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population générale, la compréhension du langage est préservée, seule 
l’atteinte motrice oro-pharyngée induit le déficit de parole et entrave 
le langage verbal sur un plan expressif.

Commentaire
Cet article est important [1] car il complète un autre article de revue 
systématique de la littérature de 2019 traitant de ce même thème 
« SMA et cognition » et qui mentionnait que « si la cognition semble 
bien préservée dans la SMA de type II et III, avec parfois des obser-
vations d’enfants hyper-performants, le doute subsiste pour la SMA 
de type I » [2]. Effectivement, les données étant manquantes dans 
la SMA1, il est très intéressant de constater qu’en dépit d’un manque 
d’interactions neuro-motrices avec l’environnement, le niveau intel-
lectuel de ces enfants lourdement handicapés se développe normale-
ment et que la compréhension du langage n’est pas non plus affectée 
(et ce, quel que soit le type de SMA1). Seule la parole est, de manière 
indépendante, touchée par le déficit neuro-musculaire. Cet article 
renseigne sur l’histoire naturelle de cette maladie cliniquement homo-
gène, et fournit des repères cognitifs et langagiers pour les essais cli-
niques médicamenteux qui pourraient modifier la trajectoire clinique 
de la SMA1. La qualité de la parole dépendant de la gravité la maladie, 
il est en effet possible d’espérer qu’une efficacité sur la symptomato-
logie neuro-motrice et oro-pharyngée améliore la performance de la 
parole.
Concernant la vie au quotidien et la prise en charge de ces enfants 
avec de lourds handicaps physiques et de parole, ces premières 
connaissances sont utiles pour prévenir le risque de sous-estimer les 
capacités cognitives et de compréhension langagières. Ces dernières 
demandent à être stimulées et entretenues car elles sont positivement 
associées aux apprentissages, à la participation active à l’école, en 
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Résumé
Le but de l’étude citée en référence [1] est d’éva-
luer les fonctions cognitives et langagières d’enfants 
atteints d’amyotrophie spinale de type 1 (SMA1). Pour 
cette forme, qui est la plus sévère des SMA, aucune 
étude n’avait pour l’instant été réalisée dans ce 
domaine. Dans la SMA1, outre d’importants dysfonc-
tionnements bulbaire, respiratoire et moteur périphé-
rique, les troubles moteurs de la sphère oro-pharyngée 
touchent l’élocution du langage. Celui-ci est peu fluide 
et peu compréhensible. La communication s’effectue 
essentiellement par des mouvements oculaires, des 
sons gutturaux. Au niveau du langage verbal, sont 
notés anarthrie, dysarthrie, voix nasonnée et dyslalie. 
Il s’agit d’une étude rétrospective incluant 22 enfants 
atteints de SMA1 (10 atteints d’un sous-type 1a-1b : 
AB et 12 par 1c : C) âgés de 3 à 11 ans dans un état 
cliniquement stable. Ils pouvaient communiquer en 
oui-non selon un codage. Les domaines suivants ont 
été évalués : niveau cognitif (QI ; test de Raven unidi-
mensionnel, RCPM) ; troubles de la parole (ALS Severity 
Score, ALSSS) ; compréhension morphosyntaxique du 
langage (Brown Bellugy, TCGB) ; atteintes neuromuscu-
laires (test infantile de troubles neuromusculaires de 
l’hôpital pour enfants de Philadelphie, CHOP-INTEND). 
Le QI médian est de 120 quel que soit le type de SMA1 
(AB ou C). La compréhension morphosyntaxique est 
normale. L’atteinte de la parole est à 5 (échelle de 1 
[non vocal] à 10 [parole normale]), elle est corrélée 
au niveau d’atteintes neuromusculaires (scores CHOP-
INTEND) mais pas aux QI ni au niveau de compréhension 
morphosyntaxique (reconnaissance des mots, de leur 
terminaison, de leur agencement dans une phrase…).
Conclusion : le niveau cognitif global se situe dans la 
plage normale et même légèrement supérieure de la 
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situation de vie sociale, familiale…, et cela ne peut qu’être favorable 
à la qualité de vie des ces enfants. Du côté des parents, leurs per-
ceptions et émotions sont forcément affectées par le caractère très 
visible des déficits neuro-moteurs et de parole, et leurs conséquences 
en termes de dépendance. Cela ne peut être que soutenant pour eux 
de leur communiquer les résultats des évaluations de ces domaines 
cognitifs qui sont préservées. Il sera aussi important de leur donner 
des conseils de communication verbale et non verbale et dans ce der-
nier domaine, de penser à des modes de communication alternative. ‡
Intellectual skills and speech abilities in children with SMA type 1

HS_Myologie_Novembre_2021.indd   47HS_Myologie_Novembre_2021.indd   47 03/11/2021   16:14:0303/11/2021   16:14:03


	Résumé
	Commentaire
	LIENS D’INTÉRÊT
	RÉFÉRENCES

