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Patrophie du ner[ optique on essaiera sans grand espoir les injec-
trons de strychnine et I'électrisation. Les crises laryngées néces-
sitent rarement la trachéotomie ; essayer la suspension et la

sanlonine,

ARTIGCLE V

MALADIE DE FRIEDREICH

Considérée d'abord comme une forme de tabes (tabes hérédi™
taire) par Faizoreics en 1861, puis comme une variété de la
sclérose en plaques, parece qu'elle a q ielgques sympiomes com -
muns avee ces denx affeclions, ¢’est en réalité une maladie qui
meérile nne place spéciale. Noas aurons i nous préoccuper plus
loin de ses rapports avee 'hérédo-ataxie eérébelleuse.

1 Etiologic. La maladie de Friedreich frappe plusieurs
enfants, fréres oun seeurs, d'une méme famille imaladie fami-
liale) ; elle débute dans 'enfance ou la puberté. Ses causes sonl
inconnues, bien qu’on aitineriminé dans quelques cas la syphilis
ou laleoolisme des parents et diverses maladies infectienses.

2° Symptomes. — La symptomatologie de la maladie de
Friedreeich se rapproche par certains cotés de celle du tahes et
par certains autres de celle de la sclérose en plaques

a. Troubles moteurs. — lls consistent dans une incoordinalion
molrice assez analogue a celle du tabes, mais beaucoup moins

prononeee, et

i laquelle se joint un élément nouveau : la tifuba-
fion. Le malade lance les jambes; il marche les jambes écar-
tees, la téle baissée et oscillante, et dévie a4 droite et a gauche :
cest la deémarche tabétocérebelleuse (CuArcor Les “|p|||h|,'.-_-_
supérieurs présentent aussi un eertain degré d'incoordination.

bans la station debout le malade est obligé, pour ne pas
perdre Ilf'llili“!"l'l‘_ d'élarair sa base en écartant les jambes, ou

meme de changer continuellement les pieds de place : c¢’est I'a-
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tarie statique (Frieoreick). L'occlusion des yeux n'‘augmente guére
ces troubles de la station : le signe de Romberg n'est done pas
constant. Les membres sont animés de mouvements choreiformes
ou plus rarement athétosiques (voy. p. 195, Athétose). L.es mem-
bres supérieurs présentent a I'occasion des mouvements volon-
taires un tremblement assez analogue a celui de la sclérose en
plaques (tremblement intentionnel)

b. Troubles sensttifs et sensoriels La perte du sens muscu-
laire, les anesthésies. les douleurs fulzurantes. si fréquentes dans
le tabes sont ici inconstantes ou 4 'état d’ébauche.

Les yenx ne présentent ni atrophie papillaire, ni signe d’Ar-
gyll-Robertson (voy. p. 21), ni paralysie des muscles extrinsi-
(ques ayec strabisme (ear. dist. d’avee le tabes) : mais par contre

un nystagmus, ou lremblement des globes oculaires, marque

surtout dans la fixation des objets.

Troubles trophiques et Une scoliose 4 con-
vexité droite le plus souvent, un pied bot caractérisé par I'équi-
nisme et 'extension exagérée du gros orts il, s'observent assez
fréquemment. On a noté quelquéfois de la diarrhée ou des
sueurs prolfuses

d. Troubles de la parole La parole est lente, trainante et
parmoments précipitée, comme un balbuticment : elle n’est pas
sans analogie avec celle de la selérose en plaques.

e. Troubles des re flexes. Les réflexes tendineux sont
abolis,

3 Evolution. La maladie dure de longues années (dix,
quinze ans et plus). Le début s opére par des troubles moteurs
des membres inférieurs . qui alteignent progressivement les
membres supérieurs. A la période ultime de l'affection les ma-
lades sont confinés au lit. La mort survient du fait d'une mala-
die intercurrente

4° Diagnostic La maladie de Friedreich se différencie :
a. Dutabes : 1° Par I'absence du sicne de Romberg, des don-
leurs fulgurantes el des anesthésies. des troubles génito-urinaires:
des troubles atrophiques, du sigoe d Argyll-Robertson, de l'atro-
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phie de la papille et des paralysies oculaires: 20 par la pré
des troubles de la parole. du nystagmus, de la titu-
n, des mouvements choréiformes et Ia fréquence de la

une affection familiale, précoce, alors que le tabes se

> surtont vers quarante on inquante ans; de plus, elle

* aucun rapport avee la syphilis. Les seuls earactéres

ymmuns consistent dans I'abolition du réflexe rotulien et les

ubles de la coordination

b. De la sclérose en plagues par I'abolition du réflexe rotulien el

lincoordinatlion. Les caractéres communs sont nombreux : trém-

blement intentionnel. nystagmus, troubles de la parole, et quel-

quefois titubation Jul--iuw- ['i selérose en [rk:.w]a[-u présente la
déemarche dile cérébello spasmodique

c. De la choree et de Vathétose par I'ensemble de ses symp-

itaxie, nystagmus, el
d. De Uatrophie cerébelleuse par I'abolition des réflexes tendi-
eres dans celte maladie, par la présence des troubles

vision d’ailleurs inconstants, de la scoliose et du pied

5¢ Anatomie pathologique La moelle est gréle ; le cer
participe quelquefois légérement & cette diminution de
lume
La sclérose porte sur les cordons postérieurs (Friepreica) dont
* intéresse surtout la partie médiane (cordons de Goll). Elle
tussi sur les cordons latéraux (RuriMEYER) : le faiscean
erebelleux direct ot le faiscean de Gowers (Broco et MARINESGO)
sont les plus atteints, et la colonne de { larke qui représente leur
origine médullaire dans Ia corne poslérieure est dégénérée,
Les faisceaux pyramidaux croisés sont bien moins atteints (voy
g, 14 et 15).
Les racines postérieures et les nerfs periphériques ne Presen-

tent que des altérations diseutée s. par opposition avec ce qu'on
wurs {Gol
“l‘; -Luj.}-”_.- {ermi J { - . observe dans le tahes

ébrale), 1 = dan Hist ‘!"-r.',il-’u:"iruuf_ d aprés Diserine et LetuLLe: la selérose ne

sage i 1o faisceau o : 3 serall pas partout identique : dans les cordons latéraux. il s'agi-

ovaux centraur du cervi
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rait d’une sclérose banale, conjonctivo-vasculaire, mais dans les
cordons postérieurs ce serait une sclérose né roglique. Cetie pro-
lifération exagérée de la névroglie, ef la gracilité de la moelle
ont fait considérer la maladie de Friedreich comme une ma-
ladie de développement due & une anomalie du feuillet externe du

Fig. 15.
meédullaires de la maladies de Friedreich
cas de Broco el de ManiNesco).

la colonne de ( @ des faisceanx pyramidaux

blastoderme, qui donne naissance a la fois aux éléments ner-
veux eb la nevrogclie

En somme, la maladie de F riedreich est lllh'ﬂ'li"l'\i\-*1‘-'H:I-l"|'lr'x'
remarquable par Ia lésion des faisceaux a terminaison cérébel
lease /faisceau cérébelleux direct et faiscean de Gowers). SENA-
tOR la considére comme une affection a point de départ céré:
belleux. Dans ces derniers temps, on s'est preéoccupé de ses rap-=
ports avec Uhérédo-atarie cérébelleuse. Gelle-ci parait avoir pour
substratum anatomique une atrophie considérable du cervelet,
inconstante ou pea marquée dans la maladie de Friedreich - 188
lésions des denx maladies sont done bien différe tes; dans
cas c'est le cervelet qui est alrophié et sclérosé, dans Lautre ses

volies nerveuses afférentes, ce qui pourrait expliquer lesanalogies
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symplomatiques. Il existe d'ailleurs des cas inlermédiaires on
on constale 4 la fois des altérations carébelleuses ot médullaires
Mexzer). Les analogies ne sont done pas toujours purement cli-
niques

6° Traitement. — On peut appliquer le traitement du tabes.

ARTICLE VI
PARALYSIE SPINALE INFANTILE
Signalée par Heing, puis RiLLier, bien étudiée au point de yue
symplomalique par DucreExNE, ses lésions ont été apercues pour

la premiére fois par PrREvosT

1° Etiologie.
de la dentition,

Un a souvent invoqué l'influence du froid et

La paralysie infantile survient surtoul pendant la convales-
cénce d'one maladie infectieuse : alors méme quelle est primi-
li\l'_ r'“v o] {-I‘»‘w'll!i_‘ ]_'.‘i]."i\ St
i
ua

us une forme épidemique épi-
emie de .\-liulr'—}"n.\' relalée par Corpier). Ces raisons tendent
4 la faire considérer comme une maladie infecticuse, dont la
localisation au niveau de la moelle serait, il est vrai, favorisée
par une prédisposition nevreopathique héréditaire qu'on retrouve
dans la plupart des cas en etudiant les antécédents des ma-
lades,

C’est pendant la premiére enfance que celle affection atteint
il maximum de fréquence : mais on Pobserve plus tard aussi,
quoique plus rarement. ef F'affection connue sous le nom de
paralysie spinale aioug

lable.,

Fadulte lui est certainement assimi-

2 Symptomatologic
L F i:r_'i-' -I,- i.\

Il convient . dans la SYmptoma-

paralysie spinale i antile, de distinguer deusx

periodes, la période d invasion et Ia période de régression.
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a. Premicre période ou période dinvasion. — La paralysie
spinale infantile a un début brusque : elle s'annonce par des
convulsions dans les membres, des phénomeénes cérébraux, des
contractures passagéres. En méme temps, la température s'é-
leve : cette fievre initiale dure de un a huit jours, soit continue,
soit entrecoupée de rémissions. La paralysie apparait du jour
au lendemain ; elle atteint d’emblée tous les muscles quelle doit
envahir : elle n’est done nullement progressive & l'inverse de
celle des myélites chroniques. Sa distribution est trés variable il
existe une forme généralisée, une forme paraplégique, c'est-a-dire
limitée aux deux membres inférieurs, une forme monoplégique,
limitée & un membre, une forme hémiplégique plus rare
(Drierise et Huer) ; enfin les muscles dépendant de nerfs bul-
baires peuvent étre atteints. :

Cette paralysie est flaccide, sans contractures; elle ne s'ac-
compagne pas de troubles de la sensibilité, & part qm_alques
fourmillements : il n’y a ni eschare sacrée, ni paral_ysw.é!c:’s
sphineters. A la fin de la premiere semaine, la contractilité
faradique des muscles paralysés diminue et disparait.

Telle est la premiére période de la maladie caractérisée par
une paralysie musculaire plus ou moins étendue atbeignant
d’emblée son summun par une diminution rapide de la con-
tractilité faradique, parl’absence de troubles du coté dessphine-
ters et de la sensibilité, et de troubles trophiques.

b. Deuwieme periode ou période de régression. — La deuxieme
période ou période de régression (Cuircor) comrence al hfmt
de quelques semaines : elle est caractérisée par la localisation
de la paralysie, c'est-d-dire qu'un cerfain nombre des muscles
paralysés récupeérent leur contractilité électrique et volontaire,
tandis que les autres restent paralysés et subissent une atrophic
progressive. 11 est rare en effet que la guérison soit compléte et
totale : le deltoide, les extenseurs du pied et des orteils, les

péroniers sont généralement les muscles voués 4 la paralysie

persistante et a Patrophie. Les muscles qui sont encore para-

lysés au bout de huit ou dix mois le resteront définitivement

(CrARCOT). ‘
Cette atrophie musculaire débute auw bout d’un mois environ,
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rarement au bout de quelques jours; elle est quelquefois mas-
quée par le développement ‘du tissu adipeux interstitiel ; Fatro-
phie des os I'accompagne fréquemment, mais sans quil y ait
entre elle un rapport obligé ; SEELIGMULLER a méme noté dans
un cas Pallongement des os. Le membre qui reste partiellement
ou totalement paralysé a ses artéres rétrécies; sa température
locale est plus basse que celle du coté sain : il est cyanosé et
présente quelquefois des uleérations de la peau ou des callosités.
Enfin des déformations durables s'établissent : un pied bot para-
Iytique ordinairement varus équin, une laxité des ligaments qui
permet a Varticulation intéressée des mouvement trop étendus,
la rend ballante dans tous les sens et peut méme provdquer des
subluxations. Lorsque ces déformations atteignent les membres
inférieurs elles les rendent ahsolument impropres a la station :
les malades sont obligés de marcher sur les genoux et de se
trainer comme des culs-de-jatte.

Crarcor altribue les déformations telles que le pied bot & la
prédominance d'action des muscles restés sains privés de leurs
antagonistes ; d’autres auteurs ont fait jouer un plus grand role
a la contracture, aux ruptures fibrillaives, aux rétractions ten-
dineuses aidées par le poids des couvertures.

2. 3 > 0 : . . - -
3° Evolution et pronostic. — La paralysic infantile nous
apparait done comme une paralysie musculaive & développe-
ment rapide, qui, d’abord trés étendue, se localise au hout de

-quelques semaines dans cerlains muscles qui seront destinés

& s'atrophier progressivement. Mais cette évolution schématique
est quelquefois modifiée. Ainsi le mouvement fébrile du début
peut étre intense et prolongé (Cuarcor) ; il peut manguer au
point que la paralysie semble constituer le premier symptome ;
la paralysie peut arriver lentement et non d’emblée a son apo-
gée; elle peub rétrocéder sans laisser de traces ; elle peut repa-
raitre pendant la période de régression, ou remonter Jusquian
bulbe et déterminer ainsi la mort.

Le pronostic est toujours grave, puisque, lorsque la maladie
guerit, elle laisse. dordinaire aprés elle une paralysie localisée
qui fera du malade un infirme. Il est encore assombri par la




55 MALADIES DU SYSTEME NERVEUX

possibilité duretour d'accidents paralytiques a longue échéance.
Barer et Durie! qui ont fait une étude particuliére de ces acci-
dents les divisent en quatre groupes : tantot il s'agit d'une
paralysie subile et de courle durée attribuable & une simple
poussée congestive, tantot le malade es! frappé d'une poliomyé-
lite antérieure aizue, analogue 4 la premiére atteinte, dans le
troisieme cas se développe une paralysie généralisée & marche
subaigué, dans le quatricme une atrophie musculaire progressive
a évolution chronique. CaArcoT el Raysoxp ont aussi observé cette
récidive de la paralysie aigué aprés des années. aprés REMOND
pe Merz elle frappe avec prédilection les groupes mus ulaires in-
{éressés at début de la premiére atteinte, mais épargnés par l'atro-
phie. Ce réveil tardif des altérations spinales sous I'influence du
surmenage, du traumatisme ou de causes qui nous échappent
n'est qu'un cas particulier du réveil des affections anciennes des
cenlres nervenx, quil s'agisse de lésions du cerveau (hémiplegie
spasmodique infantile), ou de lésions de la moelle (paralysie spi-
nale infantile). Trois théories se proposent d'expliquer <es faits*

Batier et Durin., Haves pensent quiune lésion limitée de la
substance orise est une épine irritative qui peut devenir le
point de départ d'une myélite aigué; SEELIGMULLER, DEJERINE
admettent une prédisposition héréditaire qui rend particulié-
rement susceptibles les cellules des cornes antérienres ; d'autres
antenrs convaincus de la nature microbienne de la paralysie
infantile croient au réveil d'une infection microbienne ancienne
o a4 une nouvelle atteinte de cetle infection.

4° Diagnostic Il présente des difficultés diflérenles a la
période d'invasion et 4 la période d'atrophie

a. Période d'invasion. Les myélites diffuses aigués se diss
tinguent de la paralysie infantile par les douleurs, la paralysié
de la vessie el du rectum, Papparition précoce des eschares
au sacrum, aux fesses, aux talons : il s’azit en effel d'une lésion

{834

clennes (
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diffuse de la moelle, ef non limitée aux cornes antérieures.
névrites périphériques, lostéomyélite, le décollement aigu
des épiphyses peuvent s'accompagner de paralysie: mais les
douleurs sont Lrés vives, el méme caras 11‘|'ix|i|;=|u-.. par leur siée

:zlie cérébrale infantile s’ae-

b. Période d’ alrophie L hémig
compagne de contracture et d'ailleurs elle ne pourrail étre
confondue qu'avec la forme hémiplégique, rare, de la paralvsie
spinale -

Les myopathies primitives ont une évolution progressive,
Patrophie est absolument symétrigue, et s'accompagne ¥
S ey \ ] | mpagne souvent

5° Anatomie pathologique Les muscles atrophiés sont
amineis et pales comme dans l'atrophie musculaire progressive:
la fibre musculaire est remplacée par du tissu seléreux: il vy aen
certains points accumulation du tissu graisseux. 7

Les os ont leurs contours et leurs saillies diminuées par suile
de I'atrophie des muscles qui s’y insérent. Ces alt¢rations mus-
culaires el osseuses ne sont que secondaires ; elles dépendent d'une
altération primitive du systéme nerveux, qui ocenpe les cornes
anteérieures de la moelle (PreEvost, CaArcor kT Corxsit) (voy
fi 16). ‘

Celtte altération constitue un foyer de myélite aigué au niveau
duquel le tissu nerveux plus ou moins détruit ne laisse voir
que des corps granuleux, des vaisseaux dilatés ave multiplica-
tion des noyaux des gaines vasculaires, des cellules nerveuses
privées de leurs prolongements et en voie de désintégration. Les
racines antérieures sonl atrophiées. Lorsque les lésions sont trés
.m‘.'l»-uu-«. Loute la moilié correspondante de la moelle est atro-
phiée, aussi bien dans sa substance blanche que dans sa subs-
Lancs 1se, et Lhémisphére cérébral opposé est diminué de
volume (YOy¥ fig. 17

.l,llwli»- est done la nature et la cause de ces Iésions médul-
laires? Caaucor considérait la lésion des cellules nerveuses
glionnaires comme primitive, la sclérose néveoglijue qu'on
observe aulour d’elle comme un fait secondaire ; la loealisation

irequente de velile @ | i
cquent de la wy lile au moyau e plus exterpe de la corne
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antérieure plaide encore en favenr de Ihypothése d'une lésion

L N fEer e

-\\‘.

lans la paralysie infantile

systématisée, DamascHino pensait au contraire que la lésion de

Conpe de la moelle cervics varalysie spinale i

da membre superieur droil : 40 ans (Casrcor

la névroglie étail le fait primitif, el ne retentissait (ue secon-

dairement sur les cellules nerveuses. Manig fait remarquer (ue
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A

la myélite occupe surtout le groupe antéro-externe de cellules
de la corne antérieure, mais empiete aussi sur la substance
blanche contigué, or ece territoire correspond précisément a
la zone de distribution des artéres radiculaires antérieures. Le
groupe antéro-interne, irrigué par artére suleo-commissurale.
branche de la spinale antérieure, est au contraire relativement
respecté. Il en conclut que la paralysie infantile n'est pas une
lésion systématisée, ausens strict du mot, mais que les vaisseaux
jouent un réle dans sa localisation .

Les allures cliniques de la paralysie infantile, le mouvye-
ment [ébrile qui accompagne son début. les petites épidémies
quelquefois observées (Corbier) tendent & la faire considérer
comme une maladie infectieuse. Les constatations bactériologi-
(ues ne sont pas encore probantes, mais RoGgr par l'inoculation
du streplocoque, Troxor et MassgLiy par celle du staphylocoque
doré et du coli-bacille sont arrivés 4 reproduire expérimentale-
ment une amyotrophie 4 marche rapide accompagnée de lésions
des cornes antérieures.

6° Traitement. Pendant la période d'invasion et de para-
lysie on se horne a I'expectation. Plus tard le massage, I'élec-
trisalion, un traitement chirurgical approprié¢ remédient dans
une certame mesure & l'atrophie et aux déformations. Lors-
quun membre inférieur inerte et ballant rend la station et la
marche impossibles, il peut étre indiqué de recourir a4 'ampu-
tation (Poxcer).

ARTICLE VII

PARALYSIE SPINALE AIGUE DE L’ADULTE

La paralysie spinale aigué de I'adulte. beaucoup plus rare que
la paralysie infantile, offre absolument les mémes symptomes :
ouvement fébrile de la période d'invasion. paralysie mus-
culaire étendue, suivie d'une phase de régression a la suite de
laquelle certains muscles s'atrophient. Mais on n’observe pas

eén pareil cas le raceourcissement d'un membre, l'atrophie
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osseuse si fréquente chez 'enfant, on la maladie frappe un orga-
nisme en voie de croissance. Cliniquement les deux affections
sont done assimilables ; anatomiquement leur identité est plus
discutée. Certains auteurs considérent la paralysie spinale aigué
de Padulte comme due & une poliomyélite antérieure aigué,
tout comme la paralysie infantile ; mais en réalité celte hypo-
these ne repose jusquiici que sur trois autopsies, celles relatées
par GouMsAULT, ESENLOHR, et IMMERMANN, encore considére-t-on
¢e dernier cas comme se rapportant a la maladie de Laxpny.
DeseriNg !, examinant la moelle d'un sujet qui avait eu, dix-
huit ans avant sa mort, une paralysie spinale aigué de 'adulte,
n'a trouvé aucune lésion médullaire, mais par contre une névrite
trés aceusée des nerfs intra-musculaires avee intégrité des nerfs
eutanes et atrophie simple des faisceaux primitifs des museles.
Il pense que si U'origine médullaire de la paralysie infantile est
bien prouvée. celle de I'adulte est trés discutable, car dans le
cas de Gomsaver il y avait aussi des lesions des nerfs périphe-
riques et les lésions cellulaires se bornaient a la diminution de
nombre et a la pigmentation des cellules, fait dont 'importance
a été niée par WESTPHAL

ARTICLE VI
ATROPHIE MUSCULAIRE PROGRESSIVE

SYNDROME D ARAN-DUCHENNE)

L'afrophie musculaire progressive du type Aran-Duchenne
débute par les musecles de la main, puis se généralise en remon-
tant peu & peu vers la racine du membre et finit par intéresser
apres plusienrs années les museles de la respiration dont Ia
paralysie entraine alors Ia morl par asphyxie. Cette maladie @
pour substratum anatomique une atrophie des cellules des cornes
antérieures de la moelle.

' Deipring. Arehives de ‘{l'"rr ysiologie, 1890.
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Elle a été cliniquement décrite par Ducuesse et AgAN, en
1849 ; CruveiLnier montra 'alrophie des racines antérieures
de la moelle et Luys (1860) celle des cornes anlérienres, qui
est la lésion primitive. [’existence de cette entité morbide a
été mise en doute depuis quelques années, et on s'est demandé
si les cas ainsi diagnostiqués n'étaient pas des syringomyélies
ou des scléroses latérales amyotrophiques |m'r-1||r|un‘.~;.l‘.f,‘l:l
peut élre vrai dans un grand nombre de cas. aussi déerivons-
nous cetle maladie comme un syndrome, mais cependant la
maladie de Duchenne doit étre cliniquement et anatomiquement
maintenue : l'exisltence de ses lésions propres a été mise hors
de doute par J.-B. Cuarcor.

1° Etiologie.

le plus souvent les adaltes, par opposition aux myopathies pri-

L atrophie musculaire progressive f‘ru];[n-
mitives qui suryiennent chez les enfants L’hérédité, une
ancienne affection aigué de la moelle, par exemple une para-
Iysie infantile guérie depuis des années, constituent une pré-
disposition; on I'a vue coincider avee la paralysie générale
SenusTER). Parmi les causesimmeédiales on a ineriminé le froid.
les traumalismes, les infections!. Le snrmenage musculaire a
une action beaveonp mieux prouvée : certaines professions four-
nissent a ce sujet des statistiques démonstratives, notamment
celles de foreeron. d'ajusteur, de tissenr, ete Lorsque le surme-
nage s'exerce sur un groupe musculaire cireonserit, on constate
souvent que les muscles les plus fatigués sont les premiers
atteints. RosExtaaL a observé le début par les muscles du pouce
et de I'index chez une ouvyriére ‘i”i lancait la navetie. RayMoxn
le début par Pépaule droite chez un rubanier oblizé de lever et
de baisser alternativement les bras.

La maladie commence ordinairement du coté droit : mais
t'est l'inverse chez les gauchers

2 Symptomatologie. — Nous allons étudier successive-

* Rappelons que Roces a pu reproduire expérimentalement chez

'animal une atrophie museculaire progressive portant surtont sar les

membres inférieurs, avec atrophie des grandes cellules des cornes
antericures, par Uinjeetion de vieil cultures de streplocogue.
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ment : 1¢ la marche et la distribution de I'atrophie museulaire ;
20 |es caractéres de celle an‘nphiz:

a. Marche et distribution de Uatrophie musculaire. — La maladie
débute du edoté droit et par le muscle le plus superficiel de 1'émi-
nence thénar, le court abducteur du pouce. Dés lors le pouce ne
peut plus étre opposé aux autres doigts, pour tenir une plume
par exemple; il est au contraire altiré en arriére et en dehors
par suite de 'action prédominante du long abducteur; en méme
temps I'éminence thénar tout entiére s'atrophie ; la saillie nor-
male de ses muscles est remplacée par un méplat. Ces diverses
modificalions donnent a la main humaine l-'l\{il'l‘t d’'une main
de singe : chez le malade affecté d'une amyotrophie dutype Aran-
Duchenne la préhension ne peut plus s'effectuer, comme chez
cet animal, que par la flexion des doigts dans la paume de la
main.

Les muscles interosseux se fondent a leur tour ; leur dispari-
tion laisse trois profonds sillons entre les métacarpiens ; les
mouvements d'écartement et de rapprochement des doigls de-
viennent impossibles. De plus, ces muscles avaienl pour fone-
tion de fléchir la premiére phalange des doigts et d’étendre les
deux autres; lorsqu’ils s’atrophient les fléchisseurs privés de
leurs antagonistes déterminent la position inverse : flexion
des deux derniéres phalanges avec extension de la premiére sus
le métacarpe ; on donne & cette attitude le nom de main en grijfes

L’atrophie envahit ensuite les fléchisseurs superficiels et pros
fonds, }:Iii.‘-' les extenseurs; a celte période la griffe :ii.\pnl‘;iill
la main a pris un aspect squelettique et la face dorsale des avanls
bras est aplatie comme une planchette.

Les muscles du bras, le deltoide, la moilié inférieure du tras
péze disparaissent a leur tour : les membres supérieurs, bal
lants, pendent absolument inertes ; les pectoraux laksent & leus
place une excavation ; par suile de la disparition du grand dens
telé, Fomoplate ne reste plus collé a la paroi thoracique, mais
s’en écarte comme une aile. Les museles fléchisseurs et extend
seurs du trone satrophient ; la colonne vertébrale exagere ses
courbures ; la téte a perdu toute stabilité par suite de la dispds
rition des muscles du cou
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Celte atrophie trés étendue, qui rend toute la moitié Supé-
rieure du corps analogue @ un squelette, contraste avee l'inté-
grité des membres inférieurs.

b. Caractéres il I"-J'f"-“r :[r."—‘ musculatre - ] |[l'<|[pi|iv miusci-
laire est ici le fait E»i'i::lnl"li.‘lij In paralysie Iui est lrull""l:tl!\'i' -
le muscle se contracte en raison directe du nombre des fais-
ceaux qui restent. Le diaphragme cependant est paralysé plutot
qu'atrophié. Fonctionnellement la paralysie se traduit d’abord
par une fatigue rapide, par la géne des mouvements puis par
leur disparition compléte. L amyolrophie est précédée et accom-
pagnée de contractions fibrillaires, sorte de frémissement des
faisceaux musculaires quion voit se contracter successivement
sous la peau comme autant de cordelettes brusquement tendues

L’excitation mécanique, par exemple la percussion, les exagére.

Il ne faut pas les rechercher sur les

musecles complétement atro-
phies, mais sur les muscles en voie datrophie
Les réflexes tendineux sont abolis aux membres supérieurs
Les griffes sont dues a la prédominance d'action des muscles
anlagonistes livrés 4 eux-mémes.

rition de la contractilité fan ue e rés lenle ;
elle persiste tant qu'il reste quelques faisceaux musculaires. La
g

température locale est abaissée au niveau des musecles atre yphiés :
les mains sont violacées.

La sensibilité et les sphineters sont absolument intacts

3° Evolution et pronostic
venl par l'apparition

La maladie se ¢ 'JI|!||r'lr' SO1l-
pri ssive du syndrome glosso-labio-la-
rynge (voy. p. 111), par la paralysie des muscles intercostaux
et du diaphragme. La mort survient soit du fait d'une aff¢ clion
imtercurcente, soit par .x«h]rlx\_i:‘ due a la paralysie des museles
respiratoires, soit au milieu des "\lli!""ll\"‘ bulbaires -yri Ler
minent le syndrome glosso-labio-laryngé. La durée de la maladie
est Lrés lonat
quelquefois par des rémissions prolongées : on I'a méme vue

sarréter définitivement. Le pronoslic est lviw-.‘iuiiillf ordinaire-
ment fatal ; mais ¢'est, on le voit. 4 1

1e : elle dare :.:I--]Ir.! dix el vir ans, entrecoupée

4 Dlaguosr.iu‘ — L"lt!'--[nhj-- musculaire |.y.-»;['p",~.i\;' du 1\1!:_‘
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Aran-Duchenne est caraclérisée par son début progressif, sa trés
lente évolution, son extension de I'éminence thénar a I'épaule et
au trone, sa symétrie, la présence des contraetions fibrillaires.
A\ ces signes positifs, il faut ajouter 'absence de douleurs. de
troubles sensitifs, de troubles des \]ihin"h-l“', de contractures et
I'intégrité des membres inférieurs.

i¢ La syringomyélie s’en distingue par la thermo-analgési

on dissod fon

ingomyéligue (vov. p. 105): A cela prés ses

symptomes se confondent parfois avec ceux de la maladie d"Aran=

1 ar ce dernier autent
Duclienne : nembre de malades étud pi e dernier auteus

ont éLé reconnus plus tard comme 5y l‘illL.'H!lr_h'll'[!h‘.\,

20 La sclerose laiera yolrophique ICcompagsne TOri-
tion des réflexes rotuliens, de contractures des membres infe-
rieurs. Elle a une évolution beaucoup plus rapide - 1a mort sur
vient apres trois ans enviromn:

mitives débutent dans le jeune A
SOUVE hez des enfants de la méme famille, fréres od
seceurs, ont une marche et une distribution différentes (voy. les
différents types, p. 72) et ne s’acci mpagnent pas de contractions
fibrillaires ;

feubilal; d’ailleurs unilatérale, saccom=

qui s’étend de |
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pagne bien de griffe par paralysie de

s interosseux et de géne des
mouvements d'opposition du pouce : mais l'atrophie est bien
moindre, et la paralysie des fléchisseurs n inléresse que 'annn
laire et le petit doigt ;

3¢ La paralysie saturnine aflecte les extensenrs - quand elle
iffecte le deltoide, le biceps. le by chial antérienr Lype brachial
-Hrr'l'irlzl' » elle simule cerlains cas d -'l'\‘”?‘ji‘i_" musculaire pro-
s dont le début se faif par les muscles de I'épaule ; mais
> ést ordinairement unilatérale. 11 faul alors s'enquérir des
intécédents du malade (profession coliques de plomb) et cher-
cher les signes du saturn gingival, tremblement.
anémie, darelé du p

5 Anatomie pathologique. Les lésions portent sur Ia
moelle, les raei ra

iehidiennes et les museles

a. Moell: - La lésion qui produit I'atrophie musenlaire pro-
gressive est une poliomyélite anterieur:

est-a-dire qu'elle inté-
resse les eorn substance grise de la moelle
noAtog, gris cend 'ment on constate i'.ltrn}sllit‘.
la diminution de irnes (Loys). Les cordons laté-
raux sont intacts.

Histologi

presentent une dég

les cellules moltrices de ces cornes

granuleuse, Elles perdent leurs
prolongements arborise » diminuent de g chargent de
granulations pigmentaires; les cellules rondes proliférent an-
tour d’'elles (CrLarkg. Vuweiax, Pigrrer

Ces grandes ¢

A i*'lll-t-”r‘ a les

trophiques des muscles : Ta malas

‘imer, les muscles o« rrespondants déc

entre les muscles atrophiés
el le si¢ spinale ; aux muscles du membre supe
rieur cor grandes cellules du renflement ceryical.
AUX s de la moelle dorsale, aux muscles de
la langue et do vres les noyaux bulbaires du facial et de
J!n_\l-w‘.l-w\-. ‘

L alrophie des muscles de la main est produite par une lésion
° paire cervicale &4 Ia 1™ dorsale PrEvost,
Havewm).
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spienressont également

] niérieures.—Lesracines antereuresse ni ; : e

o TG - ' ises et gréles ; la myehneé

< }jd’" CruveiLaien) ; elles sont grises et g Le ;

atrophiees (U RIL

est altérée, et il se développe scle

Muscles Les muscles amineis,

3 ; 4 1 1 %

et offrent une coloration fenille :

sele » grenouille ou de . hie

kel cest-a-dire qu'a cote

une sclérose intrafasciculaire.
semi-transparents, sont
morte, qui les a fait com=
li;Hv-\, lmi\_:‘““ ]'.Il“_“}‘h“‘

parer i : : : l e

! : dividuelle HAR :
senlaire est wmndi g achadd
4 isceaux musenlaires atrophiés, :
: normaux, lenr coloration

les muscles
de museles on de | }
leurs caractéres : %
f ] e e e \|'|||E_|ﬂ 5
Au microscope on constate une atrophie pure ¢
rose. Al

i i . de volume, mais en conservant sd
la fibre musculaire diminue d

yoisins conservent

] ¢ du sareolemme
1ati 1i persiste jusqua la fin; les noyaux Iii- l ¢ Wi
& l 1fi H h)
"l”““”'!' llll ti le ti "; conjonetil prolifére. La lllllnllil.l-‘l.-l{
B o Sk : ert decré d’infiltras
'lm “ t quelquefois masquee par un c rtain degrt
volinme est que
tion graisseuse.
.sage et applicas
Traitement Il se résume dans le massage et I'applici
6° Traitement.

tion des couranis cortinus.

SCLEROSE LATERALE AMYOTROPHIQUE

\ ¥ A bl sti p o comme son
] ar CHARCOT en |1875 1, est cons ibue, comine s
l; pe, 1501E a IARC

inaison d'une
i i : ar la combinal
oI l1|||l|4|lil‘ pi =5
S pldmes le selérose des cordons latéraux.
yinpLomes « ¢

»nte chez 8
Etiologie. — L’affection parait plus fréquente ch
‘ B iologie. — L |
fernme que chez 'homme. Un !wl-lx ‘
. L'action du froid,
n'est signalée que dune

herédité surtout du froid humid§

dérante de 'hérédite

celle des traumatismes, ; e
“'! i tout a fait accessoire. En somme meme il

tante et Lo a fait «

e ComrNiL el LEPINE (D0
i [ine observation o s o

onnels aans
Cette rvation st

agl ion { Hallopeau

1 > Oa g v L
amyotrophie avec dES

te ici encore I'influence prepolSy

facon inCONSS
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touchant les canses immeédiates:

que pour la plupart des autres
myélopathies.

2 Symptomatologie. — Suivant la des riplion i'l.‘t~~i<|lh" de

LHARCOT, nous diviserons 1'évolution de la sclérose latérale.
amyotrophique, en quatre périodes :

a. Péripde de début Sans fievre, sans malajse appréciable,
I'affection débute par les membres supérieurs A preés n]r]r‘]-!lh‘:\'
tourmillements ou une sensation -f4'|r:n-rll‘n!inw-lm-nl,
sse el de l'incertitude dans les

survien-
nent de la faible

délicats. L

mouvements
examen ohjectif pratiqué i cette
déja de i.-it'-w:'ir\" muscalaire, de 'émaci: tion. I s’agit d une
élective que celle du type
une atrophie en masse (Caarcor). Elle est

au miveau des extrémités ol s'accom-
pagne d'une griffe analogue o celle de

progressive. On 1'a wvu

période montre
atrophie plos généralisée.
Aran-Duchenne, c’est

cependant prédominante

I'atrophie museulaire
'mmencer par les muscles des bras el
des épaules (Broco). Elle Saccompagne de contraclions fibril-
laires. La actilité faradique reste longtemps intacte La
reaclion de dégénéres ‘

cénce nest que passagére
nelle

b. Période des

sont dues 4 l'action de

et exception-

formations des memores supérieurs. — Elles
certains musecles antagonistes moins
touchés et surtoul a des phénoménes spasmodiques. Le bras
I'avant-bras fléchi sur |

sur 'avant-bras ; les doigts léchis

est collé au trone, e bras, et la -main

dans la paume de la main.
Le membre supérieur est rigide dans cetle position ; si on Fen
écarte il y revient dé quon 'abandonne 4 lui-méme. A Focea-
sion des mouvements volonlaires qui restent encore possibles

entier présente une frémula -
s la téte est fixée dans la rectitude
S muscles de

malgr Patrophie, le mem re tout

§
tion. Chez quelques malad
par la ¢ i

miraction « la nuque. Lorsque I'émacia-

tion devient extréme, ces phénoménes de

rigidité spasmodique
progressivement En |g\(.-[,|!|.\~ mois.
sympldémes s’ac

s atténuent les mémes
cusent

sur le membre supérienr
réalisant le tableay d

du coté oppose,
e la paraplégie cervical e.
C. Apparition de g . tr

mbracture des membres mferteurs Au

k.
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bout de six & neuf mois au plus, les membres inférieurs se

prennent & leur tour.

Le malade y ressent des fourmillements, puis survient de la
parésie molrice, mais sans atrophie Les jambes lui paraissent
lourdes, difficiles 4 détacher ‘xlll sol. Cetlte rigidité s’ext
encore lorsque le malade essaie de marcher ; dans ces acees de
les membres inférieurs se rapprochent dans

rigidité temporaire
: le pied lui-méme se met en flexion

I'extension et 'adduction
plantaire (altitude du varus équin), de telle sorte que sa
face dorsale continue celle de la jambe et que sa pointe racle

le sol - il en résulte une démarche sautillante, demarche spasmo=

dique.
Jientot cette rizidité en extension devienl permanente, méme

lorsque le malade est couche, pour ne diminuer qu'd une phase

fort avancée de la maladie lorsque latrophie envahit les
membres inférieurs.

Dés cetle froisieme période, et en opposition avec I'intensité
de ces troubles moteurs, on est frappé de I'absence des troubles
de 1a sensibilité, de la Lrophicité ou des sphincters, si {réquents
dans les autres myélites : pas de paralysie de la vessie ou du
pas de troubles sensitifs.

rectum, pas d'eschare saerée,
Les réflexes tendineux

Les réflexes cutanés sonb normaux.

sont exagérés (lendon rotulien, tendon du triceps brachial, tens

don d'Achille). En relevant brusquement la pointe du pied on

proveque une série d’oscillations déerites sous le nom de clonus

du |-im] ol g’r‘-';vuh[({z»u e'lm'lf'in_frmb'
d. Periode des jn‘re'n-um'tu'.- bulbaires., — Elle est « obligas
Clest la régle, la terminaison ordinaive de la sclérose

toire ».
\lors se trouve réalisé le tableau de

latérale amyotrophique
la paralysie glosso-labio-laryngée que Nous décrirons plus lois
c'est-a-dire la paralysie de la langzue, du voile dé

voy. p..105),
entrainant d&

palais, du larynx, de Porbiculaire des lévres,

troubles correspondants de la déglutition, de la phonation, de

Particulation, de Uexpression faciale, ete. L.’aspect des malades
i ecette période est des plus misérables : la bouche est élargie el
entrouverte, les sillons naso-labiaux accuses, cé qui donne ale

physionomie un air plearard ; ils ne peuvent s'alimenter qu ases
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la plus l;.'l‘{!.l]lll' difficulté, obligés de ramener avee les doigls
-||'|Il',~' aliments sous les arcades denlaires: leur s:;[i\'q-lﬁércn’l:
I!]l‘l"ﬁ\illlrl].lt‘lzi. leurs boissons ressortent en partie par Ia.‘ nez 4

Les origines du pneumogastrique sont intéressées 4 Teur luul'l' le
pouls s’aceélére et la mort survient par arrét du ceeur ou au 'l: -l
de troubles respiraloires. La maladie évolue en deux ou ;l“';i‘il:;:'

3 : -
o lA.uatox.me‘ pathologlque. Les sympldmes lillj pré=
cedae e H g
edent, combinaison de phénoménes spasmodiques et d’amy

- 1 : : </
trophie, sont absolument superposables aux lésions ai 1

: b £sions anato-
miques ) rénérescenc

ues : 4 ..I¢ enerescence des grandes cellules motrices des
cornes anterieures de la moelle ; 2° sclérose des cordons laté :
. s s latérs
laisceaux pyramidaux s

Le faisce Y i 1 )
s isceau pyramidal direct qui se trouve compris dans le
cordon anterieur est intéressé au méme Llitre que le f

pyramidal croisé dasceats

2 La sclérose du cordon latéral ne se borne

s au [aisce: rami

P! aiscean pyramidal : elle s’étend en avant de lai, en

s allénus rOgressi e
1ant progressivement ; elle est done bien différente de la

dégénéresce -
senerescence quon observe o 1 - g
1 erve apres une hr:ul;:lv;l.- et qu se

limite strictement au fai
aite strictement au faiscean pyramidal. Le cordon de Govs
NoxsE (de
s e srléros : NNE (de Ham-
;'”.-1. _*“ derniére n'a aucune importance : il faut Uattribuer
4 Lextréme fragilité du cordon d 1 :
g cordon de Goll qui est attei 2 g
i qui est atteint dans la
De méme que -
meme que les symptomes de la selérose latérale amyotro-

phique ne sont pas exclusivem : i
‘ exclusivement médullaires ais :
!l!i“illl'i’_-i. de méme les lésions t' s i

présente une selérose peu accentuée ;: d’ \pré

vy : € dans le bulbe on note la lésion
: i “.- 1 veniomculaire de 1 Ig_\lw_‘_‘]nhr’_ celle du novau motenr
aua trijomes facis 7

jumeau, du facial, du pneumogastrique. Par contre, les

i!l'f*illll\ ti‘ I¢ [}
e la substance blanche deviennent moindres et plus

illr"ln\-l.‘lnlv\' g
S d mesure qu on remonte vers les origines cérébrales

du faisce;
H1stéau pyramidal, & travers le bulbe, la protubérance et le

pédoncule. N it K
Marie et Kocuewsikow ont cependant trouvé des

corps granulea ‘
5 x dans 1.1 centre ove
’ i\-llt’. - ~aApSs s P
I'écorce cérébrale. la capsule interne et
D’aprés cet o \
I el exposé sommaire on peut considérer la sclérose

latérale :
ALErT amvyolr T
yotrophique comme une affection systématique des
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faisceanx pyramidaux avec dégénérescence indirecte des cellules

wwvaoxn). Coloration parlan

spondent aux partes degener

Sclérose lat ymyolrophique.

La lésion ocenpe les cornes antérienres el les faisceaux pyramidaux
elle sétend ausst dans la partie antérieure du cordon latéral et

des cornes antérieures de Ia moelle auxquelles aboulit ce fais-
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ceau. Le faisceau pyramidal forme bien en effet un systéme au
sens embryologique du mot : sa myélinisation tardive se traduil
chezlenouveau-né par une teinte grisitre qui tranche surla colora-
tion du reste de la substance blanche. La sclérose latérale
amyotrophique montre qu’il n’est pas individualisé seulement
par sa date de développement, mais encore par ses aptitudes
!<:||||n|t"_'iﬂ|llx'.~.
Dans ces derniers temps on a fail remarquer que celte ma-
niere de voir était en contradiction
avec deux constatations : 1° la discon
tinuité des lésions, interrompues au ni
veau de l'isthme de 'encéphale : nous
venons de voiren effet que les pyramides
bulbaires, la protubérance et la capsule
interne sont a4 peu prés indemnes : 2°la
tapographie des léstons médullaires plus
élendues en surface que le faisceau pyra
midal lui-méme ; et on s'est demandé si
des fibres courtes, commissurales, inter
poséesaux fibres pyramidales ne seraient
pas lésées en méme temps, ouméme ne
seraient pas les premiéres lésées : la
dégénerescence du faisceau pyramidal
ne se ferait que par voisinage, par con
tiguité (Brissavp). Dans cette hypolhese
la sclérose latérale amyotrophique serait
une maladie des cellules des cordons et
des fibres commissurales courtes qui

J i S latérals
en éemanent (neurones intercalaires for A sclérose latéral

. s amvotrophique - 1¢
mant lesystéme d’association descenltres '_“_ X phique -

- rone mo
des mouvements ci m,:‘l.- XEeS Quol qu il rique fen
en -:iil—Ev'-ewh\‘.-dh.-.,_-." les sympldmes du nearone
sont susceptibles de U'interprétation sui iteur  intercalaire

vante : 1° Patrophie musculaire ave
les contractions fibrillaires jui la carac
Lérise ‘."\]'“'\'l" par la lésion des grandes cellules motrices

les cordes antérieures de la moelle ; 2° les phénomenes spas-
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modiques (exagération des réflexes. clonus du pied, contractures)
et en partie les phénomenes parétiques s'expliquent par la lésion

des eordons latéraux tout comme la contracture des hémiplé-
.:_"ill\]\'- \n}'_ ]1 6).

4° Diagnostic La sclérose latérale amyotrophique se
disti e:

a. De la syringomyélie par
ot des ongles et par l'absence de la dissociation

I'absence des troubles tro vhiques
piiq

|{“ !:l |\:'4!H
gyringomyelique (voy. p. 104 et 105).

L. De Latrophie musculaire du type Aran-Duchenne et des

autres amyotrophies par la i ontracture des membres inférieurs
et Pexageralion des réflexes
e. De la sclérose en plaques et du tabes dorsal spasmo .‘”m* par

I'atrophie des membres superieurs

5 Traitement. Il se borne a la révulsion et a I'électri-

sation.

ARTICLE X
A\TROPHIE MUSCI LAIRE PROGRESSIVE

DU TYPE CHARCOT-MARIE

Celte amyotrophie survienl le plus souvent dans I'enfance et

frappe des membres d'une meme famille (fréres ou sSeEuUrs)s

elle débute par les gu-11!~ muscles de L:[-'i\ pour se pl‘llptk:_"?!'
anx muscles des jambes; elle n’envahit les membres supérieurs
oit elle débute éealement par lextrémité, que pl
de la racine des membres

usieurs annees

aprés. La conservation des muscles
fait caractéristique. L’atrophie musculaire saccom-

est tout &
el de contraclions fibril-

pagne de réactien de d

laires.

Les museles de 1 e, du pharynx, du larynx ne sont j:HII:Ii‘a

envahis et ces malades ne meurent pas de phénomenes bul-
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baires tels que la paralysie du ceur ou du diaphragme, mais
d'une aflection intercurrente.

l.".‘{(l’-‘;.\’-l monkre des I S me illfl.xil'r" Pt rtant ; 12 sur il';
cordons postérienrs on elles rappellent absolument celles du
tabes: 2° sur les cornes antérieures de la moelle & la partie
inférieure de la région cervicale (centre d'innervation de la
main) el 4 la région lombaire (innervation des membres infé-
rieurs) : d’aprés ManiNesco, la lésion cervicale porte uniquement
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MYOPATHIES PRI
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1° Symptomatologie. Ces myopathies affectent différent

types. que nous déerirons cessivement, mais nous allor
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