et	al.,	2011;	Miquel	et	al.,	2013;	Sensi	et	al.,	2009).	La	dysarthrie	peut	aussi	

être	 associée	 à	 des	 difficultés	 de	 déglutition	 et	 de	 communication	 (Jeong	 et	 al.,	

2009).	Enfin,	 les	aspects	cognitivo-linguistiques	de	plus	haut	niveau	peuvent	être	

impactés	par	 la	 stimulation	du	GPi.	Par	 exemple,	plusieurs	 études	 rapportent	un	

bégaiement	induit	chez	des	patients	dystoniques	(Limotai	et	al.,	2011;	Nebel	et	al.,	

2009).
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Tableau	4.3	récapitulatif	des	études	rapportant	des	données	sur	les	effets	de	la	SCP	du	GPi	dans	la	parole.	
	

Auteur,	année	 Cibles	de	stimulation	 Patients	 Durée	SCP	(mois)	 Effet	de	la	SCP	
(Ghika	et	al.,	1998)	 GPi-BI	 6	MP	 24	 	(--)	
(Kupsch	et	al.,	2006)	 GPi-BI	 60	DGI	 6	 	(--)	
(Isaias	et	al.,	2009)	 GPi-BI	(28),	UNI	(2)	 30	DGI	 	 	(--)	
(Jeong	et	al.,	2009)	 GPi-BI	 6	DC	 19	 	(--)	
(Nebel	et	al.,	2009)	 GPi-BI	 1	DGI,	1	DS	 -	 	(--)	
(Sensi	et	al.,	2009)	 GPi-BI	 11	Ds	 3	 	(++)	
(Ghang	et	al.,	2010)	 GPi-BI	 11	MS	 23	 	(++)	
(Groen	et	al.,	2010)	 GPi-BI	 4	Dystonie	DYT6	 -	 	(++)	

(Mehrkens	et	al.,	2010)	 GPi-BI	 5	DGI	 36	 	(--)	
(Timmermann	et	al.,	2010)	 GPi-BI	 23	Dystonie	 15	 	(--)	
(Limotai	et	al.,	2011)	 GPi-BI	(4),	UNI	(2)	 6	DF	 42	 	(--)	
(Reese	et	al.,	2011)	 GPi-BI	 12	MS	 78	 	(--)	/	(++)	

(Robertson	et	al.,	2011)	 GPi-BI,	NST-BI	 13	MP	 6	 	(++)	
(Chung	et	al.,	2014)	 GPi-BI	 2	OMD	 36	 	(++)	
(Miquel	et	al.,	2013)	 GPi-BI	 15	MH	 30	 	(--)	
(Keen	et	al.,	2014)	 GPi-BI	 5	Dystonie	(enfant)	 24	 	(++)	
(Reese	et	al.,	2014)	 GPi-BI	 3	DI	 36	 	(--)	

(Volkmann	et	al.,	2014)	 GPi-BI	 32	DC	 24	 	(--)	
(Risch	et	al.,	2015)	 GPi-BI	 15	DP	 56	 (--)	/	(++)	

(Delorme	et	al.,	2016)	 GPi-BI	 3	MH	 22	 (--)	
(Liu	et	al.,	2018)	 GPi-BI	 6	MH	 22	 	(--)	

(Sobstyl	et	al.,	2017)	 GPi-BI	 6	DC	 60	 (++)	
(Pauls	et	al.,	2018)	 GPi-BI	 10	Dystonie	 28	 	(--)	
(Rusz	et	al.,	2018)	 GPi-BI	 12	DGI	 38	 	(--)	/	(++)	

(Martinez-Ramirez	et	al.,	2018)	 CMpf,	GPi-BI	 51	TS	 12	 	(--)	
(Finger	et	al.,	2020)	 GPi	 14	Dystonie	DYT1	 12	 	(--)	/	(++)	
(Tian	et	al.,	2019)	 GPi	 40	MS	 24	 	(++)	

N	=	29	 	 	 	 20/28	(--)	/	13/28	(++)	

(--)	:	dégradation,		(++)	:	amélioration	;	DGI	:	dystonie	généralisée	isolée,	Ds	:	dystonie	segmentaire,	DC	:	dystonie	cervicale,	DS	:	dysphonie	spasmodique,	DF	:	
dystonie	focale,	DI	:	dystonie	isolée,	MS	:	syndrome	de	Meige,	OMD	:	dystonie	oromandibulaire,	MH	:	maladie	de	Huntington,	MP	:	maladie	de	Parkinson,	TS	:	
syndrome	de	Gilles	de	la	Tourette,	PC	:	participants	contrôle;	UNI	:	unilatéral,	BI	:bilatéral	;	NST	:	noyau	sous-thalamique,	GPi	:	Globus	pallidus	interne,	PPNa	:	
noyau	pédonculopontin,	cZi	:	caudal	zona	incerta,	PSA	:	aire	postérieure	sous-thalamique
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1.4. Problématique	
	
L’étiologie	 de	 la	 dystonie	 semble	 conditionner	 la	 réponse	 thérapeutique	 sur	 les	

symptômes,	probablement	due	à	l'hétérogénéité	intra-	et	inter-	individuelle	(Groen	

et	al.,	2010;	Jinnah,	2019).		Même	si	la	SCP	du	GPi	est	le	traitement	de	référence	dans	

la	dystonie,	les	effets	sont	parfois	nuls	et	insuffisants	pour	environ	20%	des	patients	

(Kiss	et	al.,	2007;	Kupsch	et	al.,	2006;	Vidailhet	et	al.,	2005).	Par	conséquent,	d’autres	

cibles	 comme	 le	 thalamus	 et	 le	 noyau	 sous-thalamique	 (NST)	 peuvent	 être	 une	

alternative	 et	 une	 option	 de	 traitement	 pour	 certains	 patients	 atteints	 de	 DGI	

(Jinnah,	 2019;	 Pauls	 et	 al.,	 2014).	 La	 SCP	 du	 NST,	 par	 exemple,	 s'est	 également	

avérée	efficace	dans	des	études	pilotes	pour	la	dystonie	isolée	(Pastor-Gómez	et	al.,	

2003;	Sun	et	al.,	2007).	L’avantage	de	stimuler	cette	cible	plutôt	que	le	GPi	est	qu’elle	

offre	une	réponse	plus	rapide	avec	une	meilleure	optimisation	des	paramètres	de	

stimulation	(Sun	et	al.,	2007).	Bien	que	les	études	sur	la	thalamotomie	ont	montré	

des	bénéfices		pour	la	dystonie	généralisée,	à	notre	connaissance,	très	peu	d’étude	

ont	montré	 les	 effets	 de	 la	 SCP	du	 thalamus	dans	 la	DGI,	 peut-être	 en	 raison	du	

succès	 du	 GPi	 et	 du	 NST	 (Wichmann	 &	 DeLong,	 2016).	 Cependant,	 la	 cible	

thalamique	 (Vim	 ou	 Voa)	 est	 particulièrement	 efficace	 pour	 certaines	 formes	 de	

dystonie	focales,	telles	que	la	crampe	de	l'écrivain	(Cho	et	al.,	2009;	Fukaya	et	al.,	

2007).	 	 La	 seule	 étude	 sur	 la	 lésion	 du	 noyau	 centromédian	 (CM)	 du	 thalamus	

montre	une	amélioration	des	mouvements	hyperkinétiques	axiaux	tels	que	le	tronc	

et	le	cou	(Adams	&	Rutkin,	1965).	Ainsi,	la	combinaison	de	deux	cibles	aurait	pour	

but	d’optimiser	 le	résultat	 thérapeutique	et	d’offrir	une	alternative	 immédiate	en	

cas	d’efficacité	incomplète	de	la	cible	pallidale	seule.	En	effet,	l'objectif	est	de	trouver	

le	site	de	stimulation	optimal,	c’est-à-dire	la	«	bonne	»	cible	pour	le	«	bon	»	patient	

(Vidailhet	et	al.,	2013).	Ainsi,	cette	étude	a	pour	objectif	de	montrer	l’impact	de	la	

SCP	 du	 GPi	 associé	 à	 une	 autre	 cible	 (le	 CM	 ou	 le	 NST)	 dans	 la	 dysarthrie	

hyperkinétique	de	la	DGI;	et	de	mieux	comprendre	la	participation	des	NGC	dans	la	

production	de	la	parole	associée	à	la	DGI.	
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1.5. Hypothèses	
	
La	 SCP	 du	 GPi	 pourrait	 contribuer	 au	 relâchement	 des	 muscles	 orolaryngés	 et	

orofaciaux	impliqués	dans	la	production	de	la	parole	et	de	la	voix	(Chung	et	al.,	2014;	

Sensi	et	al.,	2009).	De	même,	un	rétablissement	des	postures	cervicales	et	du	tronc	

pourrait	participer	à	une	amélioration	du	contrôle	respiratoire	et	de	la	qualité	de	la	

voix.	 Les	 caractéristiques	 hyperkinétiques	 de	 la	 dysarthrie	 pourront	 être	

améliorées,	mais	des	caractéristiques	hypokinétiques	pourront	être	induites	(figure	

4.1)	(Rusz	et	al.,	2018a).	

	

	
Figure	4.1	Représentation	schématique	des	hypothèses	sur	la	SCP	du	GPi	et	
du	réseau	cortico-sous-cortical	(partie	1.2,	chapitre	1).	GPe,	globus	pallidus	
externe	 ;	 GPi,	 globus	 pallidus	 interne	 ;	 NST,	 noyau	 sous-thalamique	 ;	 SNr,	
Substance	 noire	 pars	 réticula	 ;	 SNc,	 substance	 noire	 pars	 compacta	 ;	 CM,	
noyau	centromédian	;	VLa,	noyau	ventrolatéral	;	RT,	noyau	réticulaire	;	PPN,	
pédonculopontin	 nucleus	 ;	 MEA,	 midbrain	 extrapyramidal	 area.	 Les	
récepteurs	striataux	de	la	dopamine	sont	D1	et	D2	;	lignes	vertes	:	projections	
inhibitrices	 ;	 lignes	 orange	 :	 projections	 excitatrices.	 Flèche	 large	 verte	:	
amélioration	;	flèche	large	rouge	:	dégradation	;	encadré	rouge	transparent	:	
voie	directe	;	ellipse	rouge	:	stimulation	du	GPi.	
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L’ajout	 du	 NST	 au	 GPi	 pourrait	 éviter	 que	 les	 caractéristiques	 hypokinétiques	

induites	 par	 la	 stimulation	 pallidale	 se	 développent.	 De	 plus,	 la	 réponse	

thérapeutique	 de	 la	 SCP	 du	 NST	 pourrait	 être	 favorable	 sur	 les	 symptômes	

dystoniques	et	de	manière	plus	rapide	que	le	GPi	seul	(Sun	et	al.,	2007).	Ainsi,	l’ajout	

de	 la	 stimulation	 du	 NST	 au	 GPi	 pourrait	 améliorer	 les	 troubles	 de	 la	 parole	

hypokinétiques	(figure	4.2).		

	

	
Figure	4.2	Représentation	schématique	des	hypothèses	sur	la	SCP	du	GPi	et	
du	réseau	cortico-sous-cortical	(partie	1.2,	chapitre	1).	GPe,	globus	pallidus	
externe	 ;	 GPi,	 globus	 pallidus	 interne	 ;	 NST,	 noyau	 sous-thalamique	 ;	 SNr,	
Substance	 noire	 pars	 réticula	 ;	 SNc,	 substance	 noire	 pars	 compacta	 ;	 CM,	
noyau	centromédian	;	VLa,	noyau	ventrolatéral	;	RT,	noyau	réticulaire	;	PPN,	
pédonculopontin	 nucleus	 ;	 MEA,	 midbrain	 extrapyramidal	 area.	 Les	
récepteurs	striataux	de	la	dopamine	sont	D1	et	D2	;	lignes	vertes	:	projections	
inhibitrices	 ;	 lignes	 orange	 :	 projections	 excitatrices.	 Flèche	 large	 verte	:	
amélioration	;	 encadré	 rouge	 transparent	:	 voie	 directe	;	 ellipse	 rouge	:	
stimulation	du	GPi.	
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Concernant	 l’ajout	 du	 CM	 au	 GPi,	 nous	 nous	 attendons	 à	 une	 amélioration	 des	

mouvements	hyperkinétiques	axiaux	tels	que	le	tronc	et	 le	cou	(Adams	&	Rutkin,	

1965).	 Il	 existe	 très	 peu	 d’études	 sur	 les	 effets	 du	 CM	 dans	 la	 parole,	 mais	 il	

semblerait	que	le	CM	n’induise	pas	de	troubles	supplémentaires	(figure	4.3)	(Andy	

&	Bhatnagar,	1991).		

	

	
Figure	4.3	Représentation	schématique	des	hypothèses	sur	la	SCP	du	GPi	et	
du	réseau	cortico-sous-cortical	(partie	1.2,	chapitre	1).	GPe,	globus	pallidus	
externe	 ;	 GPi,	 globus	 pallidus	 interne	 ;	 NST,	 noyau	 sous-thalamique	 ;	 SNr,	
Substance	 noire	 pars	 réticula	 ;	 SNc,	 substance	 noire	 pars	 compacta	 ;	 CM,	
noyau	centromédian	;	VLa,	noyau	ventrolatéral	;	RT,	noyau	réticulaire	;	PPN,	
pédonculopontin	 nucleus	 ;	 MEA,	 midbrain	 extrapyramidal	 area.	 Les	
récepteurs	striataux	de	la	dopamine	sont	D1	et	D2	;	lignes	vertes	:	projections	
inhibitrices	 ;	 lignes	 orange	 :	 projections	 excitatrices.	 Flèche	 large	 verte	:	
amélioration	;	 flèche	 large	 grise	:	 aucun	 effet	;	 encadré	 rouge	 transparent	:	
voie	directe	;	ellipse	rouge	:	stimulation	du	GPi.	
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La	dysarthrie	étant	qualifiée	de	«	stimulation	 induite	»,	 il	 est	possible	qu’elle	 soit	

aggravée	par	la	SCP	du	GPi	(Rusz	et	al.,	2018;	Tripoliti	et	al.,	2011;	Pinto	et	al.,	2010,	

2005).	Aucune	étude	nous	renseigne	sur	les	effets	de	la	SCP	du	GPi	associé	à	une	

seconde	cible	sur	la	parole.	En	dépit	des	résultats	pas	toujours	encourageants	sur	

les	effets	de	la	SCP	sur	la	voix	et	la	parole,	il	peut	y	avoir	des	avantages	à	une	double	

stimulation	du	GPi	et	du	CM	ou	du	GPi	et	du	NST,	puisque	 les	effets	 secondaires	

trouvés	avec	la	stimulation	pallidale	peuvent	être	contrebalancés	par	l’ajout	d’une	

seconde	cible.	Enfin,	l’intérêt	de	cette	investigation	est	double,	c’est	une	opportunité	

:	(1)	de	mieux	comprendre	l’impact	de	la	SCP	sur	la	dysarthrie	hyperkinétique	dans	

la	DGI	;	(2)	de	mieux	comprendre	la	participation	des	NGC	dans	les	troubles	de	la	

parole	et	de	la	voix	associé	à	la	DGI.	Ainsi,	cette	étude	novatrice	apportera	autant	de	

réponses	d’ordre	fondamental	que	clinique.	
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2.	 Méthodes	et	méthodologie	

2.1. Procédure	expérimentale	
	
Les	patients	inclus	dans	cette	étude	(n=11)	(partie	1	du	chapitre	2)	ont	bénéficié	de	

l’implantation	 bilatérale	 de	 deux	 électrodes	 de	 stimulation	(figure	 4.4).	 Tous	 les	

patients	(n=11)	ont	été	implantés	dans	une	cible	A,	le	GPi	(partie	sensori-motrice).	

Parmi	les	11	patients,	5	ont	été	implantés	dans	une	cible	B,	le	thalamus	(noyau	CM),	

les	 6	 autres	 patients	 ont	 été	 implantés	 dans	 une	 cible	 B,	 le	 NST	 (figure	 4.4).	

L’évaluation	s’est	faite	en	double-aveugle,	avec	un	protocole	randomisé	comparant	

l’état	préopératoire,	aux	conditions	de	stimulation	suivantes	(figure	4.5)	:		

- Stimulation	de	la	cible	A	(GPi)	;	

- Stimulation	des	cibles	A	et	B	(GPi+CM	ou	GPi+NST).	

	

	

Figure	4.4	Représentation	schématique	des	sites	de	stimulation	;	GPi	:	globus	
pallidus	 interne,	CM	:	noyau	centromédian	du	 thalamus,	NST	:	noyau	sous-
thalamique.		

	



199	
	

Les	 évaluations	 cliniques	 et	 les	 tâches	 de	 parole	 ont	 été	 réalisées	 de	 manière	

préopératoire	(V1)	et	à	l’issu	de	3	visites	de	suivi	:	V3,	V5	et	V7	pendant	lesquelles	

les	3	conditions	de	stimulation	possibles	sont	évaluées	(figure	4.5).	Ces	évaluations	

sont	faites	au	cours	d’une	hospitalisation	de	2-3	jours	et	la	durée	entre	les	visites	

V2/V3,	V4/V5	et	V6/V7	sont	en	moyenne	de	3	mois.	A	l’issue	des	évaluations	V3	et	

V5,	la	stimulation	est	arrêtée	pendant	1	mois,	c’est	la	période	de	«	wash-out	».	Les	

évaluations	intermédiaires	V2,	V4	et	V6	font	suites	aux	périodes	de	«	wash-out	»	afin	

de	mettre	en	route	la	stimulation	dans	la	ou	les	cibles	randomisées	:	cible	A	(GPi),	

cible	B	(CM	ou	NST)	ou	cible	A	+	B	(GPi+CM	ou	GPi+NST).	Ces	évaluations	sont	de	

courtes	durées	et	ont	pour	but	de	vérifier	la	période	écoulée	depuis	la	dernière	visite	

et	de	réajuster	si	besoin	les	paramètres	optimaux	de	stimulation.	Enfin,	lors	de	la	

dernière	visite	V7,	l’aveugle	est	levée,	le	patient	est	stimulé	dans	la	ou	les	cibles	qui	

ont	prouvé	le	meilleur	résultat	clinique	et	avec	une	stimulation	optimale.		

	

	
	
Figure	 4.5	 Évaluations	 préopératoire	 et	 postopératoires	 suivant	 les	 différentes	
visites.	V1	:	visite	1	;	V2	:	visite	2	;	V3	:	visite	4	;	V5	:	visite	5	;	V6	:	visite	6	;	V7	visite	
7.	
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2.2. Paramètres	de	stimulation	
	
L’optimisation	 des	 paramètres	 de	 stimulation	 s’est	 faite	 de	 la	manière	 suivante.	

Tous	 les	 contacts	 des	 4	 électrodes	 ont	 été	 testés	 individuellement,	 avec	 les	

paramètres	habituels,	soit	une	fréquence	à	130Hz,	une	largeur	d’impulsion	à	60	!s	
et	une	amplitude	à	75%	de	 l’amplitude	seuil	des	effets	 indésirables	pour	 chaque	

contact.	 Les	 effets	 cliniques	 de	 chaque	 plot	 stimulé	 sont	 alors	 vérifiés	 et	 notés.	

Lorsque	le	plot	de	stimulation	le	plus	efficace	(la	meilleure	amélioration,	le	moindre	

effet	négatif)	est	déterminé	de	chaque	côté	droit	et	gauche,	la	stimulation	est	mise	

en	place.	Cette	stimulation	est	laissée	au	moins	1	heure	de	manière	bilatérale.	En	cas	

d’effets	indésirables	inacceptables,	le	voltage	a	été	diminué	progressivement	et	la	

durée	de	la	période	d’observation	abrégée	si	nécessaire.	A	l’issu	de	l’optimisation	

des	paramètres	de	stimulation,	le	stimulateur	était	éteint.	Les	cliniciens	ont	indiqué	

le	choix	du	contact	thérapeutique	de	chaque	cible	et	de	chaque	électrode	pour	les	

différentes	visites	et	la	suite	de	l'étude	(tableau	4.4).
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Tableau	4.4.	Paramètres	de	stimulation	pour	chaque	patient	inclus	dans	l’étude.	

	
GPi	:	globus	pallidus	interne	;	NST	:	noyau	sous-thalamique	;	CM	:	noyau	centromédian	;	
C1	:	 contact	1	;	C2	:	 contact	2	;	A	:	amplitude	en	volt	;	L	:	 largeur	d’impulsion	en	!	;	F	:	
fréquence	en	Hertz.	Nous	n’avons	pas	pu	 récupérer	 les	paramètres	de	 stimulation	du	
patient	03	(pandémie	COVID-19).	

Patients	 Condition	 Cibles	 C1	 C2	 A	(V)	 L	(!)	 C1	 C2	 A	(V)	 L	(!)	 F	(Hz)	
	 	 	 Électrode	droit	 Électrode	gauche	 	

01	

GPi	 GPi	 1	 	 2	 60	 5	 -	 2	 60	 130	

GPi	+	NST		 GPi	 1	 -	 2	 60	 5	 -	 2	 60	 130	
NST	 2	 -	 2	 60	 6	 -	 2	 60	 130	

NST	 NST	 2	 -	 2	 60	 6	 -	 2	 60	 130	

02	

CM	 CM	 1	 -	 2.5	 60	 5	 -	 2.5	 60	 130	
GPi	 GPi	 0	 -	 3.6	 60	 5	 -	 3.7	 60	 130	

GPi	+	CM	 GPi	 0	 -	 3.6	 60	 5	 -	 3.6	 60	 130	
CM	 1	 -	 1.8	 60	 5	 -	 1.8	 60	 130	

03	

CM	 -	 -	 -	 -	 -	 -	 -	 -	 -	 -	
GPi	 -	 -	 -	 -	 -	 -	 -	 -	 -	 -	

GPi	+	CM	 -	 -	 -	 -	 -	 -	 -	 -	 -	 -	
-	 -	 -	 -	 -	 -	 -	 -	 -	 -	

04	

GPi	 GPi	 1	 -	 4	 60	 5	 -	 3	 60	 130	

GPi	+	NST	 GPi	 1	 -	 4	 60	 5	 -	 3	 60	 130	
NST	 6	 -	 1.2	 60	 3	 -	 1.2	 60	 130	

NST	 NST	 6	 -	 1.2	 60	 3	 -	 1.2	 60	 130	

05	

GPi	 GPi	 5	 -	 3.5	 60	 1	 -	 2	 60	 130	

GPi	+	NST	 GPi	 6	 -	 3.5	 60	 1	 -	 1.8	 60	 130	
NST	 6	 -	 2	 60	 1	 -	 2	 60	 130	

NST	 NST	 7	 -	 3	 60	 2	 -	 2.2	 60	 130	

06	

CM	 CM	 2	 -	 2.4	 60	 5	 -	 2.4	 60	 130	
GPi	 GPi	 0	 -	 3	 60	 5	 -	 3.3	 60	 130	

GPi	+	CM	 GPi	 0	 -	 3	 60	 5	 -	 3.3	 60	 130	
CM	 2	 -	 1.5	 60	 5	 -	 1.5	 60	 130	

07	

CM	 CM	 2	 -	 2	 60	 6	 -	 4	 60	 130	
GPi	 GPi	 2	 -	 4	 60	 5	 -	 3.2	 60	 130	

GPi	+	CM	 GPi	 2	 -	 4	 60	 5	 -	 3.2	 60	 130	
CM	 2	 -	 2	 60	 6	 -	 4	 60	 130	

08	

GPi	 GPi	 2	 -	 2.1	 60	 4	 -	 4	 60	 130	

GPi	+	NST	 GPi	 2	 -	 2.6	 60	 4	 -	 4	 60	 130	
NST	 3	 -	 2	 60	 7	 -	 2.2	 60	 130	

NST	 NST	 3	 -	 1.8	 60	 7	 -	 2.8	 60	 130	

09	
GPi	+	CM	 GPi	 1	 -	 3.2	 90	 4	 -	 3.4	 90	 130	

CM	 0	 -	 3	 60	 4	 -	 3	 60	 130	
CM	 CM	 1	 -	 3.2	 60	 4	 -	 3.2	 60	 130	
GPi	 GPi	 1	 2	 4.5	 90	 5	 6	 3.3	 90	 130	

10	

GPi	 GPi	 3	 -	 3.1	 90	 7	 -	 3	 90	 130	

GPi	+	NST	 GPi	 3	 -	 3.4	 60	 7	 -	 3.1	 90	 130	
NST	 3	 -	 2	 20	 7	 -	 2	 60	 20	

NST	 NST	 3	 -	 2	 60	 7	 -	 2	 60	 20	

11	

GPi	 GPi	 9	 -	 2.6	 60	 0	 -	 3.5	 60	 130	

GPi	+	NST	 GPi	 9	 -	 2.6	 60	 0	 -	 3.5	 60	 130	
NST	 0	 -	 2	 60	 9	 -	 2	 60	 130	

NST	 NST	 9	 -	 2	 60	 0	 -	 2	 60	 130	
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2.3. Analyses	statistiques		
	
Des	comparaisons	entre	la	condition	préopératoire	et	la	condition	post	opératoire	

GPi-seul	ont	été	réalisées.	Pour	ce	faire,	les	analyses	statistiques	ont	été	effectuées	à	

l'aide	de	Rstudio	(version	1.1.456	-	©	2009-2019	RStudio,	Inc).	Puisque	les	données	

ne	suivent	pas	la	loi	normale	(test	de	Shapiro-Wilk),	les	comparaisons	entre	les	deux	

conditions	 (préopératoire	 vs.	 GPi-seul)	 ont	 été	 effectuées	 en	 utilisant	 des	

statistiques	 non-paramétriques	 (Wilcoxon)	 pour	 les	 variables	 dépendantes	

prédéfinies	(parties	1.1,	1.2	et	1.3	du	chapitre	2).	Des	statistiques	descriptives	et	des	

analyses	individuelles	ont	été	réalisées	pour	les	évaluations	cliniques	(pourcentage	

de	 bénéfices	 et	 valeurs	 delta),	 de	 perception	 (valeurs	 delta)	 et	 de	 production	

(valeurs	 delta)	 de	 la	 parole	 afin	 de	 comparer	 la	 condition	 préopératoire	 et	 les	

conditions	postopératoires	suivantes	:		

- GPi-seul	;		

- GPi+CM	;		

- GPi+NST.		

Nous	avons	calculé	les	valeurs	delta	de	chaque	variable	dépendante	acoustiques	et	

perceptives	pour	chaque	condition.	La	formule	utilisée	est	la	suivante	:		

Delta	=	Postopératoire	(GPi-seul,	GPi+CM,	GPi+NST)	–	préopératoire	

	

Données	manquantes		

Dans	la	condition	GPi	seul,	les	enregistrements	du	patient	01	n’ont	pas	été	réalisés.	

Dans	la	condition	GPi-CM,	 le	patient	02	n’a	pas	été	enregistré	pour	 la	voyelle	/a/	

tenue	 (TMP).	 Dans	 la	 condition	GPi-seul,	 tous	 les	 enregistrements	 du	 patient	 10	

n’ont	pas	été	réalisés,	seulement,	la	voyelle	/a/	3	secondes	n’a	pas	été	enregistrée	

dans	la	condition	GPi-NST.	Dans	les	3	conditions,	les	patients	09	et	08	n’ont	pas	lu	le	

texte	en	entier	(problème	de	consigne),	de	ce	fait,	seulement	les	paramètres	suivants	

ont	 été	 analysés	 :	 variation	 de	 la	 F0	 (Hz),	 intensité	 (moyenne,	 dB),	 variation	 de	

l’intensité	(dB),	débit	de	parole	et	d’articulatoire.	Les	patients	03	(GPi-seul,	GPI+CM)	

et	06	(3	conditions)	ayant	une	parole	intelligibilité	n’ont	pas	pu	être	analysé	pour	la	

lecture	de	texte.  	
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2.4. Résultats	
2.4.1. Évaluations	cliniques	

	
Comparaisons	de	groupes	

Il	existe	une	différence	significative	(p<0.05)	entre	la	condition	pré-opératoire	et	la	

condition	GPi	 (tableau	4.5).	Le	score	motricité	globale	de	 la	BFMDRS	diminue	de	

42%	(figure	4.6	A.),	celui	des	membres	inférieurs	de	54%	(droite)	et	42%	(gauche),	

celui	des	membres	supérieurs	de	46%	(droit)	et	49%	(gauche),	celui	du	tronc	de	

52%	(figure	4.6	B.)	et	celui	de	la	bouche	de	62%	(figure	4.6	C.).	Aucune	différence	

significative	n’est	trouvée	pour	les	autres	sous-scores	de	la	BFMDRS	(tableau	4.5)	et	

tous	les	scores	de	la	GRBAS.		

	

	

	
	

	
Figure	4.6	Différences	significatives	(p<0.05)	entre	la	condition	préopératoire	et	GPi-
seul	 pour	 l’ensemble	 des	 patients,	 les	 scores	 de	 l’évaluation	 clinique	 BFMDRS	:	
motricité	globale	(A),	tronc	(B)	et	bouche	(C).		

p = 0.05 p = 0.05 B. 
C. 

p = 0.002 A. 
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La	SCP	du	GPi	associé	au	CM	diminue	les	scores	de	la	BFMDRS-motrice	:	motricité	

globale	(53%),	yeux	(67%),	bouche	(75%),	cou	(60%),	membres	inférieurs	(45%)	

et	supérieurs	(36%)	;	les	sous-scores	de	la	BFMDRS	activité	de	la	vie	quotidienne	:	

main	et	nutrition	de	40%.		

La	SCP	du	GPi	associé	au	NST	diminue	les	sous-scores	de	la	BFMDRS-motrice	:	yeux	

(75%)	et	tronc	(43%)	;	le	sous-score	de	la	BFMDRS	activité	de	la	vie	quotidienne	:	

alimentation	 (44	%).	 Le	 sous-score	 parole	 et	 déglutition	 de	 la	 BFMDRS	motrice	

augmente	de	45%.	

	
Tableau	4.5	Comparaison	entre	les	conditions	préopératoire	et	postopératoire	(GPi-
seul,	GPi-CM,	GPi-NST)	pour	la	BFMDRS	motrice.		
	

	
	
Moyenne	et	écart-type	;	%	:	pourcentage	de	changement	;	n	:	nombre	de	patient	avec	
DGI.	 	 GPi	:	 globus	 pallidus	 interne	;	 NST	:	 noyau	 sous-thalamique	;	 CM	:	 noyau	
centromédian	du	thalamus.	

	

Comparaisons	individuelles	

Les	statistiques	descriptives	individuelles	montrent	que	(tableau	4.6)	:		

- La	SCP	du	GPi-seul	améliore	la	parole	(patients	05,	06),	la	bouche	(patients	

01,	 03,	 06,	 09,	 10),	 la	 dystonie	 cervicale	 (patients	 01,	 02,	 03,	 06,	 08)	 et	 la	

dystonie	du	tronc	(patients	01,	04,	06,	08,	09,	10)	;	à	l’inverse,	elle	dégrade	la	

parole	(patients	01,	04,	11)	et	la	dystonie	du	cou	(patients	04,	05,	09).	Elle	n’a	

aucun	effet	sur	la	motricité	globale	des	patients	04	et	05.		
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- La	SCP	du	GPi-CM	améliore	la	parole	(patients	06),	la	bouche	(patients	03,	06,	

09),	la	dystonie	cervicale	(patients	02,	03,	06,	07,	09)	et	la	dystonie	du	tronc	

(patients	06).	

	

- La	SCP	du	GPi-NST	améliore	la	parole	(patients	05),	la	bouche	(patients	01,	

10),	la	dystonie	cervicale	(patients	01,	05)	et	la	dystonie	du	tronc	(patients	

01,	04,	05,	08,	10)	;	à	l’inverse,	elle	dégrade	la	parole	(patients	01,	04,	11),	la	

dystonie	du	cervicale	(patients	04)	et	la	dystonie	du	tronc	(patients	11).	

	

Tableau	4.6	Statistiques	descriptives	individuelles	pour	les	sous-items	des	parties	
du	corps	axiales	de	la	BFMDRS.	

	 Sous-item	de	la	
BFMDRS	 Augmentation	 Diminution	

GPi	
Parole	

déglutition	

01	(+7),	04	(+2),	11	
(+2)	

05	(-6),	06	(-6)	

GPi	+	CM	 	 06	(-6)	

GPi	+	NST	 01	(+7),	04	(+2),	11	
(+6)	

05	(-5)	

GPi	
Bouche		

	
01	(-2),	03	(-2),	06	(-6),		

09	(-4),	10	(-4)	
GPi	+	CM	 	 03	(-2),	06	(-6),	09	(-4)	
GPi	+	NST	 	 01	(-3),	10	(-3)	

GPi	

Cou		

04	(+2),	05	(+4),	09	
(+2)	

01	(-2),	02	(-5),	03	(-6),		
06	(-3),	08	(-4)	

GPi	+	CM	 	
02	(-5),	03	(-6),	06	(-3),		

07	(-2),	09	(-2)	
GPi	+	NST	 04	(+2)	 01	(-5),	05	(-2)	

GPi	

Tronc		

	
01	(-6),	04	(-4),	06	(-5),		
08	(-4),	09	(-12),	10	(-8)	

GPi	+	CM	 	 06	(-4)	

GPi	+	NST	 11	(+4)	 01	(-6),	04	(-4),	05	(-6),		
08	(-4),	10	(-8)	

	
GPi	:	globus	pallidus	interne	;	NST	:	noyau	sous-thalamique	;	CM	:	noyau	centromédian	;	
Numéros	en	gras	:	patients.	Orange	:	dégradation	;	vert	:	amélioration.	
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2.4.2. Auto-évaluations		
	
Comparaisons	de	groupes	

Il	existe	une	différence	significative	(p<0.05)	entre	la	condition	préopératoire	et	la	

condition	 GPi	 pour	 l’auto-évaluation	 CDQ-24	:	 le	 score	 total	 de	 l’impact	 de	 la	

dystonie	cervicale	diminue	de	27%	(figure	4.7	A),	celui	de	la	stigmatisation	de	28%	

(figure	 4.7	 B)	 et	 celui	 des	 activités	 de	 la	 vie	 quotidienne	 de	 29%	 (figure	 4.7	 C).	

Aucune	différence	significative	n’est	trouvée	pour	les	autres	sous-scores	du	CDQ-24	

et	de	l’auto-évaluation	SF-36.		

	
 
 

 
 

  
Figure	 4.7	Différences	 significatives	 (p<0.05)	 entre	 la	 condition	 préopératoire	 et	
GPi-seul	pour	 les	 scores	de	 l’auto-questionnaire	CDQ-24	évalué	par	 les	patients	 :	
CDQ-24	(A),	activité	de	la	vie	quotidienne	(B)	et	stigmatisation	(C).		

 

	

p = 0.02 B. p = 0.02 C. 

p = 0.02 A. 
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La	 SCP	 du	 GPi	 associé	 au	 CM	 diminue	 uniquement	 le	 score	 activité	 de	 la	 vie	

quotidienne	du	CDQ-24	de	56%.	La	SCP	du	GPi	associé	au	NST	diminue	seulement	

le	score	douleur	du	CDQ-24	de	39%.		Aucune	différence	n’est	trouvée	pour	les	autres	

sous-scores	du	CDQ-24	et	de	l’auto-évaluation	SF-36	pour	les	conditions	GPi-CM	et	

GPi-NST.	

	
Comparaisons	individuelles	

Les	statistiques	descriptives	individuelles	montrent	que	(tableau	4.6)	:		

- La	SCP	du	GPi	diminue	pour	la	plupart	des	patients,	le	score	total	du	CDQ-24	

sauf	pour	les	patients	03	et	11	qui	ont	une	augmentation	de	celui-ci.	Quant	

au	SF-36,	il	diminue	chez	le	patient	01	et	augmente	chez	les	patients	03,	07,	

08	et	10.		

- La	SCP	du	GPi-CM	diminue	le	score	du	CDQ-24	des	patient	02,	03,	06,	07,	09.	

Quant	 au	 SF-36,	 il	 diminue	 seulement	 chez	 les	 patients	 02	 et	 09	;	 et	 il	

augmente	chez	les	patients	03,	06	et	07.		

- La	SCP	du	GPi-NST	diminue	le	CDQ-24	des	patients	04,	08,	10	et	11.	Quant	au	

SF-36,	 il	 diminue	 uniquement	 chez	 le	 patient	 01	;	 et	 il	 augmente	 chez	 les	

patients	01,	04,	08	et	10.		

	
Conditions	

de	
stimulation	

Auto-
évaluations		 Augmentation	 Diminution	

GPi	

CDQ-24	

03	(+9),	11	(+2)	
01	(-17),	02	(-22),	04	(-27),		
06	(-7),	07	(-22),	08	(-14),		

09	(-18),	10	(-27)	

GPi	+	CM	 	
02	(-23),	03	(-19),	06	(-27),		

07	(-25),	09	(-18).	

GPi	+	NST	 	
04	(-28),	08	(-11),	10	(-9),		

11	(-8)	

GPi	

SF-36		

03	(+26),	07	(+11),	
08	(+15),	10	(+27)	 01	(-18)	

GPi	+	CM	 03	(+33),	06	(+11),		
07	(+9)	 02	(-12),	09	(-15)	

GPi	+	NST	 01	(+18),	04	(+9),		
08	(+7),	10	(+8)	 11	(-10)	

	
GPi	:	globus	pallidus	interne	;	NST	:	noyau	sous-thalamique	;	CM	:	noyau	centromédian	;	
craniocervical	 dystonia	 questionnaire–24	 (CDQ-24)	;	 short	 form–36	 (SF-36).	
Numéros	en	gras	:	patients.	Orange	:	dégradation	;	vert	:	amélioration.	
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2.4.3. Intelligibilité	
	
Il	existe	une	différence	significative	(p<0.05)	entre	la	condition	préopératoire	et	la	

condition	post-GPi	 (tableau	4.7)	pour	 l’intelligibilité	de	 la	parole,	qui	diminue	de	

12%	(V	=	6,	p	=	0.05)	(figure	4.8).	Aucune	différence	significative	n’est	trouvée	pour	

la	 qualité	 de	 la	 parole	 évaluée	 par	 le	 jury	 d’écoute	 sur	 la	 tâche	 d’intelligibilité	

(tableau	4.7).		

	
	

	
Figure	 4.8	 Différence	 significative	 (p<0.05)	 entre	 la	 condition	
préopératoire	et	GPi-seul	pour	l’intelligibilité	de	la	parole.	

	
	
	

Tableau	 4.7	 Comparaison	 des	 conditions	 de	 stimulation	 pour	 la	
qualité	de	la	parole	et	l’intelligibilité.	

	
Condition	de	stimulation	 Qualité	de	la	parole	 Intelligibilité	

PRE	 0.9	(0.9)	 71.7	(27.7)	
GPi	 1.1	(0.9)	 63.1	(25.9)	

P-value	 0.07	 0.05	
GPi	+	NST	 0.9	(0.7)	 80.5	(13.8)	
GPi	+	CM	 1.4	(1.2)	 60.3	(42.2)	

	
Moyenne	 et	 écart-type	;	 GPi	:	 globus	 pallidus	 interne	;	 NST	:	
noyau	sous-thalamique	;	CM	:	noyau	centromédian.	

	
	
	

p = 0.05 
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Les	 statistiques	 descriptives	 individuelles	 montrent	une	 amélioration	 de	

l’intelligibilité	pour	toutes	 les	conditions	de	stimulation	chez	 le	patient	09	et	une	

dégradation	de	l’intelligibilité	particulièrement	marquée	pour	(tableau	4.8)	:		

- Le	GPi	seul	chez	les	patients	02,	03	et	07	;		

- Le	GPi	+	NST	chez	le	patient	03	;	

- Le	GPi	+	CM	chez	les	patients	01	et	04.		

	

Tableau	4.8	Statistiques	descriptives	individuelles	pour	l’intelligibilité	de	la	parole	

	 Variable	
dépendante	 Augmentation	 Diminution	

GPi	
Intelligibilité	

09	(15%)	 02	(18.3%),	03	(16.5%),	
07	(21.4%)	

GPi	+	CM	 09	(15%)	 03	(23.3%)	
GPi	+	NST	 05	(14%)	 01	(12%),	04	(21.7%)	

	
%	 de	 reponses	 correctes	;	 GPi	:	 globus	 pallidus	 interne	;	 NST	:	 noyau	 sous-
thalamique	;	 CM	:	 noyau	 centromédian.	 Numéros	 en	 gras	:	 patients.	 Orange	:	
dégradation	;	vert	:	amélioration.		

	

	

2.4.4. Évaluations	acoustiques	
	

2.4.4.1. Contrôle	aérophonatoire		
	
Aucune	différence	significative	n’est	trouvée	entre	la	condition	préopératoire	et	la	

condition	 postopératoire	 GPi-seul	 pour	 les	 variables	 dépendantes	du	 contrôle	

aérophonatoire	 (tableau	 4.9).	 Les	 analyses	 descriptives	 montrent	 que	 dans	 la	

condition	GPi-CM,	il	y	a	une	légère	baisse	du	TMP	et	une	augmentation	du	nombre	

d’arrêts	vocaux	(tableau	4.9).		
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Tableau	4.9	Comparaison	des	conditions	de	stimulation	pour	les	variables	
dépendantes	du	contrôle	aérophonatoire.		

	
Condition	de	stimulation	 TMP	(sec)	 Arrêts	vocaux	

PRE	 9.5	(5.3)	 3.4	(4.9)	
GPi	 9.2	(5.1)	 2.6	(3.4)	

P-value	 0.9	 0.6	
GPi	+	NST	 9.5	(4.5)	 3.3	(5.5)	
GPi	+	CM	 7.3	(4.2)	 5.1	(6.0)	

Sec	:	secondes	;	Moyenne	et	écart-type	;	GPi	:	globus	pallidus	interne	;	
NST	:	noyau	sous-thalamique	;	CM	:	noyau	centromédian.	

	

Les	statistiques	descriptives	individuelles	(tableau	4.10)	montrent	toutefois	que	la	

SCP	du	GPi-seul	améliore	le	TMP	du	patient	06.	A	l’inverse,	elle	aggrave	le	TMP	des	

patients	07,	08.	La	SCP	du	GPi-CM	améliore	le	TMP	du	patient	06	et	dégrade	le	TMP	

du	patient	09.	La	SCP	du	Gpi-NST	diminue	le	nombre	d’arrêts	vocaux	des	patients	

03	et	09,	à	l’inverse,	elle	augmente	le	nombre	d’arrêts	vocaux	du	patient	08.		

	

Tableau	4.10	Statistiques	descriptives	individuelles	pour	les	variables	dépendantes	
du	contrôle	aérophonatoire.		

Condition	
stimulation	

Variables	
dépendantes	 Augmentation	 Diminution	

GPi	 TMP	 06	(3.4	sec)	 07	(8.5	sec),	08	(4.8	sec)	
GPi	+	CM	 TMP	 06	(2.6	sec)	 09	(3.4	sec)	
GPi	+	CM	 Arrêts	vocaux	 	 03	(n	=	2),	09	(n	=	6.5)	
GPi	+NST	 Arrêts	vocaux	 08	(n	=	1.50)	 	

Sec	:	 secondes	;	TMP	:	 temps	maximal	de	phonation	;	GPi	:	 globus	pallidus	 interne	;	
NST	:	noyau	sous-thalamique	;	CM	:	noyau	centromédian	;	Numéros	en	gras	:	patients.	
Orange	:	dégradation	;	vert	:	amélioration.	
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2.4.4.2. Qualité	de	la	voix	
	
Il	existe	une	différence	significative	(p<0.05)	entre	la	condition	pré-opératoire	et	la	

condition	GPi-seul	(tableau	4.11)	pour	l’écart-type	de	la	F0	qui	diminue	de	39%	(V	

=	3,	p	=	0.02)	et	pour	le	coefficient	de	variation	de	la	F0	qui	diminue	de	48%	(V	=	2,	

p	=	0.01)	 (figure	4.9).	Pour	 l’ensemble	du	groupe,	aucune	différence	 significative	

n’est	trouvée	pour	les	autres	variables	dépendantes	de	la	qualité	de	la	voix.	

	

	

	
Figure	4.9	Différence	significative	(p<0.05)	entre	la	condition	préopératoire	
et	GPi-seul	pour	le	coefficient	de	variation	de	la	F0	en	Hertz.		

	

Tableau	 4.11	 comparaison	 des	 conditions	 de	 stimulation	 pour	 les	 variables	
dépendantes	de	la	qualité	de	la	voix.	

Condition	
stimulation	

Intensité	
(dB)	

Écart-type	
F0	(Hz)	

Ecart-type	
	Intensité	
(dB)	

Jitter	 Shimmer	 HNR	
(dB)	

PRE	 67.2	
(12.7)	

6.2		
(6.0)	

2.2		
(1.4)	

0.9	
(1.1)	

5	.7		
(5.6)	

20.1	
(6.7)	

GPi	 65.3	
(16.5)	

3.4	
	(2.3)	

1.5		
(1.0)	

1.3	
(2.4)	

7.7		
(8.9)	

16.6	
(10.4)	

P-value	 1	 0.02	 0.06	 0.8	 0.6	 1	

GPi	+	NST	 62.4	
(15.9)	

2.5		
(1.3)	

1.06		
(0.3)	

0.1	
(0.9)	

4.5		
(4.8)	

22.6	
(4.9)	

GPi	+	CM	 63.7	
(15.6)		

11.6		
(18.9)	

1.6		
(0.5)	

1.07	
(1.7)	

7.0	
(10.08)	

19.2	
(10.8)	

dB	:	décibels	;	Hz	:	hertz	;	HNR	:	rapport	harmonique/bruit	;	Moyenne	et	écart-type	;	
GPi	:	 globus	 pallidus	 interne	;	 NST	:	 noyau	 sous-thalamique	;	 CM	:	 noyau	
centromédian.	

	

p = 0.01 
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Les	statistiques	descriptives	individuelles	montrent	que	(tableau	4.12)	:	

- Pour	certains	patients,	la	SCP	du	GPi-seul	améliore	l’intensité	(02,	04,	06,	07),	

le	HNR	(06),	le	shimmer	(03,	06,	11),	le	jitter	(03),	l’écart-type	de	l’intensité	

(06),	la	F0-SD	(06)	et	le	coefficient	de	variation	de	la	F0	(06)	;	à	l’inverse,	pour	

d’autres	patients,	elle	dégrade	 l’intensité	(03,	08,	11),	 le	HNR	(08,	09)	et	 le	

shimmer	(08,	09).	

	

- Pour	certains	patients,	 la	SCP	du	GPi-CM	peut	améliorer	 l’intensité	 (02),	 le	

HNR	(06),	le	shimmer	(06),	l’écart-type	de	l’intensité	(06),	la	F0-SD	(06)	;	à	

l’inverse,	pour	d’autres	patients,	elle	dégrade,	l’intensité	(02),	le	HNR	(08,	09),	

le	shimmer	(03),	la	F0-SD	(03)	et	le	coefficient	de	variation	de	la	F0	(03).	

	

- Pour	certains	patients,	 la	SCP	du	GPi-NST	améliore	 l’intensité	 (04),	 le	HNR	

(01,	05),	le	shimmer	(01,	11),	l’écart-type	de	l’intensité	(01),	la	F0-SD	(01,	11)	

et	le	coefficient	de	variation	de	la	F0	(01)	;	à	l’inverse,	pour	d’autres	patients,	

elle	dégrade	l’intensité	(08,	11).	
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Tableau	4.12	Statistiques	descriptives	individuelles	pour	les	variables	dépendantes	
de	la	qualité	de	la	voix.		

Condition	
de	

stimulation	

Variables	
dépendantes	 Augmentation	 Diminution	

GPi	

Intensité	(dB)	
02	(9	dB),	04	(7.7	dB),	
06	(6.2	dB),	07	(7.2	dB)	

03	(6	dB),	08	(32.8	
dB),	11	(8.3	dB)	

HNR	 06	(9.6	dB)	 08	(22.3	dB),		
09	(22	dB)	

Shimmer	 08	(19%),	09	(21.5%)	 03	(5%),	06	(11%),	
11	(1.8%)	

Jitter	 	 03	(2%)	
Écart-type	Intensité		 	 06	(4	dB)	
Ecart-type	F0	(Hz)	 	 06	(12.4	Hz)	
Coefficient	de	
variation	F0(Hz)	 	 06	(11.3	Hz)	

GPi	+	CM	

Intensité	(dB)	 02	(8.5	dB)	 03	(16	dB),		
06	(21.3	dB)	

HNR	 06	(9.6	dB)	 09	(22	dB)	
Shimmer	 03	(11%)	 06	(9%)	

Écart-type	Intensité	 	 06	(2.9	dB)	
Ecart-type	F0	(Hz)	 03	(41.1	Hz)	 06	(16.2	Hz)	
Coefficient	de	

variation	F0	(Hz)	
03	(36.6	Hz)	 	

GPi	+	NST	

Intensité	(en	dB)	 04	(14.5	dB)	 08	(31	dB),		
11	(12.5	dB)	

HNR	 01	(6.6	dB),	05	(5dB)	 08	(22.3	dB)	
Shimmer	 	 01	(6%),	11	(2.5%)	

Écart-type	Intensité	 	 01	(3.7	dB)	

Ecart-type	F0	(Hz)	 	
01	(31.2	Hz),		
11	(2.7	Hz)	

Coefficient	de	
variation	F0	(Hz)	

	 01	(18.3%)	

Hz	:	Hertz	;	dB	:	décibel	;	F0	:	fréquence	fondamentale	;	HNR	:	rapport	harmonique	
bruit	;	 GPi	:	 globus	 pallidus	 interne	;	 NST	:	 noyau	 sous-thalamique	;	 CM	:	 noyau	
centromédian.	 Numéros	 en	 gras	:	 patients.	 Orange	:	 dégradation	;	 vert	:	
amélioration.	
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2.4.4.3. Contrôle	articulatoire	supralaryngé	
	
Aucune	 différence	 significative	 n’est	 trouvée	 entre	 la	 condition	 préopératoire	 et	

postopératoire	GPi-seul	pour	les	variables	dépendantes	du	contrôle	articulatoire	et	

supralaryngé	(tableau	4.13).		

	
Tableau	 4.13	 Comparaison	 des	 conditions	 de	 stimulation	 pour	 les	
variables	dépendantes	du	contrôle	articulatoire	supralaryngé.	

Condition	de	stimulation	 Débit	articulatoire	(syl/sec)	 Index	
PRE	 4.5	(2.3)	 0.2	(0.1)	
GPi	 4.9	(0.9)	 0.2	(0.1)	

P-value	 0.9	 1	
GPi	+	NST	 4.7	(1.4)	 0.1	(0.08)	
GPi	+	CM	 3.8	(2.9)	 0.2	(0.09)	

Syl/sec	:	syllabes/secondes	;	Moyenne	et	écart-type	;	GPi	:	globus	
pallidus	interne	;	NST	:	noyau	sous-thalamique	;	CM	:	noyau	
centromédian.	

	

Les	 statistiques	descriptives	 individuelles	 (tableau	4.14)	montrent	que	 la	 SCP	du	

GPi-seul	améliore	ou	à	l’inverse,	elle	dégrade	le	débit	articulatoire	(06,	09,	07,	11)	et	

le	débit	de	parole	est	ralenti	pour	le	patient	11.		

	

Tableau	4.14	Statistiques	descriptives	individuelles	pour	les	variables	dépendantes	
du	contrôle	articulatoire	et	supralaryngé.		

Condition	de	
stimulation	

Variables	
dépendantes	 Augmentation	 Diminution	

GPi	 Débit	articulatoire	 06	(4	syl/sec),		
09	(3	syl/sec)	 07	(2	syl	/sec)	

GPi	+	NST	 Débit	articulatoire	 	 11	(3	syl/sec)	
Syl/sec	:	 syllabes/secondes	;	 GPi	:	 globus	 pallidus	 interne	;	 NST	:	 noyau	 sous-
thalamique	;	 CM	:	 noyau	 centromédian	;	 Numéros	 en	 gras	:	 patients.	 Orange	:	
dégradation	;	vert	:	amélioration.	
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2.4.4.4. Prosodie	
	
Aucune	différence	significative	n’est	trouvée	entre	la	condition	Préopératoire	et	le	

GPi-seul	pour	les	marqueurs	prosodiques	estimés	lors	de	la	lecture	de	texte	(tableau	

4.15).		

	

Tableau	4.15	Comparaison	des	conditions	de	stimulation	pour	les	marqueurs	
prosodiques.	

Condition	de	
stimulation	

Débit	de	
parole	
(syl/sec)	

Débit	
articulatoire	
(syl/sec)	

Écart-type	
F0	(Hz)	

Intensité	
(dB)	

Écart-type	
Intensité	
(dB)	

PRE	 4.1		
(0.8)	

5.2		
(0.6)	

27.7		
(6.7)	

71.3	
(11.1)	

9.1		
(2.7)	

GPi	 4.2		
(0.7)	

5.2		
(0.7)	

25.5	
(6.4)	

76.8		
(3.8)	

8.6	
	(3.2)	

P-value	 0.5	 0.9	 0.4	 0.8	 0.5	

GPi	+	NST	 3.7		
(0.6)	

4.7		
(0.5)	

32.8	
(20.1)	

72.9	
(11.7)	

8.7		
(4.2)	

GPi	+	CM	 4.01		
(1.5)	

5.07		
(1.2)	

33.3	
	(21.7)	

70.8	
	(4.5)	

8.3		
(2.6)	

Syl/sec	:	syllabes/secondes	;	dB	:	décibel	;	Hz	:	hertz	;	F0	:	fréquence	fondamentale	;	
Moyenne	et	écart-type	;	GPi	:	globus	pallidus	interne	;	NST	:	noyau	sous-thalamique	;	
CM	:	noyau	centromédian.	

	

Les	statistiques	descriptives	individuelles	(tableau	4.16)	montrent	que	:		

- Pour	certains	patients,	la	SCP	du	GPi-seul	augmente	l’intensité	(09,	11),	la	F0-

SD	(05),	le	débit	de	parole	(05)	et	le	temps	de	parole	(05)	;	à	l’inverse,	pour	

d’autres	patients,	elle	diminue	l’intensité	(02)	et	le	temps	de	parole	(09,	11).	

	

- Pour	 certains	 patients,	 la	 SCP	 du	 GPi-CM	 pour	 le	 patient	 09	 augmente	

l’intensité	et	 le	 temps	 de	 parole	 (09)	 ;	 à	 l’inverse,	 elle	 diminue	 le	 débit	 de	

parole	et	d’articulation	(09).		

	
- La	 SCP	du	GPi-NST	 augmente	 l’écart-type	de	 la	 F0	pour	 le	 patient	10	 et	 le	

temps	de	parole	pour	le	patient	11	;	à	 l’inverse,	pour	d’autres	patients,	elle	

diminue	l’intensité	(05,	11)	et	l’écart-type	de	l’intensité	(05,	07).		
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Tableau	 4.16	 Statistiques	 descriptives	 individuelles	 pour	 les	 variables	
dépendantes	de	la	prosodie.	

Condition	de	
stimulation	 Variables	dépendantes	 Augmentation	 Diminution	

GPi	

Intensité	(dB)	
09	(33.3	dB),	
	11	(11.9	dB)		 02	(9.9	dB)		

Ecart-type	F0	(Hz)	 05	(13.2	Hz)		 	

Débit	de	parole	(syl/sec)	 05	(1.3	syl/sec)	 	

Temps	de	parole	(sec)	
09	(12	sec),		
11	(8	sec)	 05	(27.4	sec)	

GPi	+	CM	

Intensité	(dB)	 09	(16.8	dB)	 	

Débit	articulatoire	
(syl/sec)	

	 09	(2	syl/sec)	

Débit	parole	(syl/sec)	 	 09	(2	syl/sec)	

Temps	de	parole	(sec)	 09	(25.4	sec)	 	

GPi	+	NST	

Intensité	(dB)	 	
10	(27	dB),		
11	(8.2	dB)		

Écart-type	de	l’intensité	
(dB)	

	
05	(5dB),		
07	(4.6	dB)		

Écart-type	F0	(Hz)	 10	(6.2	Hz)		 05	(7Hz),		
11	(9.3	Hz)	

Temps	de	parole	(sec)	 11	(13.3	sec)	 	

Syl/sec	:	 syllabes/secondes	;	 Sec	:	 secondes	;	 dB	:	 décibel	;	 Hz	:	 hertz	;	 F0	:	
fréquence	 fondamentale	;	 GPi	:	 globus	 pallidus	 interne	;	 NST	:	 noyau	 sous-
thalamique	;	 CM	:	 noyau	 centromédian	;	 Numéros	 en	 gras	:	 patients.	 Orange	:	
dégradation	;	vert	:	amélioration.	
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2.4.4.5. Fluence	verbale	
	
L’analyse	de	groupe	des	dysfluences	a	été	réalisée	pour	les	patients	02,	04,	05,	07,	

08,	 09	 et	 11	 uniquement	 (autres	 patients	:	 fichiers	 manquants	 ou	 texte	 non-

analysable).	Les	statistiques	descriptives	entre	la	condition	préopératoire	et	post-

opératoire	GPi-seul	ne	montrent	aucune	différence	:		

- Le	nombre	de	dysfluences	(pré=34,	post=38)	;		

- Le	type	de	dysfluences3	(figure	4.10	A.)	:		

o Continuités	d’item	(mots,	syllabes…)	(pré=10,	post=10)	;		

o Répétitions	d’item	(pré=13,	post=18)	;		

o Réparations	d’item	avec	changement	(pré=6,	post=5).		

- La	localisation	des	dysfluences	au	sein	des	chunks	morphosyntaxiques	(figure	

4.7	B.)	:		

o Nominaux	(pré=14,	post=15)	;		

o Verbaux	(pré=15,	post=12)	;	

o Prépositions	(pré=2,	post=5).		

	

	

Figure	 4.10	 A.	 Comparaison	 du	 type	 de	 dysfluences	 en	 fonction	 des	 conditions	
préopératoire	et	GPI-seul.	Co	:	continuité	de	l’item	;	Rp	:	répétition	;	Rc	:	réparation	avec	
changement	;	Wc	 :	 changement	de	 l’item	;	 I	 :	 Interruption	;	O	:	 omission	;	AJ	:	 ajout.	B.	
Comparaison	de	la	localisation	des	dysfluences	au	sein	des	chunks	morphosyntaxiques	
en	fonction	des	conditions	préopératoire	et	postopératoire	GPi-seul.	N	:	groupe	nominal	
;	V	:	groupe	verbal	;	ADJ	:	groupe	adjectival	;	PREP	:	préposition	;	VP	:	préposition	verbale	
;	ADV	:	groupe	adverbial.	

	

	
3	Il	existe	différent	type	de	RA	dans	le	schéma	d’annotation	de	Pallaud	et	al.,	(2013)	:	continuité	
de	l’item,	changement	de	l’item,	répétition	de	l’item,	réparation	en	changeant	le	mot	tronqué	
ou	réparation	avec	de	multiple	changement.	
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De	manière	individuelle,	les	patients	04,	09	et	11	ont	une	augmentation	du	nombre	

de	dysfluences	dans	la	condition	post-opératoire	GPi-seul	par	rapport	à	la	condition	

pré-opératoire	 (figure	 4.11),	 à	 l’inverse,	 le	 patient	 05	 a	 une	 diminution	 des	

dysfluences	(figure	4.11).		

	

	
Figure	4.11	Comparaison	du	nombre	de	dysfluences	par	patient	
en	fonction	des	conditions	préopératoire	et	GPI-seul.	

	

Le	patient	02	produit	autant	de	dysfluences	dans	 la	 condition	préopératoire	que	

dans	la	condition	GPi-seul	(figure	4.11).	Elles	sont	caractérisées	par	des	répétitions	

et	 des	 réparations	 avec	 changement	 d’items.	 Trois	 dysfluences	 sur	 les	 7	 sont	

différentes	mais	au	sein	du	même	syntagme	(tableau	4.17)	:		

- [Le	 grave	 euh	 (126ms)	 le	 brave]	 (préopératoire)	 /	 Omission	 [«	le	»	 brave	

monsieur]	(GPi-seul)	

- [S'ennuient	chez	s’ennuient]	(préopératoire)	vs.	[S’ennuient	[de]	moi]	(GPi-

seul)	

- [Sa	 barbiche	 de	 (492ms)	 de	 sous-officier]	 (préopératoire)	 vs.	 [Sa	 barbiche	

[sa]	(285ms)	sa	barbiche]	(GPi-seul)	

Les	dysfluences	du	patient	04	sont	plus	nombreuses	dans	la	condition	GPi-seul	que	

dans	 la	 condition	 préopératoire	 (figure	 4.11).	 Elles	 sont	 essentiellement	

caractérisées	par	des	 répétitions	d’items	dans	 les	groupes	nominaux,	alors	qu’en	

préopératoire,	 les	 3	 dysfluences	 de	 ce	 patient	 étaient	 des	 réparations	 avec	

changement	dans	les	groupes	verbaux	(tableau	4.17).		

7

3

15

2 2

1

3

7 7

9

3

1

5 5

P02 P04 P05 P07 P08 P09 P11

PRE POST-GPi
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Le	patient	05	produit	moins	de	dysfluences	dans	la	condition	GPi-seul	que	dans	la	

condition	préopératoire	(figure	4.11).	La	plupart	des	dysfluences	sont	caractérisées	

par	 des	 répétitions	 et	 des	 réparations	 avec	 changement,	 au	 sein	 des	 groupes	

verbaux.	 Trois	 dysfluences	 sur	 les	 9	 sont	 différentes,	 mais	 au	 sein	 du	 même	

syntagme	(tableau	4.17)	:		

- [Le	chè-	#	(506ms)	les	chèvres	s’ennuient]	(préopératoire)	/	[S'en-	#	(530ms)	

s’ennuient]	(GPi-seul)	

- [Il	 ne	 #	 (350ms)	 il	 ne	 se	 découragea	 -	 Découragea	 #	 (442ms)	 pas]	

(préopératoire)	/	[Il	ne	se	découragea	découragea	pas]	(GPi-seul)	

- [Une	#	(1625ms)	houppelande]	(préopératoire)	/	[Une	houp-	houppelande]	

(GPi-seul)	

Le	patient	09	produit	5	dysfluences	de	plus	dans	la	condition	GPi-seul	que	dans	la	

condition	préopératoire	(figure	4.11).	Ce	patient	a	un	allongement	des	pauses	et	des	

auto-interruption,	 ce	 qui	 caractérise	 les	 dysfluences	 par	 des	 continuités	 d’item	

(tableau	4.17).		

	



220	
	

Tableau	4.17	Type	et	localisation	des	dysfluences	dans	les	conditions	préopératoire	et	GPi-seul.	
	

Patients	 Chunks		 Type	 Dysfluences	 Chunks		 Type	 dysfluences	
	 Pré	 	 	 POST-GPi	 	 	

02	

N	 Rp	 Tout-	#	(422ms)	toute		 N	 Rp	 Le	grand	air	#	(170ms)	le	grand	air	

N	 Wc	 Le	grave	@	(126ms)	le	brave	 N	 Omission	 Omission	«	le	»	brave	monsieur	

PREP	 Rp		 Au	cara-	#	(360ms)	au	caractère	 N	 Rp	 Les	che-	les	chèvres	

V	 Rp		 S'ennuient	chez	s’ennuient	 PREP	 Co	 S’ennuient	[de]	moi	

N	 Rp		 Sa	barbiche	de	(492ms)	de	sous-officier	 N	 Rp	 Cette	fois	#	(450ms)	cette	fois	

N	 Wc		 Ses	cordes	ses	cornes	 N	 Rp	 Sa	barbiche	[sa]	(285ms)	sa	barbiche	

N	 Rp		 Une	une	houppelande	 PREP	 Rp	 [De]	(400ms)	de	sous-officier	

04	

V	 Rc		 Je	m'en	garde-	@	(100ms)	je	n’en	garderai	 N	 Rp	 Le	le	grand	air	

V	 Rc		 Il	n'a-	il	en	acheta	 N	 Rp	 Le	brave	homme	[non]	(334ms)	le	brave	monsieur	

V	 Rc		 Elle	eut	le-	#	(382ms)	il	eut	soin	 V	 Rp	 Je	m'en	garderai	#	(650ms)	je	n’en	garderai	
	 	 	 PV	 Rp	 De	prendre	de	la	prendre	
	 	 	 PREP	 Rp	 Ses	doux	#	(469ms)	ses	yeux	doux	
	 	 	 N	 I	 Sa	barbiche	[et	son-]	#	(609ms)	de	sous-officier	
	 	 	 N	 Rc	 Une	po-	#	(165ms)	une	houppelante	

05	

N	 Rp	 De	toute	#	(984ms)	il	les	perdait	 PREP	 Rp	 Ni	[la]	(380ms)	la	peur	

NV	 Co	 Elles	cassaient	#	(520ms)	leur	corde	 ADJ	 Co	 Re-	(540ms)	ne	les	retenait	

NV	 Rc	 Les	man-	@	(117ms)	les	mangeait	 V	 Wc	 C-	#	(519ms)	c’était	

N	 Co	 Ni	#	(350ms)	la	peur	du	loup	 N	 Co	 Rien	#(392ms)	au	caractère	

NV	 Co	 Etait	#	(353ms)	consterné	 V	 Rp	 S'en-	#	(530ms)	s’ennuient	

N	 Rc	 Le	chè-	#	(506ms)	les	chèvres	s’ennuient	 V	 Rp	 Il	ne	se	découragea	découragea	pas	

ADV	 Co	 Pas	#	(490ms)	une	 V	 Wc	 Qui	lui	faisait	[ne]	(658ms)	qui	lui	fai-	

N	 Rp	 Une	#	(491ms)	pas	une	 V	 Rc	 Qui	lui	fai-	qui	lui	faisait	

NV	 Rp	 Il	ne	#	(350ms)	il	ne	se	découragea	 N	 Rc	 Une	houp-	houppelande	

NV	 Co	 Découragea	#	(442ms)	pas	 	 	 	
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VP	 Rp	 De	le	prendre	de	la	#	(150ms)	 	 	 	

VP	 Rp	 De	la	#	(150ms)	de	la	prendre	 	 	 	

NV	 Co	 Pour	#	(515ms)	qu’elle	s’habituât	mieux	 	 	 	

N	 Rc	 Sa	bara-	sa	barbiche	 	 	 	

N	 Co	 Une	#	(1625ms)	houppelande	 	 	 	

07	 V	 Co		 Etait	#	(203ms)	consterné	 N	 Rp	 Le	brave	homme	le	brave	monsieur	Seguin	

	 V	 Ajout		 [Et]	je	n’en	garderai	pas	une	 V	 Rc	 Il	se	déc-	il	ne	se	découragea	pas	

	 	 	 	 PV	 Rp	 De	prendre	#	(195ms)	de	la	prendre	

08	 N	 Rp		 Tout	[hum]157ms	toute	de	la	même	façon	 V	 Co	 Il	les	perdait	#	(190ms)	toutes	

	 N	 Co		 Une	#	(275ms)	houppelande	 	 	 	

09	 V	 Rp		 Je	n'en	gar-	#	(189ms)	garderai	pas	une	 ADJ	 Wc	 Et	[le]	(279ms)	et	là-haut		

	 	 	 	 V	 Co	 Les	#	(282ms)	retenait	

	 	 	 	 ADV	 Rc	 Indé-	#	(353ms)	indépendantes	

	 	 	 	 N	 Co	 Rien	#	(323ms)	au	caractère	

	 	 	 	 N	 Co	 Ses	#	(156ms)	bêtes	

	 	 	 	 V	 Rp	 Je	n'en	#	(1665ms)	je	n’en	garderai	pas	une	

11	 V	
Omission	
Ajout	

[Il]O	eut	[du]A	soin	 N	 Co	 Les	caresses	#	(250ms)	de	leur	maitre	

	 PREP	 Omission		 [Avec]	ses	yeux	doux	 PREP	 Co	 Rien	[n'a]	au	caractère	de	ses	bêtes	

	 N	 Rp		 Ses	ses	sabots	noirs	 V	 Rp	 S'ennuient	avec	moi	#	(318ms)	chez	moi	[pardon]	

	 	 	 	 V	 Co	 Il	[se]	ne	se	découragea	pas	

	 	 	 	 PV	 Rp	 De	le	prendre	de	la	prendre	

	 	 	 32	 	 	 38	

	
N	:	groupe	nominal	;	NV	:	groupe	verbal	;	ADJ	:	groupe	adjectival	;	PREP	:	préposition	;	PV	:	préposition	verbale	;	ADV	:	groupe	adverbial	;	Co	:	continuité	de	l’item	;	
Rp	:	répétition	;	Rc	:	réparation	avec	changement	;	Wc	:	changement	de	l’item	;	I	:	Interruption	;	O	:	omission	;	A	:	ajout.



222	
	

3.	 Discussion	

3.1. SCP	du	GPi	:	impact	sur	les	
mouvements	dystoniques	

	
	
	
	
	
	
	
	
	

3.1.1. Amélioration	des	mouvements	
dystoniques	

	
	
Dans	 la	dystonie,	 la	SCP	bilatérale	du	GPi	est	considérée	comme	le	 traitement	de	

référence	 (Vidailhet	 et	 al.,	 2005).	 Elle	 est	 efficace	 chez	 les	 patients	 atteints	 de	

dystonie	 généralisée	 isolée	 (Moro	 et	 al.,	 2017).	 Dix	 ans	 après	 la	 chirurgie,	 les	

bienfaits	de	la	SCP	du	GPi	sont	excellents	et	durables	dans	le	temps	(Vidailhet	et	al.,	

2013).	 Beaucoup	 d'études	 montrent	 que	 l’amélioration	 du	 score	 moteur	 de	 la	

BFMDRS	est	d'environ	51%.	Cela	a	même	été	observé	pour	la	dystonie	segmentaire,	

qui	 montre	 une	 amélioration	 du	 score	 moteur	 global	 et	 des	 sous-scores	 de	 la	

BFMDRS,	y	compris	l’item	«	bouche	»	et	l’item	«	parole	et	déglutition	».	Nos	résultats	

confirment	que	les	effets	de	la	SCP	du	GPi	sont	bénéfiques	sur	la	motricité	globale	

des	patients	atteints	de	DGI	(Kupsch	et	al.,	2006;	Moro	et	al.,	2017;	Vidailhet	et	al.,	

2013;	Vidailhet	et	al.,	2005,	2007).	En	effet,	on	retrouve	une	amélioration	du	score	

total	de	la	BFMDRS.	En	ce	qui	concerne	les	différentes	parties	du	corps	impactées	

par	 la	dystonie,	en	prenant	en	compte	 les	différents	sous-items	de	 l’échelle,	nous	

pouvons	constater	que	le	tronc,	la	bouche,	les	membres	inférieurs	et	supérieurs	sont	

améliorés	pour	l’ensemble	des	patients.	Une	étude	rapporte	que	le	bénéfice	attendu	

La	SCP	du	GPi	est	efficace	chez	les	patients	atteints	
de	dystonie	généralisée	isolée	(Moro	et	al.,	2017).	
Elle	 pourrait	 contribuer	 au	 relâchement	 des	
muscles	 orolaryngés,	 orofaciaux	 et	 rétablir	 les	
postures	cervicales	et	du	tronc	(Chung	et	al.,	2014;	
Sensi	et	al.,	2009).		
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est	 plus	 élevé	 pour	 le	 tronc	 et	 les	 membres	 inférieurs/supérieurs	 du	 corps	 par	

rapport	à	la	région	craniocervicale,	y	compris	la	parole	et	la	déglutition	(Krause	et	

al.,	 2020).	 Contrairement	 à	 cette	 étude,	 nos	 résultats	 indiquent	 que	 la	 sphère	

orofaciale	 peut	 être	 significativement	 améliorée	 puisque	 nos	 patients	 ont	 une	

amélioration	de	la	région	orofaciale.	De	fait,	les	spasmes	des	muscles	orofaciaux	et	

les	mouvements	anormaux	de	la	langue	ont	tendance	à	diminuer	(Chung	et	al.,	2014;	

Ghang	et	al.,	2010;	Reese	et	al.,	2011;	Sobstyl	et	al.,	2017).		

	

3.1.1. Effets	mitigés	sur	les	mouvements	
dystoniques	

	
Les	patients	04,	05	et	11	ont	une	réponse	à	la	stimulation	peu	favorable	voire	une	

aggravation	de	leurs	mouvements.	En	effet,	la	SCP	du	GPi	peut	induire	chez	certains	

patients	 des	 mouvements	 dystoniques	 sur	 d’autres	 parties	 du	 corps	 (e.g.	 tronc	

patient	11).	Le	manque	d’effet	significatif	de	groupe	de	la	SCP	du	GPi	sur	la	dystonie	

cervicale	 est	probablement	dû	 à	des	 résultats	différents	 entre	 les	patients	 (3/11	

impacts	négatifs	 ;	5/11	 impacts	positifs).	En	effet,	 la	cible	pallidale	seule	peut	ne	

montrer	aucun	changement	par	rapport	à	la	condition	pré-opératoire	(Vidailhet	et	

al.,	 2005,	 2007).	 Pourtant,	 le	 score	 global	 de	 l’auto-questionnaire	 concernant	

l’impact	 de	 la	 dystonie	 cervicale	 sur	 la	 qualité	 de	 vie	 des	 patients	 (CDQ-24)	 est	

significativement	meilleur	qu’en	condition	pré-opératoire.	De	même,	concernant	les	

sous-items	«	stigmatisation	»	et	«	amélioration	de	la	qualité	de	vie	».		Les	patients	se	

sentent	moins	impactés	par	la	dystonie	cervicale,	leur	qualité	de	vie	en	étant	ainsi	

améliorée.	Bien	que	nous	ne	puissions	pas	tirer	de	conclusion	générale,	parmi	les	11	

patients,	 5	 d’entre	 eux	 ont	 peu	 d’effet	 voire	 une	 aggravation	 des	 symptômes	

cervicaux.		

Dans	la	dystonie	cervicale,	 il	a	été	rapporté	que	la	SCP	du	GPi	pouvait	causer	des	

effets	 secondaires	 comme	 un	 ralentissement	 de	 la	marche	 (bradykinésie)	 et	 des	

sensations	de	lourdeur	dans	les	jambes	(Ostrem	et	al.,	2011).	Cet	effet	indésirable	

peut	être	présent	chez	des	patients	atteints	de	dystonie	focale	sans	avoir	d’atteinte	

sur	les	autres	membres	du	corps	en	condition	préopératoire	(Ostrem	et	al.,	2011).	

Nous	 supposons	 qu’il	 existe	 deux	 interprétations	 possibles	 pour	 expliquer	 nos	
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résultats	:	 le	manque	 d’effet	 de	 la	 cible	 pallidale	 pourrait	 être	 due	 aux	 types	 de	

mouvements	dystoniques	de	 ces	patients	 et	 a	une	 intensité	de	 stimulation	basse	

(patient	 05	:	 2	 volts)	 (Moro	 et	 al.,	 2009;	 Vidailhet	 et	 al.,	 2007).	 L’induction	 ou	

l’aggravation	des	mouvements	dystoniques	pourrait	être	due	au	positionnement	de	

l’électrode	dans	le	GPi	(Krause	et	al.,	2020).		

	

3.1.2. Piste	interprétative	:	typologie	des	
mouvements	dystoniques		

	
Il	a	été	montré	que	 les	postures	phasiques	(positions	plus	ou	moins	continues	et	

intermittentes)	étaient	plus	rapidement	améliorées	que	les	postures	toniques	fixes,	

qui	mettent	plus	de	temps	à	réagir	aux	effets	de	la	SCP	du	GPi	(Sobstyl	et	al.,	2017).	

Cet	 effet	 peut	 être	 lié	 à	 différents	 schémas	 d’activité	 spatio-temporelle	 du	 GPi	

(Silberstein	et	al.,	2003;	Sobstyl	et	al.,	2017).	Il	semblerait	que	la	réponse	pallidale	

rapide	soit	associée	à	un	changement	direct	de	la	neurotransmission	électrique	au	

sein	du	GPi	(McIntyre	et	al.,	2004).	Ainsi,	il	est	possible	que	les	6	patients	ayant	eu	

une	amélioration	des	symptômes	cervicaux	aient	des	mouvements	dystoniques	de	

types	«	phasiques	»	(Vidailhet	et	al.,	2007).	De	plus,	pour	que	les	effets	de	la	SCP	du	

GPi	 dans	 la	 dystonie	 cervicale	 soient	 plus	 bénéfiques,	 il	 est	 préférable	 que	 les	

paramètres	de	stimulations	soient	à	haute	amplitude	et	à	haute	fréquence	(Moro	et	

al.,	 2009).	 A	 l’inverse,	 il	 est	 possible	 que	 les	 5	 autres	 patients	 ayant	 eu	 une	

aggravation	des	symptômes	cervicaux	aient	des	mouvements	dystoniques	de	types	

«	toniques,	fixes	»	(Vidailhet	et	al.,	2007).	

	

3.1.3. Piste	interprétative	:	
neurophysiologie	

	

La	position	de	 l’électrode	 la	plus	efficace	est	 localisée	dans	 la	partie	postérieure,	

médiale	et	ventrale	du	GPi.	 Il	 semblerait	que	ce	 soit	une	zone	sensori-motrice	et	

proche	de	la	voie	de	sortie	des	NGC	en	direction	du	thalamus	(Coubes	et	al.,	2002;	

Tisch	 et	 al.,	 2007).	 Une	 étude	 rapporte	 que	 la	 stimulation	 ventrale	 du	 GPi	 a	 un	

bénéfice	au-delà	de	34%	sur	le	visage,	le	cou,	le	tronc,	les	membres	droit	et	gauche	
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(Houeto	et	al.,	2007).	Alors	que	la	stimulation	dorsale	du	GPi	améliorerait	seulement	

le	score	total	de	la	BFMDRS-motrice	de	23%,	le	cou	et	le	tronc	de	34%	(Houeto	et	

al.,	2007).	Par	ailleurs,	la	position	postérieure	droite	de	l’électrode	a	un	impact	sur	

les	 membres	 supérieurs	et	 la	 position	 antérieure/centrale	 a	 un	 impact	 sur	 les	

membres	 inférieurs	 (Vayssiere	 et	 al.,	 2004).	 Enfin,	 une	 corrélation	 a	 été	 trouvée	

entre	 les	 jambes,	 les	 bras	 et	 la	 face	 pour	 des	 électrodes	 caudal/postérieur	 ou	

dorsoventral	 (Delong	 et	 al.,	 1984;	 Tolleson	 et	 al.,	 2015).	 	 De	 fait,	 l'organisation	

somatotopique	du	GPi	favorise	l'hypothèse	selon	laquelle	différentes	populations	de	

neurones	au	 sein	du	GPi	 sont	 responsables	du	contrôle	de	différentes	parties	du	

corps	 ce	 qui	 pourrait	 expliquer	 le	 manque	 d’effet	 voire	 la	 dégradation	 des	

symptômes	axiaux	(Krause	et	al.,	2020;	Vayssiere	et	al.,	2004).		

Ainsi,	 nous	 supposons	 que	 la	majorité	 des	 patients	 de	 notre	 étude	 ayant	 eu	 une	

amélioration	des	mouvements	dystoniques	ont	probablement	été	implantés	dans	la	

partie	latérale	postéro-ventrale	du	GPi	qui	est	l’endroit	privilégié	dans	la	DGI	(Shah	

et	Moro,	2018).	A	l’inverse,	nous	pourrions	envisager	que	les	patients	04,	05	et	11	

aient	été	implantés	ailleurs	que	dans	ces	parties,	ou	que	la	diffusion	du	courant	vers	

les	fibres	voisines	au	GPi	puisse	induire	et	aggraver	les	mouvements	anormaux.	

	

3.2. SCP	du	GPi	:	impact	sur	la	parole		
	
	
	
	
	

	

	

Malgré	 une	 amélioration	 de	 l’item	 bouche	 de	 la	 BFMDRS	 (e.g.	 dystonie	

oromandibulaire),	aucune	différence	significative	n’a	été	trouvée	pour	le	sous-score	

parole	et	déglutition	de	la	BFMDRS	(Vidailhet	et	al.,	2007).	Sur	11	patients,	4	d’entre	

eux	 ont	 une	 aggravation	 de	 la	 parole	 voire	 une	 dysarthrie	 induite	 alors	 qu’ils	

n’avaient	pas	de	troubles	de	la	parole	sévères	en	condition	préopératoire.	Près	de	

30%	des	études	rapportent	que	la	dysarthrie	est	l'un	des	effets	secondaires	le	plus	

fréquemment	induits	par	la	SCP	du	GPi	chez	les	patients	atteints	de	dystonie	isolée	

La	 SCP	 du	 GPi	 pourrait	 améliorer	 les	
caractéristiques	 hyperkinétiques	 de	 la	
dysarthrie,	 mais	 des	 caractéristiques	
hypokinétiques	pourront	être	 induites	(Rusz	et	
al.,	2018a).	
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(Koeglsperger	et	al.,	2019).	Un	déclin	du	contrôle	moteur	de	la	parole	a	par	exemple	

été	observé	7	mois	après	la	SCP	du	GPi	dans	la	dystonie	(Timmermann	et	al.,	2010).	

Ainsi,	le	recours	aux	analyses	acoustiques	est	nécessaire	pour	mettre	en	évidence	

des	 troubles	 parfois	 infra	 cliniques,	 qui	 ne	 sont	 pas	 forcément	 montrés	 par	

l’évaluation	clinique.		

	

3.2.1. Effets	mitigés	sur	les	caractéristiques	
hyperkinétiques	de	la	parole	et	de	la	voix	

	

3.2.1.1. Améliorations		
	
Un	coefficient	de	variation	de	la	F0	élevé	indique	une	forte	instabilité	de	vibration	

laryngée	 (Ghio,	2007).	Dans	notre	étude,	une	différence	 significative	montre	que	

l’effet	de	la	SCP	du	GPi	sur	le	coefficient	de	variation	de	la	F0	est	positif	puisqu’il	a	

diminué.		Les	patients	bénéficient	d’une	stabilisation	laryngée,	car	la	fluctuation	de	

hauteur	irrégulière	probablement	induite	par	l’hyperadduction	des	cordes	vocales	

est	 améliorée	 en	 condition	 post-opératoire.	 De	 plus,	 même	 si	 aucune	 différence	

statistique	n’a	été	trouvée,	les	analyses	individuelles	des	patients	indiquent	que	5	

patients	sur	11	ont	moins	d’arrêts	vocaux,	une	caractéristique	propre	à	la	dysarthrie	

hyperkinétique	dans	 la	dystonie	 (Darley	et	al.,	1969b).	Ainsi,	 il	 semblerait	que	 la	

cible	pallidale	améliore	certaines	caractéristiques	de	la	dysarthrie	hyperkinétique	

comme	montrées	dans	l’étude	de	Rusz	et	al.,	(2018).	Ces	auteurs	ont	trouvé	que	la	

fluctuation	 de	 hauteur	 irrégulière,	 la	 qualité	 de	 la	 voix	 étranglée	 et	 le	 débit	

articulatoire	 étaient	 améliorés.	 En	 prenant	 en	 compte	 le	 profil	 individuel	 des	

patients,	 les	 patients	 03	 et	 06	 ont	 une	 dysphonie	 sévère	 en	 pré-opératoire	 qui	

s’améliore	 grâce	 à	 la	 SCP	 du	 GPi	:	 meilleur	 contrôle	 des	 muscles	 laryngés	 se	

manifestant	 par	 une	 réduction	 de	 l’instabilité	 laryngée	 (e.g.	 diminution	 du	

shimmer).	De	plus,	le	sous-item	«	bouche	»	et	le	sous-item	parole/déglutition	de	la	

BFMDRS	sont	améliorés	chez	ces	patients.	Concernant	le	patient	11,	il	avait	en	pré-

opératoire	 une	 instabilité	 laryngée	 quantifiée	 par	 des	 variations	 excessives	 de	

l’intensité	(e.g.	augmentation	du	shimmer).	La	SCP	du	GPi	a	permis	d’atténuer	ces	

troubles	laryngés	(e.g.	diminution	du	shimmer).	De	même,	le	patient	05	avait	en	pré-
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opératoire	une	 altération	 sévère	des	 variables	de	 l’organisation	 temporelle	de	 la	

parole	 et	 la	 SCP	 du	 GPi	 améliore	 la	 parole	 confirmée	 par	:	 le	 sous-item	

«	parole/déglutition	»	 de	 la	 BFMDRS,	 l’augmentation	 du	 débit	 de	 parole,	 la	

diminution	du	 temps	de	parole	 et	 du	nombre	de	dysfluences.	 Il	 est	 possible	 que	

l’atténuation	des	troubles	de	 la	parole	chez	ce	patient	soit	 liée	à	une	 intensité	de	

stimulation	basse	(2	volts).			

Enfin,	 ces	 4	 patients	 (03,	 05,	 06	 et	 11)	 ont	 une	 amélioration	 des	 variables	

acoustiques	 lorsque	 celles-ci	 étaient	 très	 altérées	 en	 pré-opératoire.	 Ainsi,	 le	

bénéfice	de	la	SCP	du	GPi	est	supérieur	si	la	dysarthrie	est	sévère	en	pré-opératoire.	

Ceci	a	déjà	été	rapporté	chez	les	patients	ayant	des	troubles	articulatoires	ou	une	

parole	inintelligible	avant	l’opération	avec	une	amélioration	de	ces	caractéristiques	

après	la	SCP	du	GPi	(Sensi	et	al.,	2009).		

	

3.2.1.2. Aggravations	de	l’organisation	
temporelle	de	la	parole	

	
	
Même	si,	le	nombre	de	dysfluences	est	légèrement	plus	haut	dans	la	condition	GPi-

seul	 par	 rapport	 à	 la	 condition	 préopératoire,	 les	 patients	 04,	 09	 et	 11	 ont	 une	

augmentation	du	temps	de	parole	et	du	nombre	de	dysfluences	après	la	SCP	du	GPi.	

Dans	 notre	 étude,	 la	 stimulation	 de	 la	 cible	 pallidale	 a	 un	 impact	 sur	 la	 fluence	

verbale	puisqu’elle	est	soit	améliorée,	soit	aggravée.	En	analysant	 les	évaluations	

cliniques,	nous	avons	constaté	que	les	patients	04	et	09	avaient	une	aggravation	de	

la	 dystonie	 cervicale	 dans	 la	 condition	 GPi-seul.	 Ces	 mêmes	 patients	 sont	 plus	

impactés	par	 les	dysfluences.	 Il	 est	possible	que	 les	difficultés	motrices	 liées	aux	

postures	anormales	des	cervicales	puissent	impacter	la	fluence	verbale	et	créer	des	

répétitions	 d’items	 ou	 des	 auto-interruptions.	 De	 plus,	 un	 bégaiement	 peut	 être	

causé	par	la	SCP	du	GPi	(Nebel	et	al.,	2009).	Une	étude	rapporte	que	le	bégaiement	

induit	 par	 la	 cible	 pallidale	 disparaît	 après	 un	 réajustement	 des	 paramètres	 de	

stimulation	(Reese	et	al.,	2011).	Ainsi,	ces	deux	études	et	nos	résultats	permettent	

de	questionner	le	rôle	et	l’implication	du	GPi	dans	la	fluence	verbale	(Koeglsperger	

et	al.,	2019).		
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3.2.1.3. Aggravations	de	la	voix	
	
	

En	pré-opératoire,	les	patients	08	et	09	n’avaient	pas	de	troubles	caractéristiques	

de	 la	 dysarthrie	 hyperkinétique.	 La	 SCP	 du	 GPi	 a	 induit	 chez	 ces	 patients	 une	

hyperadduction	des	cordes	vocales.	De	fait,	une	variation	excessive	de	l’intensité	est	

apparue,	quantifiée	par	une	augmentation	du	shimmer	et	une	diminution	du	HNR.	

Le	 patient	 08	 a	 en	 plus	 développé	 une	 altération	 de	 la	 coordination	 pneumo-

phonique,	ce	qui	peut	participer	à	 l’aggravation	de	 la	qualité	de	 la	voix.	Quant	au	

patient	09,	une	aggravation	de	la	dystonie	cervicale	a	été	notée.	Les	torsions	du	cou	

contribuent	à	affecter	la	voix	et	la	parole	par	l'élévation	du	larynx	(Duffy,	2013b).	

Chez	 ces	 patients,	 la	 SCP	 a	 induit	 des	 troubles	 de	 la	 voix	 caractéristiques	 de	 la	

dysarthrie	hyperkinétique.	Dans	ce	sens,	l’étude	de	Risch	et	al.,	(2015)	montre	qu’un	

patient	a	une	perte	de	la	qualité	de	la	voix	après	la	SCP	du	GPi	qui	se	manifeste	par	

une	 modification	 de	 la	 modulation	 de	 hauteur	 et	 de	 la	 stabilité	 de	 la	 voix.	 Les	

troubles	de	la	parole	sont	considérés	chez	ce	patient	comme	un	effet	secondaire	à	la	

stimulation.	L’hypothèse	est	que	les	électrodes	sont	positionnées	d’une	façon	à	être	

proches	de	faisceaux	(cortico-bulbaire	et	cortico-spinale)	situés	autour	du	GPi.	Les	

données	de	ces	deux	patients	peuvent	être	interprétées	dans	le	cadre	d’une	étude	

dans	la	MP	avec	stimulation	du	NST,	qui	montre	que	la	diminution	de	l’intelligibilité	

et	les	contractions	musculaires	toniques	des	muscles	laryngés	(voix	forcée)	serait	

causée	 par	 la	 diffusion	 du	 courant	 vers	 les	 faisceaux	 cortico-bulbaire	 et	 cortico-

spinal	 (figure	 4.12).	 Ce	 qui	 pourrait	 causer	 un	 dysfonctionnement	 de	 la	 voie	

pyramidale	(Tsuboi	et	al.,	2017;	Tsuboi	et	al.,	2015).	C’est	une	possibilité	tout	à	fait	

envisageable	pour	ces	deux	patients.	A	l’inverse,	pour	les	patients	précédents	(03,	

05,	 06	 et	 11),	 un	 tel	 phénomène	 ne	 s’est	 vraisemblablement	 pas	 produit,	

potentialisant	les	effets	bénéfiques	de	la	SCP	au	profit	des	troubles	de	la	parole.		
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Figure	4.12	Localisation	des	électrodes	dans	la	MP	avec	stimulation	
du	NST	et	cluster	n°4	représentants	le	type	de	voix	serrée	de	l’étude	
de	Tsuboi	et	al.,	(2015).	

	

3.2.2. Induction	de	caractéristiques	
hypokinétiques	de	la	parole	

	
Dans	notre	étude,	une	diminution	de	l’intelligibilité	de	la	parole	a	été	observée	pour	

la	 plupart	 des	 patients	 (sauf	 le	 09).	 Ce	 paramètre	 est	 souvent	 dégradé	 par	 la	

stimulation	du	GPi	(Pauls	et	al.,	2014;	Mehrkens	et	al.,	2010;	Nebel	et	al.,	2009;	Reese	

et	al.,	2011;	Sensi	et	al.,	2009).	Nous	rapportons	aussi	une	diminution	de	la	variation	

de	 la	 fréquence	 fondamentale	 qui	 peut	 participer	 à	 la	 perception	 d’une	 parole	

inintelligible	de	nos	patients.	En	effet,	s’il	y	a	une	réduction	de	la	F0-SD,	alors	il	peut	

y	avoir	une	monotonie	de	hauteur	due	à	l’hypokinésie	de	la	musculature	laryngée	

(Pinto	et	al.,	2010).	Cette	incompétence	phonatoire	est	une	des	caractéristiques	de	

la	parole	parkinsonienne	et	de	la	dysarthrie	de	type	hypokinétique.	Récemment,	il	a	

été	montré	que	des	symptômes	parkinsoniens	sont	souvent	causés	par	 la	SCP	du	

GPi,	aggravant	des	symptômes	axiaux	et	engendrant	une	bradykinésie	(Kosutzka	et	

al.,	2019;	Mahlknecht	et	al.,	2017).	De	plus,	dans	la	thèse	de	Tripoliti	(2011),	une	

hypophonie	Parkinsonienne	a	été	retrouvée	chez	des	patients	atteints	de	dystonie,	

qui	semble	être	souvent	induite	par	la	stimulation	de	la	cible	pallidale	(Pauls	et	al.,	

2018).	 La	 stimulation	 du	 GPi	 a	 donc	 tendance	 à	 renforcer	 les	 caractéristiques	

hypokinétiques	de	la	parole	(Tripoliti,	2010	;	Mahlknecht	et	al.,	2018;	Schrader	et	

al.,	2011),	y	compris	l’articulation	imprécise	des	voyelles,	les	silences	inappropriés	

et	 la	monotonie	de	hauteur	(Rusz	et	al.,	2018).	 	Un	placement	de	 l’électrode	plus	

latéral	 pourrait	 éviter	 d’induire	 des	 troubles	 hypokinétiques	 (Rusz	 et	 al.,	 2018).	
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Ainsi,	la	position	médiale/postérieure	de	l’électrode	dans	le	GPi	engendrerait	une	

propagation	du	courant	vers	la	capsule	interne	ce	qui	pourrait	toucher	le	faisceau	

corticobulbaire	 (Koeglsperger	 et	 al.,	 2019).	 En	 se	 basant	 sur	 les	 paramètres	 de	

stimulation	des	électrodes,	il	est	intéressant	de	noter	que,	parmi	les	patients	avec	

des	troubles	de	la	voix	et	de	la	parole,	4	patients	sur	11	ont	au	moins	une	électrode	

avec	une	haute	intensité	(3	électrodes	droites	et	1	électrode	gauche	à	4	volts).	 	A	

nouveau,	l’hypothèse	de	diffusion	du	courant	vers	la	voie	pyramidale	serait	donc	ici	

privilégiée	(figure	4.13	A,	B).		

	

	
	
Figure	 4.13	 A.	 Coupe	 coronale	 des	 NGC	;	 B.	 Coupe	 sagittale	 des	 NGC.	
Représentation	du	GPi	(vert)	et	de	la	diffusion	du	courant	de	l’électrode	
(rouge)	vers	la	capsule	interne	(IC)	(Koeglsperger	et	al.,	2019).		

	
	

En	résumé,	nos	hypothèses	sur	la	SCP	du	GPi	sont	confirmées	par	nos	résultats	qui	

montrent	une	amélioration	des	caractéristiques	hyperkinétiques	et	une	 induction	

des	caractéristiques	hypokinétiques	(figure	4.14).		
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Figure	4.14	Représentation	schématique	des	hypothèses	sur	la	SCP	du	GPi	et	du	
réseau	cortico-sous-cortical	(partie	1.2,	chapitre	1).	GPe,	globus	pallidus	externe	;	
GPi,	globus	pallidus	interne	;	NST,	noyau	sous-thalamique	;	SNr,	Substance	noire	
pars	réticula	;	SNc,	substance	noire	pars	compacta	;	CM,	noyau	centromédian	;	VLa,	
noyau	ventrolatéral	;	RT,	noyau	réticulaire	;	PPN,	pédonculopontin	nucleus	;	MEA,	
midbrain	extrapyramidal	area.	Les	récepteurs	striataux	de	la	dopamine	sont	D1	et	
D2	;	lignes	vertes	:	projections	inhibitrices	;	lignes	orange	:	projections	excitatrices.	
Flèche	large	verte	:	amélioration	;	flèche	large	rouge	:	dégradation	;	encadré	rouge	
transparent	:	voie	directe	;	ellipse	rouge	:	stimulation	du	GPi.	
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3.3. SCP	du	GPi-CM		
3.3.1. Mouvements	dystoniques		

	
	
	
	
	

Nous	rappelons	que	5	patients	ont	bénéficié	de	la	SCP	du	GPi	combinée	au	noyau	CM	

du	thalamus.		

Nos	analyses	descriptives	montrent	que	l’association	des	stimulations	du	GPi	et	du	

CM	est	bénéfique	sur	 la	motricité	globale,	 approuvée	par	 l’amélioration	du	score	

total	 de	 la	 BFMDRS.	 Parmi	 les	 5	 patients	 opérés	 dans	 ces	 2	 cibles,	 la	 réponse	

thérapeutique	 est	 au-delà	 des	 30%.	 Excepté	 le	 tronc,	 l’ensemble	 des	 symptômes	

dystoniques	sont	améliorés.	Les	patients	ont	un	meilleur	score	en	postopératoire	à	

la	 BFMDRS	 «	activités	 quotidiennes	»	 pour	 les	 sous-items	«	déglutition	»,	

«	nutrition	»	 et	 «	usage	 des	 mains	».	 De	 plus,	 le	 sous-item	 «	activités	 de	 la	 vie	

quotidiennes	»	de	 l’auto-questionnaire	CDQ-24	est	meilleur,	 la	dystonie	 cervicale	

semble	avoir	moins	d’impact	sur	le	quotidien	des	patients.		

A	notre	connaissance,	très	peu	d’études	rapportent	l’impact	de	la	SCP	de	la	partie	

centromédiane	du	thalamus	dans	 la	dystonie.	L’étude	de	Hillier	et	al.,	 (1999)	par	

exemple,	montre	que	la	thalamotomie	chez	un	patient	atteint	de	dystonie	 induite	

par	médicament	 est	 très	 efficace	 sur	 les	mouvements	 dystoniques	 cervicaux.	 La	

première	 lésion	 était	 dans	 le	 Vim	 et	 la	 seconde	 dans	 le	 noyau	 ventro-posterieur	

médian	 (VPM)	 s'étendant	 jusqu'au	 complexe	 centromédian-parafasciculaire	 (CM-

Pf).	D’après	ces	auteurs,	ces	bénéfices	seraient	particulièrement	dus	à	 la	position	

neuroanatomique	du	CM-Pf.	En	effet,	ce	dernier	reçoit	des	projections	importantes	

provenant	du	GPi,	ce	qui	sous-entend	que	la	stimulation	du	GPi	et	du	CM	ensemble	

peut	améliorer	les	mouvements	dystoniques.	Il	semblerait	de	plus	que	lorsque	les	

cibles	principales	stimulées	sont	le	VPM	et	le	CM-Pf,	la	réponse	thérapeutique	est	

très	favorable	pour	des	dyskinésies	tardives.	Dans	ce	sens,	deux	études	montrent	

que	 dans	 la	 MP,	 les	 dyskinésies	 induites	 par	 la	 lévodopa	 (traitement	

dopaminergique)	 sont	 améliorées	 après	 la	 SCP	 du	 CM-Pf	 seul	 ou	 associé	 au	 GPi				

Le	 CM	 pourrait	 améliorer	 les	 mouvements	
hyperkinétiques	 axiaux	 tels	 que	 le	 tronc	 et	 le	
cou	(Adams	&	Rutkin,	1965).		
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(Caparros-Lefebvre	 et	 al.,	 1999;	 Mazzone	 et	 al.,	 2006).	 Leurs	 résultats	 sont	

cohérents	avec	une	étude	plus	ancienne	qui	montre	que	la	lésion	du	CM	améliore	la	

rigidité	et	le	tremblement	dans	la	MP.	Elle	améliore	aussi	les	mouvements	de	la	tête,	

du	tronc	et	du	cou	dans	la	dystonie	(Adams	&	Rutkin,	1965).		

Les	 bénéfices	 de	 la	 stimulation	 du	 GPi	 combinée	 au	 CM	 sur	 le	 contrôle	 moteur	

s’expliqueraient	par	sa	position	stratégique	au	sein	du	réseau	cortico-sous-cortical	

des	 NGC.	 Le	 complexe	 centromédian-parafasciculaire	 (CM-Pf)	 est	 le	 principal	

régulateur	thalamique	du	noyau	caudé	et	du	putamen.	Les	informations	sensorielles	

émergeant	du	CM	sont	directement	transmises	vers	le	striatum	(Kim	et	al.,	2013;		

Mazzone	 et	 al.,	 2006;	 Caparros-Lefevre	 et	 al.,	 1999).	Ainsi,	 la	 SCP	modulerait	 les	

sorties	du	CM-Pf	vers	le	striatum	(Caparros-Lefebvre	et	al.,	1999;	Matsumoto	et	al.,	

2001;	Mazzone	et	al.,	2006).	Par	ailleurs,	l’association	de	la	SCP	du	CM	et	du	GPi	dans	

le	syndrome	Gilles	de	 la	Tourette	a	montré	une	amélioration	des	 tics	sans	aucun	

effet	 secondaire	 neuropsychologique	 ou	 psychiatrique	 (Welter	 et	 al.,	 2008).	

Cependant,	même	si	des	effets	positifs	de	la	stimulation	du	GPi	associé	au	CM	sont	

trouvés	sur	l’ensemble	des	mouvements	dystoniques,	la	cible	pallidale	seule	reste	

suffisante	pour	améliorer	les	postures	et	les	mouvements	anormaux	causés	par	la	

dystonie.		

	

3.3.2. Voix	et	parole	
	
	
	
	

	

3.3.2.1. Amélioration	
	
Notre	étude	montre	que	les	effets	de	la	SCP	du	GPi	associé	au	CM	sur	la	parole	et	la	

voix	sont	mitigés.	Les	patients	03,	06	et	09	présentent	à	la	fois	des	caractéristiques	

qui	se	sont	améliorées	et	d’autres	qui	se	sont	aggravées.	La	SCP	du	GPi-seul	améliore	

la	qualité	de	la	voix	des	patients	03	et	06	alors	que	l’ajout	du	CM	aggrave	d’autant	

plus	l’intelligibilité	de	la	parole	et	l’intensité	de	la	voix	chez	ces	patients.	Cependant,	

ils	diffèrent	sur	quelques	paramètres	de	la	qualité	de	la	voix.	Le	patient	06	a	une	

Il	 semblerait	 que	 le	 CM	 n’induise	 pas	 de	
troubles	de	la	parole	(Andy	&	Bhatnagar,	1991).	
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amélioration	de	 la	 fluctuation	de	hauteur	et	de	 la	variation	de	 l’intensité	après	 la	

stimulation	 du	 GPi-CM.	 Dans	 ce	 sens,	 le	 patient	 09	 a	 une	 amélioration	 de	

l’intelligibilité	de	la	parole,	probablement	due	à	une	augmentation	de	l’intensité	de	

la	voix	en	condition	de	lecture.	Même	si	très	peu	d’études	ont	montré	les	effets	du	

CM	dans	la	dystonie	et	sur	la	parole,	une	étude	rapporte	que	le	CM	n’induit	pas	de	

troubles	 du	 langage	 ou	 de	 la	 parole	(Andy	 &	 Bhatnagar,	 1991).	 En	 effet,	 si	

l’emplacement	de	l’électrode	dans	le	thalamus	est	précis,	une	étude	montre	que	44%	

des	 patients	 avec	 un	 tremblement	 essentiel	 n’ont	 aucun	 trouble	 de	 parole	 voire	

même	des	bénéfices	 (Matsumoto	 et	 al.,	 2016).	Même	 si	 le	 noyau	 est	 différent,	 la	

stimulation	 du	 noyau	 ventrolatéral	 postérieur	 (VLP)	 du	 thalamus	 a	 moins	 de	

possibilité	 d’altérer	 la	 parole,	 car	 cette	 partie	 est	 loin	 de	 la	 capsule	 interne	

(Kronenbuerger	et	al.,	2009).		

	
	

3.3.2.2. Aggravation		
	

A	l’inverse,	le	patient	09	a	une	altération	de	l’organisation	temporelle	de	la	parole.	

Elle	se	caractérise	par	une	augmentation	du	temps	de	lecture	et	une	diminution	du	

débit	de	parole	et	d’articulation.	De	même,	ce	patient	n’a	aucune	amélioration	du	

sous-item	«	tronc	»	de	la	BFMDRS.	Ainsi,	les	difficultés	respiratoires	causées	par	les	

postures	anormales	du	 tronc	pourraient	 impacter	 l’organisation	 temporelle	de	 la	

parole.	Les	études	rapportent	que	la	stimulation	du	GPi	et	du	thalamus	(Vim)	peut	

avoir	des	effets	sur	la	fluence	verbale,	induisant	ainsi	un	bégaiement	(Allert	et	al.,	

2010;	 Nebel	 et	 al.,	 2009).	 De	 plus,	 le	 VL	 étant	 placé	 près	 de	 la	 zona	 incerta,	 il	

semblerait	que	la	diffusion	du	courant	vers	le	faisceau	cortico-bulbaire	engendre	un	

trouble	 de	 l’organisation	 temporelle	 de	 la	 parole	 (Klostermann	 et	 al.,	 2008).	 Le	

patient	03	a	en	plus	d’une	hypophonie,	une	aggravation	de	la	variation	excessive	de	

l’intensité	et	de	la	fluctuation	de	hauteur.	A	l’inverse	de	la	stimulation	du	GPi-seul,	

les	caractéristiques	de	la	dysarthrie	hyperkinétiques	chez	ce	patient	sont	dégradées	

(e.g.	shimmer,	F0	SD,	coefficient	de	variation	de	F0).		
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3.3.2.3. Pistes	d’interprétations	
neurophysiologique	

	

Le	CM	est	un	noyau	du	thalamus	mesurant	en	moyenne	10mm	et	son	emplacement	

est	 proche	 de	 différents	 noyaux	 du	 thalamus.	 L’efficacité	 de	 la	 stimulation	 de	 ce	

noyau	est	controversée	(Ilyas	et	al.,	2019).	Même	si	la	cible	thalamique	concernée	

est	 le	 Vim	 et	 le	 noyau	 ventral	 postérieur	 (VP),	 une	 étude	montre	 que	 la	 SCP	 du	

thalamus	engendre	des	vibrations	hyperfonctionnelles	des	cordes	vocales	pour	la	

plupart	des	patients	(Pützer	et	al.,	2007b,	2017).	De	même,	la	SCP	thalamique	du	VL	

induit	 une	 adduction	 forcée	 des	 cordes	 vocales.	 Ces	 symptômes	 phonatoires	

d’hyperadduction	 sont	 typiques	 d'une	 dysphonie	 spasmodique	 avec	 une	

contraction	importante	des	muscles	laryngés	(Putzer	et	al.,	2016).	Le	CM	a	de	fortes	

connexions	avec	ces	noyaux	et	il	se	situe	à	côté	du	VP	et	du	VL	(figure	4.15)	(Ilyas	et	

al.,	2019).	Ainsi,	la	diffusion	du	courant	électrique	vers	ces	derniers	pourrait	causer	

les	 effets	 indésirables	 observés	 chez	 nos	 patients	 tels	 que	 la	 dégradation	 de	 la	

phonation	comme	mentionnée	dans	les	études	de	Pützer	et	al.,	(2007b,	2017).	De	

plus,	les	connexions	du	CM	se	projettent	sur	le	cortex	cingulaire,	qui	a	lui-même	une	

forte	implication	dans	la	production	de	la	voix	(Kim	et	al.,	2013).	Dans	le	cas	de	la	

stimulation	 du	 GPi	 et	 du	 CM,	 l’hypothèse	 de	 diffusion	 du	 courant	 vers	 la	 voie	

pyramidale	serait	donc	ici	privilégiée.		

	
Figure	4.15	Coupe	sagittale	des	NGC.	Représentation	du	CM	(bleu)	et	de	la	diffusion	
du	courant	de	l’électrode	(rouge)	vers	les	noyaux	voisins	du	thalamus	(adaptation	de	
Ilyas	et	al.,	2019).		
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En	résumé,	nos	hypothèses	sur	la	SCP	du	GPi	combinée	au	CM	sont	confirmées	par	

l’amélioration	des	mouvements	hyperkinétiques,	toutefois,	les	effets	sur	la	voix	et	la	

parole	sont	mitigés	(figure	4.16).	Ainsi,	il	n’y	a	pas	de	bénéfices	supplémentaires	à	

ajouter	une	cible	comme	le	CM	dans	la	DGI.	

	

	
	
Figure	4.16	Représentation	schématique	des	hypothèses	sur	la	SCP	du	GPi	et	du	
réseau	cortico-sous-cortical	(partie	1.2,	chapitre	1).	GPe,	globus	pallidus	externe	;	
GPi,	globus	pallidus	interne	;	NST,	noyau	sous-thalamique	;	SNr,	Substance	noire	
pars	réticula	;	SNc,	substance	noire	pars	compacta	;	CM,	noyau	centromédian	;	VLa,	
noyau	ventrolatéral	;	RT,	noyau	réticulaire	;	PPN,	pédonculopontin	nucleus	;	MEA,	
midbrain	extrapyramidal	area.	Les	récepteurs	striataux	de	la	dopamine	sont	D1	et	
D2	;	lignes	vertes	:	projections	inhibitrices	;	lignes	orange	:	projections	excitatrices.	
Flèche	 large	verte	 :	 amélioration	 ;	 flèche	 large	orange	 :	 effets	mitigés	 ;	 encadré	
rouge	transparent	:	voie	directe	;	ellipse	rouge	:	stimulation	du	GPi.	
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3.4. SCP	du	GPi-NST	
3.4.1. Mouvements	dystoniques	

	
	
	

	

	

Nous	rappelons	que	6	patients	ont	bénéficié	de	la	SCP	du	GPi	combinée	NST.		

3.4.1.1. Amélioration		
	
Les	analyses	descriptives	de	nos	patients	ayant	bénéficié	de	la	SCP	du	GPI	associée	

au	NST	montrent	peu	d’améliorations,	voire	des	effets	indésirables.	Toutefois,	une	

amélioration	 des	 sous-items	 «	yeux	»	 (blépharospasme)	 et	 «	tronc	»	 a	 été	 trouvé	

pour	l’ensemble	des	patients.	Sur	les	6	patients	implantés	dans	le	GPi-NST,	4	d’entre	

eux	ont	une	amélioration	de	 la	motricité	 globale	 attestée	par	 le	 score	 total	de	 la	

BFMDRS,	tandis	que	2	autres	ont	une	aggravation	des	mouvements	dystoniques.	Il	

est	important	de	mettre	en	évidence	que	pour	le	patient	05,	la	combinaison	d’une	

deuxième	cible	comme	le	NST	a	été	très	bénéfique,	voire	nécessaire.	En	effet,	la	cible	

pallidale	seule	ne	montre	aucun	changement	par	rapport	au	stade	préopératoire,	

alors	que	l’ajout	de	la	stimulation	du	NST	permet	une	amélioration	des	mouvements	

dystoniques	chez	ce	patient.	Dans	ce	cas,	la	combinaison	de	stimulation	des	2	cibles	

est	nécessaire	puisque	la	réponse	thérapeutique	est	meilleure.	

3.4.1.2. Aggravation		
	
A	l’inverse,	les	patients	04	et	11	ont	une	augmentation	du	score	total	de	la	BFMDRS.	

Tous	 les	 membres	 atteints	 par	 la	 dystonie	 en	 préopératoire	 pour	 le	 patient	 04	

s’aggravent	 sauf	 le	 blépharospasme.	 Quant	 au	 patient	 11,	 il	 n’avait	 que	 deux	

topographies	dystoniques	(les	yeux	et	le	cou)	au	stade	préopératoire.	La	SCP	du	GPi-

NST	a	induit	chez	ce	patient	des	mouvements	anormaux	du	tronc,	de	la	sphère	oro-

laryngée	 (sous-item	 «	parole	 et	 déglutition	»	 de	 la	 BFMDRS-motrice)	 et	 des	

membres	supérieurs.	L’aggravation	des	mouvements	dystoniques	chez	les	patients	

La	 réponse	 thérapeutique	 de	 la	 SCP	 du	 NST	
pourrait	 être	 favorable	 sur	 les	 symptômes	
dystoniques	 et	 de	manière	 plus	 rapide	 que	 le	
GPi	(Sun	et	al.,	2007).		
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04	et	11	peut	s’expliquer	par	la	diffusion	du	courant	vers	les	fibres	autour	du	NST	

(Ostrem	et	al.,	2011).	En	effet,	un	des	effets	secondaires	rapportés	dans	la	littérature	

est	que	 la	 stimulation	du	NST	peut	engendrer	des	mouvements	hyperkinétiques,	

mais	résolu	après	un	paramétrage	optimal	de	la	stimulation	(Schjerling	et	al.,	2013).	

Une	étude	rapporte	que	des	patients	avec	une	dystonie	cervicale	et	traités	par	la	SCP	

du	NST	ont	connu	temporairement	une	induction	de	mouvements	hyperkinétiques,	

généralement	améliorés	par	un	ajustement	des	paramètres	de	stimulation.	Liu	et	al.,	

(2019)	ont	fait	une	comparaison	de	la	stimulation	du	NST	et	du	GPi	chez	des	patients	

atteints	de	dystonie	isolée.	Les	patients	étaient	implantés	aux	deux	endroits.	Le	but	

de	cette	étude	était	de	choisir	la	meilleure	cible.	Même	si	les	effets	de	ces	deux	cibles	

étaient	relativement	similaires,	la	SCP	du	NST	induisait	un	nombre	plus	important	

d’effets	secondaires	tels	que	des	dyskinésies,	des	maux	de	tête,	des	dysphories,	des	

nausées	 et	 des	 déséquilibres.	 Les	 patients	 traités	 par	 la	 SCP	du	NST	 risquent	 de	

développer	des	mouvements	hyperkinétiques	transitoires	induits	par	la	stimulation		

(Ostrem	&	Mills,	2018).	Enfin,	notre	étude	montre	que	la	combinaison	du	GPi	et	du	

NST	 peut	 dans	 certains	 cas	 être	 bénéfique.	 Toutefois,	 malgré	 des	 potentielles	

améliorations,	l’étude	de	Fonoff	et	al.,	(2012)	montre	que	sur	4	patients,	2	d’entre	

eux	ont	développé	une	Hypophonie.	Ainsi,	l’hypothèse	valable	dans	notre	étude	est	

que	les	fibres	corticospinales	et/ou	corticobulbaires	voisines	sont	sollicitées	par	la	

SCP	du	NST	(Liu	et	al.,	2019).	

	

3.4.2. Voix	et	parole	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	

La	SCP	du	NST	pourrait	améliorer	les	troubles	
de	 la	 parole	 hypokinétique,	 elle	 semble	 avoir	
des	 effets	 bénéfiques	 sur	 le	 contrôle	
respiratoire,	laryngé	et	articulatoire	dans	la	MP	
(Gentil	et	al.,	2003).		

	



239	
	

3.4.2.1. Amélioration		
	

La	SCP	du	GPi	combiné	au	NST	a	amélioré	la	qualité	de	la	voix	des	patients	01	et	11,	

plus	 particulièrement,	 les	 variables	 relevant	 de	 l’instabilité	 laryngée.	 Une	

augmentation	de	l’intelligibilité	de	la	parole	et	une	amélioration	de	la	qualité	de	la	

voix	 peuvent	 être	 présentes.	 Une	 étude	 dans	 la	 dystonie	 isolée	 montre	 qu’en	

comparant	la	stimulation	du	GPi	et	du	NST,	les	améliorations	de	la	parole	avaient	

tendance	à	être	plus	importantes	dans	le	NST.	Toutefois,	 les	études	sur	la	SCP	du	

NST	dans	la	dystonie	isolée	étant	récentes,	il	y	a	peu	de	données	sur	la	parole.	En	

nous	basant	sur	les	études	dans	la	MP,	nous	constatons	que	les	variables	de	la	qualité	

de	 la	 voix	 telles	 que	 la	 variation	 de	 la	 fréquence	 fondamentale	 et	 de	 l’intensité	

peuvent	être	améliorées	par	la	SCP	du	NST	dans	la	MP.	Beaucoup	d’études	ont	été	

réalisées	sur	les	effets	de	la	SCP	du	NST	dans	la	MP,	notamment	sur	l’impact	de	la	

localisation	de	l’électrode	dans	la	production	de	la	parole	(Gentil	et	al.,	2001,	2003;	

Pinto	et	al.,	2003,	2005;	Tripoliti	et	al.,	2011;	Tripoliti	et	al.,	2008).	Les	travaux	de	

Paek	 et	 al.,	 (2008,	 2011)	 montrent	 que	 l’amélioration	 de	 la	 parole	 est	 de	 65%	

lorsque	 l’électrode	 est	 bien	 placée	 dans	 le	 NST.	 Ainsi,	 il	 est	 possible	 que	

l’amélioration	des	troubles	de	la	voix	retrouvée	chez	nos	patients	(01,	04,	05	et	11)	

après	 la	SCP	du	GPi	combiné	au	NST,	soit	due	à	 la	position	de	 l’électrode	comme	

montrée	dans	le	cluster	n°1	de	l’étude	de	Tsuboi	et	al.,	2015)	(figure	4.17).		

	

	

Figure	4.17	Localisation	des	électrodes	dans	 la	MP	avec	stimulation	du	
NST	et	cluster	n°1	représentants	le	type	de	parole	et	de	voix	préservée	de	
l’étude	de	Tsuboi	et	al.,	(2015)	
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3.4.2.2. Aggravation		
	
Les	données	quantitatives	de	la	qualité	de	la	voix	de	notre	étude	montrent	que	la	

SCP	du	GPi	 combiné	au	NST	a	 induit	une	hypophonie	 chez	 les	patients	08	et	11.		

S’ajoute	à	cela	une	augmentation	du	temps	de	la	lecture	du	texte	chez	les	patients	

08	et	11,	et	un	déficit	supralaryngée	chez	 le	patient	11.	Les	études	sur	 lesquelles	

nous	nous	appuyons	pour	interpréter	ces	résultats	concernent	la	SCP	du	NST	dans	

la	MP.	Une	étude	montre	que	35%	des	patients	ont	développé	une	hypophonie	après	

stimulation	du	NST	(Romito	et	al.,	2009).	L’étude	de	Fenoy	et	al.,	(2017)	rapporte	

que	suivant	la	position	de	l’électrode	au	sein	du	NST,	la	diffusion	du	courant	peut	

toucher	le	faisceau	cérébello-thalamique	(faisceau	dentatorubrothalamique).	Dans	

ce	sens,	la	position	médiale	gauche	et	la	position	latérale-postérieure	de	l’électrode	

a	 plus	 de	 risque	 d’induire	 une	 dysarthrie	 ou	 de	 dégrader	 la	 parole	 (figure	 4.18)	

(Paek	 et	 al.,	 2008,	 2011).	 En	 effet,	 le	 NST	 est	 proche	 de	 faisceaux	 émanent	 des	

noyaux	 de	 sorties	 cérébelleuses,	 ce	 qui	 pourrait	 impacter	 les	 voies	 extra-

pyramidales.	Dans	 le	 cas,	 ou	 la	 position	 de	 l’électrode	 est	 dorsale,	 c’est	 plutôt	 la	

capsule	interne	qui	est	atteinte	(Pinto	et	al.,	2005),	comme	c’est	le	cas	pour	le	GPi.	

Ainsi,	il	est	possible	que	la	stimulation	du	GPi	combiné	au	NST	participe	davantage	

à	 induire	 un	 trouble	 hypokinétique	 comme	 l’hypophonie	 puisque	 la	 diffusion	du	

courant	 vers	 les	 faisceaux	 corticobulbaires	 et	 corticospinales	 (figure	4.18)	 induit	

une	dysarthrie	(Pinto	et	al.,	2005).	Ainsi,	l’hypothèse	de	la	diffusion	du	courant	de	

l’électrode	est	considérée	comme	mécanisme	potentiel	d'aggravation	de	la	parole	

(Klostermann	et	al.,	2008;	Pinto	et	al.,	2005).	

	
Figure	4.18	coupe	coronale	des	NGC.	Représentation	du	NST	(rouge)	et	de	
la	diffusion	du	courant	de	l’électrode	(rouge)	vers	la	capsule	interne	(IC)	
(Koeglsperger	et	al.,	2019).		
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Enfin,	 le	 recours	 à	 la	 SCP	 du	 NST	 semble	 n’apporter	 pas	 plus	 de	 réponse	

thérapeutique	favorable	puisque	le	risque	de	développer	des	effets	indésirables	tels	

que	l’induction	de	mouvements	anormaux	est	plus	important	(Fonoff	et	al.,	2012).	

De	plus,	 nous	 supposions	que	 le	NST	 contrebalancerait	 l’effet	 du	GPi	 concernant	

l’induction	de	caractéristiques	hypokinétiques,	de	manière	à	les	améliorer.	Bien	au	

contraire,	 la	 combinaison	 du	 GPi	 et	 du	 NST	 induit	 tout	 autant	 de	 troubles	

hypokinétiques	(figure	4.19).		

	

	
Figure	4.19	Représentation	schématique	des	hypothèses	sur	la	SCP	du	GPi	et	du	
réseau	cortico-sous-cortical	(partie	1.2,	chapitre	1).	GPe,	globus	pallidus	externe	;	
GPi,	globus	pallidus	interne	;	NST,	noyau	sous-thalamique	;	SNr,	Substance	noire	
pars	réticula	;	SNc,	substance	noire	pars	compacta	;	CM,	noyau	centromédian	;	VLa,	
noyau	ventrolatéral	;	RT,	noyau	réticulaire	;	PPN,	pédonculopontin	nucleus	;	MEA,	
midbrain	extrapyramidal	area.	Les	récepteurs	striataux	de	la	dopamine	sont	D1	et	
D2	;	lignes	vertes	:	projections	inhibitrices	;	lignes	orange	:	projections	excitatrices.	
Flèche	large	verte	:	amélioration	;	flèche	large	rouge	:	dégradation	;	encadré	rouge	
transparent	:	voies	directe	et	indirecte	;	ellipse	rouge	:	stimulation	du	GPi.	
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3.5. Conclusion	
	

Quel	intérêt	à	combiner	une	seconde	cible	au	GPi	?	

En	 résumé,	 la	 SCP	 du	 GPi	 montre	 une	 amélioration	 des	 caractéristiques	

hyperkinétiques	pour	la	parole	et	les	mouvements	anormaux	;	et	une	induction	des	

caractéristiques	 hypokinétiques.	 La	 SCP	 du	 GPi	 combinée	 au	 CM	 montre	 une	

amélioration	des	mouvements	hyperkinétiques,	toutefois,	les	effets	sur	la	voix	et	la	

parole	 sont	 mitigés.	 La	 SCP	 du	 GPi	 combinée	 au	 NST	 induit	 plus	 de	 risque	 de	

développer	 des	 effets	 indésirables	 tels	 que	 des	 mouvements	 anormaux	 et	 des	

troubles	hypokinétiques.	Ainsi,	le	recours	à	la	SCP	du	GPi	combinée	au	CM	ou	au	NST	

semble	 n’apporter	 pas	 plus	 de	 réponse	 thérapeutique	 favorable.	 Enfin,	 la	

méconnaissance	 de	 la	 distribution	 de	 l’influx	 électrique	 des	 électrodes	 dans	 les	

structures	 voisines	 rend	 l’interprétation	 délicate	 mais	 en	 l’état	 actuel	 de	 nos	

connaissances,	l’implication	d’autres	structures	est	largement	possible.	Ainsi,	il	est	

fréquent	 que	 les	 patients	 développent	 une	 dysarthrie	 réversible	 causée	 par	 la	

diffusion	 du	 courant	 vers	 la	 capsule	 interne,	 impliquant	 donc	 les	 réseaux	

corticospinal	et	corticobulbaire	(Fenoy	et	al.,	2017;	Farris	&	Giroux,	2016;	Lemaire	

et	al.,	2016;	Fytagoridis	et	al.,	2013;	Aström	et	al.,	2010;	Tripoliti	et	al.,	2008;		Zhang	

et	al.,	2006;	Pinto	et	al.,	2005;	2010).		
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Chapitre	5	Perspectives	

	
«	Mon	pauvre	corps	est	raccourci	

Et	j’ai	la	tête	sur	l’oreille	

Mais	cela	me	sied	à	merveille	

Et	parmi	les	torticolis	

Je	passe	pour	des	plus	jolis	».	

Paul	Scarron	(1610–1660)	dans	Newby	et	al.,	(2017).	

	

	
 

Egon	Schiele	(1914)	©	Anton	Josef	
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1.	 Vers	une	typologie	de	la	dysarthrie	
hyperkinétique	dans	la	dystonie		

Importance	de	l’analyse	multiparamétrique	

Notre	première	étude	a	permis	de	montrer	la	pertinence	de	caractériser	la	parole	

dans	la	DGI	grâce	à	la	complémentarité	des	évaluations	cliniques,	de	perception	et	

de	production	de	la	parole.	Nous	avons	mis	en	évidence	deux	résultats	importants	:	

- La	parole	dans	la	DGI	se	manifeste	particulièrement	par	une	prédominance	

de	la	dysphonie	chez	tous	les	patients.	

- Les	patients	sévèrement	atteints	sur	les	sphères	orofaciales	et	orolaryngées	

ont	des	 troubles	de	 l’organisation	 temporelle	de	 la	parole	et	de	 la	 fluence	

verbale,	confirmé	par	le	score	de	sévérité	de	la	dysarthrie	(score	perceptif	de	

la	BECD),	des	sous-items	«	bouche	»	et	«	parole/déglutition	»	de	la	BFMDRS.		

	

Toutefois,	 notre	 étude	manque	 cruellement	 de	 patients	 atteints	 de	 DGI.	 Il	 serait	

pertinent	 d’augmenter	 la	 taille	 de	 l’échantillon	 de	 patients	 atteints	 de	 dystonie	

généralisée	 isolée	 et	 de	 dystonie	 focale	 pour	 donner	 une	 typologie	 de	 la	 parole	

dystonique.	Afin	de	montrer	les	déficits	de	la	parole	et	de	la	voix	dans	la	dystonie,	

une	approche	multiparamétrique	devrait	également	être	envisagée	(Kreisler	et	al.,	

2016).	 La	 revue	 de	 littérature	 de	Barkmeier-Kraemer	&	 Clark,	 (2017)	montre	 la	

pertinence	 de	 réaliser	 une	 évaluation	 la	 plus	 complète	 possible	 afin	 de	 :	 (1)	

répondre	au	mieux	aux	attentes	des	patients	ayant	une	dysarthrie	hyperkinétique	;	

(2)	 trouver	 la	 meilleure	 prise	 en	 charge	 thérapeutique.	 Pour	 ce	 faire,	 plusieurs	

étapes	 sont	 indispensables	 à	 la	 réalisation	 d’une	 étude	multiparamétrique	 de	 la	

parole	(Atkinson-Clement	et	al.,	2019;	Barkmeier-Kraemer	&	Clark,	2017;	Pinto	et	

al.,	2016;	Fougeron	et	al.,	2010,	2016):		

- Anamnèse	du	patient	;	

- Auto-évaluation,	impact	de	la	dysarthrie	sur	la	qualité	de	vie	;		

- Analyse	 physiologique	 des	 effecteurs	 de	 la	 parole	 (e.g.	 électromyographie	

laryngée,	EMG)	;	
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- Évaluation	clinique	de	la	parole	;	

- Evaluation	des	troubles	cognitifs	et	des	troubles	de	l’humeur	;		

- Perception	de	la	parole	;	

- Production	de	la	parole.			

Une	 telle	 approche	 peut	 aussi	 être	 complémentaire	 aux	 analyses	

neurophysiologiques	 (e.g.	 électroencéphalographie,	 EEG)	 qui	 nous	 renseignent	

davantage	sur	l’implication	des	réseaux	neuronaux	sous-tendant	la	production	de	la	

parole	(Grabski	&	Sato,	2016,	p.	291).	Dans	ce	sens,	il	serait	important	de	mettre	en	

évidence	 les	 caractéristiques	 étiologiques	 telles	 que	 l’identification	 de	 mutation	

génétique	 dans	 le	 cas	 de	 la	 dystonie.	Il	 est	 possible	 qu'une	 variété	 de	mutations	

THAP1	puisse	jouer	un	rôle	dans	le	développement	de	la	dystonie	cervicale	et	de	la	

dysphonie	 spasmodique	 (Ludlow,	 2011).	 Par	 exemple,	 l’identification	 de	 la	

mutation	THAP1	associée	à	une	dystonie	généralisée	peut	d'abord	affecter	le	larynx	

et	la	qualité	de	la	voix	(Djarmati	et	al.,	2009).	Par	ailleurs,	les	mutations	génétiques	

pourraient	nous	renseigner	davantage	sur	le	risque	de	développer	des	troubles	de	

la	 parole	 chez	 certains	 patients	 dystoniques	 et	 ceux	 le	 plus	 tôt	 possible	 dans	

l’évolution	 de	 la	 maladie.	 Enfin,	 l’importance	 d’utiliser	 une	 analyse	 incluant	 les	

évaluations	perceptives,	acoustiques	et	physiologiques	(e.g.	EMG,	EGG)	constituent	

des	 données	 capitales,	 entre	 la	 conséquence	 du	 processus	 pathologique	 et	 les	

mécanismes	de	compensation	mis	en	place	par	les	patients	(Fougeron	et	al.,	2010).	

Importance	 d’utiliser	 un	 traitement	 semi-automatique	 de	 la	 parole	 dans	 la	
dystonie	:	l’exemple	de	MonPaGe	

Afin	de	réaliser	une	étude	multiparamétrique,	le	logiciel	MonPaGe	est	l’outil	adéquat	

pour	 une	 typologie	 de	 la	 parole	 dystonique.	 Développé	 par	 Fougeron	 et	 ses	

collaborateurs	 (2016),	 le	 logiciel	MonPaGe	 est	 un	 outil	 d’évaluation	 des	 troubles	

moteurs	de	la	parole	comme	la	dysarthrie.	Il	prend	en	considération	les	différents	

aspects	 de	 la	 production	 de	 la	 parole	 (qualité	 de	 la	 voix,	 contrôle	 pneumo-

phonatoire,	prosodie,	fluence	verbale)	et	les	différentes	causes	pouvant	l’impacter	

(organisation	prosodique,	contexte	phonétique…)(Lévêque	et	al.,	2016).		
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Ainsi,	l’utilisation	de	l’outil	informatique	MonPaGe	permettrait	dans	la	dystonie,	de	

mieux	:	

- Caractériser	une	parole	très	hétérogène	;	

- Détecter	 plus	 précisément	 les	 similitudes	 et	 les	 différences	 dans	 la	

dysarthrie	hyperkinétique	de	la	dystonie	;	

- Redéfinir	 certains	 clusters	 établis	 par	Darley	 et	 ses	 collaborateurs	 (1969),	

notamment	l’insuffisance	et	l’excès	prosodique	;	

- Rajouter	 à	 l’analyse	 perceptive	 de	 Darley	 et	 ses	 collaborateurs	 certaines	

dimensions	cognitivo-linguistiques	telles	que	la	fluence	verbale	et	le	rythme	

de	la	parole	(Puyjarinet	et	al.,	2019).	

Enfin,	l’importance	d’utiliser	un	tel	logiciel	pour	caractériser	la	parole	dystonique	

est	 que	 cet	 outil	 est	 standardisé	 et	 son	 protocole	 expérimental	 est	 très	 complet	

(Lévêque	et	al.,	2016	;	Fougeron	et	al.,	2016).	
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2.	 Vers	une	prise	en	charge	adaptée	à	
chaque	patient	atteint	de	DGI		

Prise	en	charge	des	mouvements	hyperkinétiques	dans	la	DGI	

Notre	 deuxième	 étude	 montre	 que	 la	 SCP	 du	 GPi	 améliore	 les	 troubles	 des	

mouvements	 anormaux	 de	 la	 DGI.	 Ce	 résultat	 est	 cohérent	 avec	 la	 littérature,	

puisque	le	GPi	est	toujours	considéré	comme	la	cible	de	stimulation	de	référence	

dans	la	dystonie.	Parfois,	la	réponse	thérapeutique	est	peu	existante	comme	c’est	le	

cas	 pour	 certain	 patient	 de	 notre	 étude.	 C’est	 pour	 cette	 raison,	 que	 nous	 avons	

ajouté	au	GPi	une	seconde	cible	:	le	CM	ou	le	NST.	D’un	point	de	vue	clinique,	l’ajout	

d’une	 seconde	 cible	 peut	 être	 applicable	 que	 dans	 certains	 cas	 particuliers	 (e.g.	

patient	05).	Ainsi,	comme	mentionné	dans	la	revue	de	littérature	de	Shah	&	Moro	

(2018),	 un	 certain	 nombre	 de	 facteurs	 sont	 à	 prendre	 en	 considération	 lors	 de	

l’examen	pré-opératoire,	comme	:		

- L’âge	et	la	durée	de	la	maladie,	une	SCP	réalisé	précocement	est	meilleure	et	

durable	dans	le	temps	(Valldeoriola	et	al.,	2010).		

- L’identification	des	mutations	génétiques	(e.g.	DYT1	et	DYT6)	(Moro	et	al.,	

2013;	 Vidailhet	 et	 al.,	 2013),	 la	 SCP	 du	 GPi	 est	 favorable	 pour	 les	 formes	

génétiques	de	dystonies	associées	aux	mutations	TOR1A,	KMT2B,	THAP1	et	

GNAL	(Balint	et	al.,	2018).		

- L’évaluation	 des	 troubles	 cognitifs	 et	 des	 troubles	 de	 l’humeur,	pour	 une	

meilleure	adaptation	des	patients	à	la	SCP.		

Afin	d’éviter	les	effets	indésirables,	avant	l’opération,	il	est	tout	autant	pertinent	de	

prendre	en	considération	le	phénotype	de	la	dystonie	(fixe	ou	mobile),	la	localisation	

des	mouvements	anormaux	et	les	caractéristiques	propres	aux	patients	(Dressler	et	

al.,	2018).	La	localisation	des	électrodes	au	sein	des	noyaux	cibles	et	les	paramètres	

de	stimulation	sont	à	considérer	pour	une	meilleure	prise	en	charge	(Hariz	&	Hariz,	

2018).		Enfin,	l’accompagnement	du	patient	après	la	chirurgie	est	essentiel,	tant	sur	

l’évaluation	 neurologique	 que	 le	 soutien	 psychologique	 et	 émotionnel	 (Hariz	 &	

Hariz,	2018).		
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Prise	en	charge	des	troubles	de	la	parole	induit	par	la	SCP	dans	la	DGI		

Notre	deuxième	étude	montre	que	la	SCP	du	GPi	améliore	les	troubles	de	la	parole	

hyperkinétiques	dans	la	DGI.	Toutefois,	elle	aggrave	ou	induit	des	caractéristiques	

hypokinétiques	 de	 la	 parole.	 Ce	 résultat	 est	 cohérent	 avec	 la	 littérature,	 qui	

mentionne	que	des	symptômes	hypokinétiques	sont	fréquemment	observés	après	

la	 stimulation	 pallidale	 (Rusz	 et	 al.,	 2018	;	 Tripoliti,	 2010).	 Pour	 éviter	 cet	 effet	

indésirable,	nous	nous	attendions	à	ce	que	la	combinaison	du	GPi	et	du	NST	puisse	

rétablir	les	troubles	de	la	parole	induits	par	la	cible	pallidale	seule.	Toutefois,	l’ajout	

du	NST	a	 induit	une	hypophonie	chez	certains	patients.	De	même,	nous	avons	pu	

montrer	 que	 la	 combinaison	 du	GPi	 et	 du	 CM	n’était	 pas	 plus	 bénéfique	 pour	 la	

parole.	Afin	d’éviter	que	 les	patients	développent	des	 troubles	de	 la	parole,	 il	est	

possible	que	l’évaluation	multiparamétrique	personnalisée	de	la	parole	en	pratique	

clinique	 puisse	 contribuer	 à	 un	 meilleur	 bénéfice	 de	 la	 SCP.	 De	 fait,	 la	

compréhension	des	troubles	de	la	parole	avant	la	chirurgie	pourrait	guider	le	choix	

de	la	cible	chirurgicale	(Alomar	et	al.,	2017).	

Le	risque	de	développer	une	dysarthrie	dite	de	«	stimulation-induite	»	est	fréquent	

(Pinto	 et	 al.,	 2005	;	 2010).	 Il	 est	 possible	 que	 la	 SCP	 rajoute	 une	 tension	

supplémentaire	au	réseau	cortico-sous-cortical	qui	a	probablement	développé	des	

mécanismes	de	compensation	au	fil	du	temps	dans	le	contexte	de	la	maladie	(Alomar	

et	 al.,	 2017).	 Les	 effets	 indésirables	 qui	 surviennent	 à	 la	 suite	 de	 la	 SCP	 se	

produiraient	 dans	 un	 système	 qui	 peut	 avoir	 atteint	 sa	 limite	 à	 résister	 aux	

dérèglements	ou	à	surmonter	un	ajustement	supplémentaire	(Alomar	et	al.,	2017).	

Ainsi,	l’utilisation	de	la	SCP	plus	tôt,	dans	l'évolution	de	la	maladie	serait	bénéfique.		

En	 effet,	 une	 étude	 EARLYSTIM	 sur	 la	 dystonie	 permettrait	 d’éviter	 les	 effets	

indésirables	ou	le	manque	d’efficacité	de	ce	traitement	(Lozano	et	al.,	2019).	Afin	

d’éviter	la	stimulation	des	voies	pyramidales,	différentes	méthodes	pourraient	être	

envisagées	:		

- La	stimulation	directionnelle	intra-opérative	(Baizabal-Carvallo	&	Jankovic,	

2016;	Pollo	et	al.,	2014)	;		

- L’adaptation	 du	 courant	 des	 électrodes	 current-shaping	 qui	 réduit	 la	

possibilité	d’induire	une	dysarthrie	(Barbe	et	al.,	2014)	;		
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- Le	Gamaknife	 (chirurgie	 lésionnelle	 par	 ultrasons)	 qui	 réduit	 le	 risque	 de	

développer	 une	 dysarthrie	 (1,6%	 à	 8,4%	 des	 patients	 atteints	 de	

tremblement	essentiel)	(Dressler	et	al.,	2018;	Witjas	et	al.,	2015).		

Toutefois,	une	prise	en	charge	personnalisée	des	troubles	de	la	parole	induits	par	la	

SCP	serait	indispensable.	Pour	ce	faire,	dans	un	premier	temps,	il	serait	pertinent	de	

réaliser	une	étude	à	grande	échelle	sur	les	effets	de	la	SCP	du	GPi	sur	la	parole	dans	

la	 dystonie.	 Dans	 l’objectif,	 d’extraire	 des	 phénotypes	 de	 patients	 (Tsuboi	 et	 al.,	

2015).	 L’étude	 de	 Tsuboi	 et	 al.,	 (2015)	 a	montré	 que	 la	 SCP	 du	NST	 dans	 la	MP	

induisait	des	troubles	de	la	parole	et	de	la	voix,	qui	se	distinguait	en	5	clusters.	Par	

exemple,	le	cluster	n°2	identifie	des	patients	ayant	développé	un	bégaiement.	De	fait,	

les	thérapies	comportementales	seraient	complémentaires	à	la	SCP	pour	préserver,	

améliorer	 et	 éviter	 d’aggraver	 la	 parole	 et	 la	 voix.	 Depuis	 quelques	 années,	 les	

recherches	 sur	 la	 réhabilitation	 des	 troubles	 de	 la	 parole	 et	 du	 langage	 par	 la	

rééducation	musicale	et	rythmique	se	développent.	D’un	point	de	vue	fondamental,	

l’hypothèse	OPERA	(Overlap,	Precision,	Emotion,	Repetition,	Attention)	est	un	cadre	

conceptuel	postulant	que	la	perception	de	la	musique	faciliterait	le	traitement	de	la	

parole	 et	 du	 langage	 (Patel	 et	 al.,	 2009;	 Patel,	 2011,	 2012,	 2014).	 Plus	 encore,	

l’hypothèse	SEP	(Sound	Envelope	Processing	et	Synchronization	and	Entrainment	to	

a	Pulse)	rajoute	un	modèle	neuronal	montrant	l’importance	du	couplage	perceptivo-

moteur	dans	le	rythme	de	la	parole	(Patel	et	al.,	2009;	Patel,	2011,	2012,	2014;	Fujii	

&	Wan,	2014).	Par	exemple,	une	étude	en	imagerie	cérébrale	fonctionnelle	montre	

que	 l’activité	 des	 NGC	 augmente	 pendant	 que	 les	 personnes	 qui	 bégaient	 se	

synchronisent	à	un	métronome	(Toyomura	et	al.,	2011).	Ainsi,	 la	synchronisation	

avec	la	musique	et	le	rythme	permettrait	de	restructurer	et	réorganiser	l’activité	des	

NGC	(Fujii	&	Wan,	2014).	Plus	encore,	une	étude	récente	montre	qu’un	entraînement	

rythmique	 (serious-game)	 sur	 tablette	 atténue	 les	 déficits	 moteurs	 tels	 que	 la	

dysarthrie	hypokinétique	et	les	troubles	de	la	marche	dans	la	MP	(Dalla	Bella	et	al.,	

2019;	Dauvergne	et	al.,	2018).	De	fait,	la	rééducation	musicale	et	rythmique	laisse	

un	champ	de	recherche	ouvert	aux	études	portant	sur	la	SCP	et	ses	prises	en	charges	

complémentaires.		
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2.1. Article	4	–	Puyjarinet	et	al.,	2019	
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Annexe	1	Auto-évaluations	
	
SF-36	
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CDQ-24	
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Annexe	2	Scripts	pour	l’intelligibilité	
	
Extraction	des	mots	et	des	phrases	
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Test	d’intelligibilité	
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Annexe	3	Extraction	de	la	durée	des	segments	pour	le	temps	maximal	de	
phonation	

	

	
	
	
Annexe	4	Extraction	des	variables	dépendantes	pour	la	qualité	de	la	voix	
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Annexe	5	Annotation	automatique	des	syllabes	et	des	segments	pour	les	

diadococinésies	
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Annexe	6	Tableau	des	données	individuelles	de	l’évaluation	clinique	BFMDRS	en	fonction	des	différentes	conditions	de	stimulation	
	
Patient	 Condition	 Yeux	 Bouche	 Parole	&	déglutition	 Cou	 Bras	droit	 Bras	gauche	 Tronc	 Jambe	droite	 Jambe	gauche	 BFMDRS-Totale	
P02	 PRE	 2	 0	 0	 6	 9	 12	 1	 0	 1	 31	
P02	 GPi	 0	 0	 0	 1	 6	 4	 1	 0	 0	 12	
P02	 GPi	+	CM	 0	 0	 0	 1	 6	 4	 1	 0	 1	 13	
P03	 PRE	 0	 2	 4	 6	 4	 12	 0	 1	 1	 30	
P03	 GPi	 0	 0	 4	 0	 2	 6	 0	 0	 0	 12	
P03	 GPi	+	CM	 0	 0	 4	 0	 2	 6	 0	 0	 0	 12	
P06	 PRE	 0	 8	 12	 6	 16	 12	 8	 8	 12	 82	
P06	 GPi	 0	 2	 6	 3	 6	 4	 3	 3	 8	 35	
P06	 GPi	+	CM	 0	 2	 6	 3	 9	 4	 4	 1	 8	 37	
P07	 PRE	 0	 0	 0	 6	 12	 4	 0	 0	 0	 22	
P07	 GPi	 0	 0	 0	 6	 4	 2	 0	 0	 0	 12	
P07	 GPi	+	CM	 0	 0	 0	 4	 6	 2	 0	 0	 0	 12	
P09	 PRE	 0	 6	 1	 6	 1	 0	 12	 1	 0	 27	
P09	 GPi	 1	 2	 2	 8	 0	 0	 0	 0	 0	 13	
P09	 GPi	+	CM	 1	 2	 1	 4	 0	 0	 12	 1	 0	 20	
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Patient	 Condition	 Yeux	 Bouche	 Parole	&	déglutition	 Cou	 Bras	droit	 Bras	gauche	 Tronc	 Jambe	droite	 Jambe	gauche	 BFMDRS-Totale	
P01	 PRE	 0	 5	 9	 8	 8	 12	 12	 12	 8	 74	
P01	 GPi	 0	 3	 16	 6	 4	 4	 6	 6	 6	 51	
P01	 GPi	+	NST	 0	 2	 16	 3	 4	 9	 6	 6	 9	 55	
P04	 PRE	 1	 1	 2	 2	 4	 2	 4	 4	 4	 23	
P04	 GPi	 1	 2	 4	 4	 2	 1	 5	 2	 2	 23	
P04	 GPi	+	NST	 0	 2	 4	 4	 8	 4	 5	 8	 4	 39	
P05	 PRE	 1	 0	 6	 4	 9	 9	 12	 12	 12	 65	
P05	 GPi	 2	 0	 0	 8	 9	 12	 12	 9	 9	 61	
P05	 GPi	+	NST	 0	 1	 1	 2	 9	 12	 6	 9	 12	 52	
P08	 PRE	 0	 0	 2	 4	 1	 0	 4	 2	 1	 14	
P08	 GPi	 0	 0	 1	 0	 1	 1	 0	 0	 0	 3	
P08	 GPi	+	NST	 0	 0	 2	 0	 1	 1	 0	 2	 1	 7	
P10	 PRE	 0	 6	 1	 3	 6	 3	 12	 8	 6	 45	
P10	 GPi	 0	 2	 1	 2	 4	 0	 4	 2	 1	 16	
P10	 GPi	+	NST	 0	 3	 0	 3	 6	 6	 4	 3	 3	 28	
P11	 PRE	 1	 1	 0	 8	 0	 0	 0	 0	 0	 10	
P11	 GPi	 1	 1	 2	 8	 0	 0	 0	 0	 0	 12	
P11	 GPi	+	NST	 1	 0	 6	 8	 1	 1	 4	 0	 0	 21	
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Annexe	7	Tableau	des	données	individuelles	des	variables	dépendantes	acoustiques	en	fonction	des	différentes	conditions	de	
stimulation	

	
	 	 Production	de	mots	et	de	

phrases	
Voyelle	/a/	
tenue	 Voyelle	/a/	3sec	 /pataka/	 Lecture	du	texte	

Patie
nt	

Conditi
on	 Qualité	parole	 Intelligibilité	 TMP	 Arrêt	

vocaux	
F0-
SD	

Coefficie
nt	
F0	

Intensi
té	
SD	

Intensit
é	

moyen
ne	

Jitte
r	

Shimm
er	 HNR	

Débit	
articulatoi

re	

Inde
x	

Tem
ps	
parol
e	

Débit	
parol
e	

Débit	
articulatoi

re	

F0-
SD	

Intensit
é	

moyen
ne	

Intensi
té	
SD	

P02	

PRE	 0.14	 85.00	 16.05	 0.5	 3.07	 1.59	 1.63	 70.46	 0.0
0	 2.33	 27.5

6	 4.93	 0.15	 31.1	 4.7	 5.9	 32.0	 81.7	 9.8	

GPi	 0.67	 66.67	 20.30	 0.00	 3.41	 1.66	 1.09	 79.55	 0.0
0	 2.00	 30.3

3	 4.83	 0.08	 28.5	 5.3	 6.1	 29.9	 71.8	 9.9	

GPi	+	
CM	 0.62	 81.67	 na	 na	 2.61	 1.31	 1.70	 78.97	 0.0

0	 2.33	 27.9
1	 5.63	 0.12	 30.7	 4.8	 5.9	 26.7	 81.6	 9.8	

P03	

PRE	 1.85	 53.33	 4.09	 10.50	 4.20	 5.80	 3.69	 62.14	 3.0
0	 14.00	 8.04	 3.83	 0.12	 na	 na	 na	 na	 na	 na	

GPi	 2.49	 36.84	 6.04	 8.50	 2.24	 1.92	 3.84	 56.10	 1.0
0	 9.00	 5.75	 3.15	 0.15	 na	 na	 na	 na	 na	 0.19	

GPi	+	
CM	 2.43	 30.00	 4.40	 9.50	 45.3

5	 42.41	 2.27	 46.04	 4.0
0	 25.00	 0.51	 3.33	 0.08	 na	 na	 na	 na	 na	 na	

P06	

PRE	 2.98	 5.26	 1.33	 0.00	 20.7
1	 15.49	 4.61	 82.54	 2.5

0	 12.00	 11.0
4	 0.48	 0.08	 na	 na	 na	 na	 na	 na	

GPi	 2.79	 7.02	 4.68	 0.00	 8.27	 4.15	 0.63	 88.70	 0.6
7	 1.00	 20.6

6	 4.22	 0.06	 na	 na	 na	 na	 na	 0.00	

GPi	+	
CM	 2.76	 1.67	 3.48	 0.00	 4.53	 2.55	 1.70	 61.24	 0.6

7	 3.00	 20.8
8	 1.68	 0.15	 na	 na	 na	 na	 na	 na	

P07	

PRE	 0.27	 95.00	 15.34	 1.5	 2.49	 2.59	 2.00	 74.07	 0.6
7	 2.33	 21.6

0	 8.03	 0.17	 57.3	 4.2	 5.2	 17.3	 75.9	 10.8	

GPi	 0.42	 73.58	 6.88	 0.00	 1.82	 1.92	 1.32	 81.29	 0.5
0	 2.00	 20.2

0	 5.94	 0.20	 56.8	 4.4	 5.3	 13.8	 78.6	 0.08	

GPi	+	
CM	 0.17	 98.33	 12.63	 0.00	 1.42	 1.49	 1.02	 80.37	 0.0

0	 1.67	 22.8
6	 7.70	 0.17	 55.6	 4.3	 5.3	 13.8	 74.8	 6.1	

P09	

PRE	 0.67	 75.00	 11.98	 14.5	 5.51	 3.23	 2.00	 47.64	 0.5
0	 3.00	 22.7

3	 1.50	 0.15	 33.3	 4.2	 5.5	 25.4	 49.2	 4.3	

GPi	 0.78	 90.00	 8.13	 5.50	 3.10	 2.84	 0.88	 51.73	 7.5
0	 24.50	 0.77	 4.50	 0.16	 45.1	 3.3	 4.4	 22.9	 82.5	 -4.00	

GPi	+	
CM	 0.93	 90.00	 8.53	 11.00	 4.12	 2.11	 1.18	 51.87	 0.6

7	 3.00	 23.7
5	 0.44	 0.32	 58.7	 2.5	 3.8	 26.6	 65.9	 10.7	
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	 	 Production	de	mots	et	de	
phrases	

Voyelle	/a/	
tenue	 Voyelle	/a/	3sec	 /pataka/	 Lecture	du	texte	

Patie
nt	

Conditi
on	

Qualité	
parole	

Intelligibilit
é	 TMP	

Arrêt	
vocau
x	

F0-
SD	

Coefficie
nt	
F0	

Intensi
té	
SD	

Intensit
é	

moyen
ne	

Jitte
r	

Shimm
er	 HNR	

Débit	
articulatoi

re	

Inde
x	

Tem
ps	
parol
e	

Débit	
parol
e	

Débit	
articulatoi

re	

F0-
SD	

Intensit
é	

moyen
ne	

Intensi
té	
SD	

P01	
PRE	 2.13	 65.00	 4.31	 1.50	 36.3

8	 20.72	 4.29	 71.84	 2.0
0	 19.00	 7.90	 4.25	 0.78	 79.7	 3.0	 4.0	 33.9	 	 6.3	

GPi	+	
NST	 2.18	 53.33	 2.98	 0.00	 4.52	 2.38	 0.52	 74.93	 0.0

0	 13.00	 14.5
6	 3.63	 0.05	 na	 na	 na	 na	 na	 na	

P04	

PRE	 0.70	 86.67	 6.69	 0.00	 2.46	 1.37	 1.22	 67.46	 0.3
3	 3.00	 22.0

3	 5.89	 0.15	 62.1	 3.9	 5.2	 22.8	 77.0	 10.3	

GPi	 0.80	 65.00	 9.38	 0.00	 2.08	 1.10	 1.73	 75.22	 0.3
3	 2.67	 24.3

9	 5.84	 0.14	 61.4	 4.3	 5.3	 25.2	 79.4	 5.38	

GPi	+	
NST	 0.46	 88.33	 10.35	 0.00	 1.46	 0.77	 1.09	 82.11	 0.3

3	 2.67	 22.7
7	 6.69	 0.08	 58.2	 4.2	 5.1	 26.8	 80.1	 3.0	

P05	

PRE	 0.97	 75.00	 5.00	 6.00	 5.21	 2.25	 1.79	 46.26	 0.0
0	 3.33	 23.3

6	 4.48	 0.23	 92.0	 2.8	 4.4	 37.5	 77.5	 8.4	

GPi	 1.13	 70.00	 5.41	 7.00	 5.09	 2.24	 1.16	 44.63	 1.0
0	 3.50	 21.1

8	 4.58	 0.20	 64.6	 4.0	 4.8	 24.3	 72.4	 4.95	

GPi	+	
NST	 1.13	 88.89	 6.74	 7.00	 2.92	 1.32	 0.99	 46.62	 0.0

0	 1.50	 28.0
4	 5.07	 0.21	 89.8	 2.9	 4.0	 30.5	 81.8	 8.3	

P08	

PRE	 0.28	 90.00	 12.32	 0.00	 2.12	 1.16	 0.62	 78.89	 0.0
0	 2.00	 26.1

4	 5.27	 0.47	 27.6	 5.1	 6.0	 27.3	 73.2	 4.4	

GPi	 0.26	 86.67	 7.53	 1.50	 0.41	 0.65	 0.81	 46.11	 0.0
0	 21.00	 3.86	 5.92	 0.46	 28.1	 4.9	 5.8	 34.1	 75.7	 4.58	

GPi	+	
NST	 0.45	 88.89	 13.08	 13.00	 1.87	 1.03	 1.37	 47.81	 0.3

3	 2.33	 23.6
6	 5.29	 0.24	 33.9	 4.2	 5.0	 33.5	 75.5	 9.7	

P10	
PRE	 0.59	 77.19	 8.28	 0.00	 2.82	 1.39	 0.88	 59.66	 0.3

3	 7.33	 17.4
7	 5.02	 0.13	 43.4	 3.3	 4.6	 32.0	 81.0	 8.7	

GPi	+	
NST	 0.72	 80.00	 8.00	 0.00	 na	 na	 na	 na	 na	 na	 na	 4.96	 0.15	 42.3	 3.7	 5.1	 38.2	 53.9	 8.5	

P11	

PRE	 0.33	 80.00	 14.63	 0.00	 4.34	 2.51	 1.77	 72.75	 1.0
0	 5.50	 18.3

6	 5.89	 0.06	 65.0	 3.6	 4.6	 31.9	 64.9	 12.5	

GPi	 0.88	 71.67	 14.71	 0.00	 4.25	 2.20	 1.85	 64.44	 0.3
3	 3.67	 22.4

0	 5.37	 0.09	 73.1	 3.5	 4.5	 28.4	 76.8	 5.14	

GPi	+	
NST	 0.47	 83.33	 15.53	 0.00	 1.69	 0.95	 1.31	 60.25	 0.0

0	 3.00	 24.0
3	 2.60	 0.05	 78.3	 3.3	 4.3	 22.6	 73.1	 9.5	
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Annexe	8	Protocole	SPIDY3	
	

Résumé 
	

Etude SPIDY3 

OPTIMISATION DU BENEFICE THERAPEUTIQUE DANS LA DYSTONIE : 

IMPACT SUR LE HANDICAP ET LA QUALITE DE VIE 

Stimulation pallidale ou/et stimulation d’une autre cible thérapeutique 
(randomisée thalamus ou noyau sub-thalamique) 

 
Investigateur coordonnateur :  
Professeur Marie Vidailhet, 47-83 Bd de l’hôpitl, hôpital Pitié Salpétrière  
Fédération de Neurologie Bat Paul Castaigne 75013 Paris  
Tel : 01-42-16-18-16 Fax : 01-42-16-19-58 
Mail : marie.vidailhet@sat.aphp.fr 
	
Prérequis 
La maladie dystonique est une maladie rare qui représente un handicap élevé. Malgré des 
fonctions intellectuelles normales, ces sujets sont progressivement exclus, du fait de leur 
handicap, de leur milieu professionnel et social. Les traitements médicaux son généralement 
inefficaces ce qui a conduit à proposer la neurostimulation du pallidum interne avec une 
amélioration moyenne de 50% et un bon ratio bénéfice risque. (Groupe Spidy NEJM 2005, PHRC 
national) 

Toutefois, il persiste des questions non résolues : 

 1) un petit nombre de patients ont une réponse clinique faible ou nulle malgré des paramètres 
de stimulation et un positionnement des électrodes dans le pallidum comparables à ce qui est 
observé chez des patients très améliorés (amélioration >75%). Il est donc nécessaire d’optimiser 
le bénéfice thérapeutique en affinant la stratégie chirurgicale. L’abord d’autres cibles chirurgicales 
est une alternative thérapeutique potentielle. De plus, la combinaison de la stimulation pallidale 
(actuellement proposée chez tous les patients) et d’une deuxième cible de stimulation pourrait 
apporter un bénéfice supplémentaire et, pour certains patients, pallier une efficacité incomplète 
de la stimulation pallidale. Dans les deux cas, il s’agirait d’une augmentation de chances 
d’amélioration du handicap moteur des patients. 

 2) les facteurs prédictifs de la réponse à la neurostimulation ne sont pas connus mais le 
pattern de la dystonie semble jouer un rôle important. Il est nécessaire de développer de 
nouveaux outils pour détecter les facteurs cliniques prédictifs.  

 3) Cette chirurgie entraîne un bouleversement dans la vie des patients après de nombreuses 
années de handicap pendant la période scolaire ou professionnelle et les débuts de la vie sociale 
et affective. Ceci doit être évalué au moyen de différentes échelles de qualité de vie.  

 4) Bien que la dystonie soit essentiellement une maladie motrice, la neurostimulation de cibles 
concernées par la chirurgie fonctionnelle peut avoir un impact sur l’humeur ou le comportement 
(directement ou par diffusion de courant à une zone adjacente). Cette composante doit être 
évaluée. 

Nous proposons une étude pilote, dans laquelle les patients bénéficieront d’une implantation 
bilatérale de deux électrodes de stimulation : cible  A, pallidal interne dans la partie sensori-
motrice (cible « classique ») et cible B, randomisée, thalamus ou noyau sub-thalamique (NST). 
L’évaluation se fait en double aveugle en comparant, par rapport à l’état préopératoire, les 
phases suivantes: absence  de stimulation, stimulation de la cible A (pallidale),  stimulation de 
la cible B  (thalamus ou NST),  combinaison des 2 cibles (A+B).  Les phases de stimulation sont 
séparées par des périodes de wash-out. 

L'objectif principal  
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Etudier, dans la dystonie, l’effet de la stimulation du thalamus (Voa /Vop)  ou du NST et :  

 a) Rechercher si l’effet de la stimulation isolée de la cible B (thalamus ou NST)  par rapport au 
stade pré-opératoire est similaire à celui obtenu par stimulation du pallidum (cible A) chez des 
patients qui bénéficient de 2 électrodes de stimulation implantées dans chaque hémisphère 
(cibles A+B).   

b) Evaluer l’effet de la simulation conjointe (A+B) pallidum+thalamus ou pallidum +NST. 

Les objectifs secondaires :  
a) Comparer les scores de dystonie (cross over) pour toutes les conditions de stimulation : 
placebo, condition  stimulation du Gpi (cible A), condition stimulation du thalamus ou du NST  
(cible B seule) et condition stimulation du GPi + thalamus ou GPi + NST (cible A+B). (Analyse en 
double insu, cotation standardisée par cotateur extérieur à partir de vidéos);  

b) Evaluer le retentissement sur les composantes de la qualité de vie;  

c) Explorer un retentissement psychique de la stimulation des différentes cibles,   

 

Critères d’inclusion 

• Dystonie invalidante (focale sévère, segmentaire ou généralisée).  
• Patient d’âge supérieur ou égal à 18 ans et inférieur ou égal à 65 ans ayant donné sa 
signature et                son consentement éclairé après avoir reçu une information écrite sur le 
protocole de recherche 
• Malade bénéficiant d’un régime de sécurité sociale. 
• Durée d’évolution de la dystonie supérieure à un an. 
• Traitement pharmacologique stable depuis au moins un mois avant la chirurgie	
 
Critères de non inclusion 
• IRM ou scanner cérébral anormal 
• Dystonies post-neuroleptiques, ou à cause vasculaire, traumatique ou métabolique 
• Anomalie neurologique en dehors de la dystonie (des myoclonies ou un tremblement 
associés à la dystonie sont possibles) 
• Personne sous tutelle, curatelle ou toute autre mesure administrative ou judiciaire de 
privation de droit et de liberté 
• Femme enceinte ou allaitant ou ne prenant pas de moyen de contraception  
• Troubles cognitifs sévères MMS < 24/30 
• Pathologie psychiatrique évolutive 
• Contre-indications aux examens nécessaires à l'inclusion ou aux traitements (en 
particulier contre-indication à l'IRM ou contre-indication anesthésique) 
• Contre-indication chirurgicale 
 

Nombre de patient 
Il est prévu d’inclure dans cette étude 22 patients sur 9 centres.  

Durée de l’étude 
La durée de participation à l’étude pourra varier entre 12 et 15 mois. La durée des inclusions 
est de 36 mois soit une durée totale d’étude de 51 mois.  

 
Conclusion 
En conclusion, ce projet pilote devrait permettre d'évaluer assez rapidement sur un petit nombre 
de patients l'impact de stratégies thérapeutiques nouvelles (cibles randomisées  thalamiques et 
sub-thalamiques) sur le handicap et sur la qualité de vie.  En maintenant une cible thérapeutique 
pallidale, il n’y a pas de perte de chance thérapeutique pour le patient, le but de la mise en jeu 
de la deuxième cible de stimulation étant d’obtenir un effet additionnel. 

	


