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tubéreuse hypertrophique, I'hémiplégie est moins nettement
dessinée, la paralysie est plus diffuse, les troubles intellectusls
sont trés prononcés, la marche de la maladie est rapide, il ya
une dystrophie générale qui aboutit 4 la mort beaucoup plus tof
que dans les auires cas d’hémiplégie. Je rappelle que des
troubles intellectuels prononcés militent en faveur d’une poren-
céphalie vraie.

6° Traitement. — Au début, on traitera les convulsions par
le bromure de potassium 0,50 centigrammes & 3 grammes, le
chloral (50 centigrammes &4 4 gramme), les inhalations d’éther,
de chloroforme, le drap mouillé, le bain tiéde. La Iésion initiale
est justiciable d’application de glace sur la téte et du traitement
révulsif.

Il y a peu a espérer contre la paralysie elle-méme. Les dége-
nérations secondaires ne peuvent guére étre entravées par I'élec-
trothérapie. Rappelons que la Iésion initiale suscite autour d’elle
des scléroses en état d’activité continue. Aussi, doit-on tenter,
méme en dehors de la période aigué, de la révulsion sous forme
de vesicatoires ou de peintes de feu & la nuque et de la médi-
cation résolutive (iodure de potassium, 25 a 50 centigrammes
par jour, quinze jours par mois, onguent napolitain, en onetions
4 la dose de 1 4 2 grammes par jour sur la nuque, pendant les
premiers temps).

L'origine spécifique de certains cas impose d’ailleurs, a titre
d'essai, le traitement mixte pendant un ou deux mois. Pic et
PEry ont eu un succés plusieurs années aprés le début.

Dans les cas d'origine traumatique, I'intervention chirurgi-
cale est trés légitime. OurrersoNn Woob et Epw. Correrest ont
enlevé un kyste séreux sous-arachnoidien d’crigine trauma-
tique et guéri ainsi une hémiplégie infantile datant de deux
ans.

Si on ne peut faire de traitement causal, on tentera de lutter
contre la déformation des membres.

W. MireuELL, GowErs, OSLER ont recommandé d’exercer sur

* Woop et CorreseL. Brit. med. Journ., 1895.
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les membres contracturés des mouvements communiqués, du
massage. lls emploient aussi les bains chauds. Lorsque la con-
tracture a abouti & la rétraction fibreuse des tendons et des
muscles, avee déformation notable des extrémités, entrainant
I'impotence, on aura recours a la section tendineuse suivie de
redressement.

Contre l'athétose on emploiera le bromure, 'antipyrine, la
suspension suivant la méthode de Motchoukousky (Aupgry). la
trépanation (HorsLEY, OPPENHEIM, Broca).

I’épilepsie de I'hémiplégie infantile reléve du traitement de
I'épilepsie en général. WuiLLAMIER recommande particulierement
le bromure de sodium, le bromure de zinc et I'hydrothérapie.
CoLrins combine 'action de I'opium et des bromures.

ARTICLE IV
MALADIE DE LITTLE
La maladie de Little constitue comme Fhémiplégie spasmo-

dique infantile, un groupe morbide, une sorte de cadre plutot
qu'une affection bien définie. Suivant les tendances des auteurs

4 multiplier les types morbides ou a opérer des synthéses, onl'a
considérée comme s’appliquant exclusivement i la rigidité conge-
nitale soit généralisée, soit localisee aux membres inférteurs, ou a
une série de syndromes connus sous le nom d’Ahémiplégie spasmo-
dique bilatérale, de chorée congénitale, d’athétose double infantile.
Aussi le nom de maladie de Litile, accoucheur anglais qui le
premier a donné une bonne description et surtout une étiologie

précise de ces divers états, convient-il mieux que celui de rigidite
spastique des nouveau-nés donné par LirrLe lui-méme, de para-
lysie spinale spastique (Ers), de tabes dorsal spasmodique (CHAR-
cor), d’affeciions spasmo-paralytiques infantiles (Raymoxp), de
diplégies cérébrales (Frecp, RosExtaAL Lanxnors) L.

* Consulter Freop, Rev. de Neurol., 1893. — RosextaaL, th. de
Lyon, 1892, — Lannors, Rev. de meéd., 1893. — J. Aupry, Athélose
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1° Symptémes. — La maladie de Little comprend un cep
tain nombre d'expressions symptomatiques pures ou associes
avec prédominance de I'une d’elles. Nous admettrons trojs
modalités distinctes : la rigidité spasmodique, la diplégie spas-
modique, l'athétose double et la chorée congénitales.

a. Rigidité spasmodique. — Elle est généralisée ou limitée auz
membres inferieurs. Le début remonte a la naissance, mais on
ne sapercoit souvent de l'affection qu’au bout de quelques
mois, d'un an, au retard que met Penfant & se mouvoir. (Pest
habituellement a partir de deux & quatre ans qu’il commence
essayer de marcher. On constate alors une rigidite spasmodique
des membres inférieurs. Les cpisses sont fortement serrées
I'une contre l'autre, les jambes écartées par I'adduction des
pieds qui se regardent par leurs pointes, dessinent un interstiee
ovalaire allongé. Tandis qu'il y a légére flexion des cuisses
sur le bassin et des jambes sur les cuisses, les pieds sont en
extension (équinisme). Pour avancer, le patlient éléve un des
pieds en inclinant fortement le tronc du coté opposé, puis le
projette en avant en le faisant passer au-dessus ou immédiate-
ment au-devant de l'autre pied avee lequel il reste presque fou-
Jours en contact, & cause de laccolement permanent des
membres inférieurs. Ce n'est que peu a peu et 4 la longue que
le détachement arrive a s’opérer. Si a ce phénoméne s'ajoute
Faccentuation intermittente de I'équinisme sous Uinfluence de
Pexcitation provoquée par la marche, il se produit un véritable
sautillement, et la marche devient trés difficile. Au repos,Ia
rigidité diminue, on arrive a séparer les membres, a leur com-
muniquer des mouvements de flexion et d’extension. sans voir

disparaitre complétement la raideur. Ce qui frappe alors clest
la conservation relative de la foree musculaire opposée a lim-
potence effective du sujet. La maladie de Little est en effet ung
affection plus coniracturante que paralysante. En général Ies
membres inférieurs sont seuls touchés ou plus gravement
atteints que le reste du corps. Cependant la rigidité peut st

double el chorées chroniques de UEnfance, Paris, 1892; les trailés
de Ravuono, Marie, Brissaun, le rapport de Oppo au Congres de pé
diatrie de Marseille, 1898.
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generaliser. Les membres supérieurs sont serrés contre le trone,
les avant-bras a demi fléchis, en demi-pronation ou en pronation
compléte, les doigls touchés par la flexion ou l'extension, pré-
sentant aussi des mouvements choréiformes. Les muscles du
tronc, de la nuque, manifestent leur atteinte par le“renverse-
ment de la téte en arriére, le torticolis, ceux de la face par la
lenteur des jeux de physionomie ou
par I'immobilité du masque qui
donne l'impression d'idiotisme. Le
strabisme, une parole lente, trai-
nante, saccadée, plus rarement une
contracture de la mAchoire ou des
troubles de la déglutition (Hausmac-
TER), [‘ralll}xll'lnut le tableau. Des
rétractions fibro-musculaires ne sont
pas rares, particuliérement au pied
et entrainent la formation de pieds
bots définitifs
L'intelligence peut-étre épargnée :
souvent elle est retardée et parfois
complétement arrétée dans son déve
loppement, en méme temps que le
erine présente des déformations
variables.
Le systéme sensitif par contre est
toujours indemne et les troubles
trophiques font défaut. Les réflexes
fendineur sont toujours exaltés, e
quelquefois masqués par la rigidité, Maladie de Little.
La rigidité spasmodique peut res-
ter stationnaire. Cela est surtout vrai des cas "L'IHI'“']“"'S d'idio-
Lie. Dans les formes limitées, sans parlicipation de lintelligence,
le désordre musculaire va en s'atténuant, les enfants arrivent &
marcher vers dix, quinze ans, quelgques-uns mémes peuvent a
un moment donné prendre part 4 la vie commune.
Les complications sont rares. On voit peu de convulsions dans
le cours de la maladie de Little. Parfois elles existent dans les
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premiers jours de la naissance et sont alors symptomatiques
d'une lésion cérébrale.

b. Hemiplégie spasmodique bilatérale, diplégie spasmodigque. —
L’hémiplégie infantile unilatérale reléye
dans un certain nombre de cas des mémes
causes et des mémes lésions que la malg-
die de Little. Une lésion unilatérale peut
donner lien & des symptémes des dens
cotés. Enfin Phémiplégie bilatérale établit
Fanalogie symptomatique entre les dems
affections. Les différences consistent dans
\ 'association de la paralysie 4 Ia rigidité,

7, 5 :
I'amyotropie et le raccourcissement des

membres par arrét de développement, Ia
prédominence des symptémes aux membres
supérieurs, les crises épileptiques.
c. Athétose double et chorée congénitale,
— Ces mouvements anormaux penvent
prendre un développement plus ou moins
prédominant, mais ils sont toujours
associés 4 la rigidité. L’afhétose a un début
lent, progressif. Elle frappe le plus sou-
vent les muscles de la face qui passé
alternativement par les expressions les
plus variées : rire, pleurs, colére, tristesse,
dédain, sans que le sujet ressente en auecung
facon les émotions annoncées. La langué
Fig. 67 elle-méme, dans quelques cas, est le siége
Diplégie spastique
infantileavecathé- ;
tose. Aux membres; ce sont surtout les exire

de mouvements qui établissent un jen
alternatif d’entrée et de sortie de la houche.

mités qui sont animées de ces mouvements
continus et lents de flexion, d'extension forcée, d’écartement
des doigts qui rappellent ceux « des tentacules du poulpe »:
Les mouvements diminuent de fréquence et d'intensité &
mesure qu'on se rapproche de la racine des membres. Hsseé
generalisent quelquefois a la téte, au cou, au tronc et provo-
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quent des torsions, des dislocations. Parfois les muscles soumis
a ce régcime d’entrainement subissent une véritable hypertrophie
(Avpry). Lorsque celle-ci s'étend a la langue, cet organe est
constamment hors de la bouche, ce qui accenlue I'apparence

Fig. 68.

Athétose (d'aprés CoLLET).

idiote. En fait l'intelligence est touchée dans plus de la moitié
des cas. Par contre, il n y a ni troubles de la sensibilité, ni
troubles 1!‘H]b§|i-1|1»~\ Par la 'athétose se :‘.‘liyin‘m']u‘ p]l::_i volon-
tiers de la rigidité spasmodique que de hémiplégie infantile.
La fréquence des convulsions I'assimile a cette derniére.
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La chorée congénitale ne mérite guére d'étre distinguée de
Pathétose. Elle survient dans les mémes conditions, se relie 4
elle par une série de cas intermédiaires. Elle frappe davantage
la racine des membres que les extrémilés, c’est une nuance qui
n'efface pas leur parenté. Au reste, on a cité des cas on le mon-
vement anormal rappelait la paralysie agitante, la sclerose en
plaques, et méme U'atazie. Dans tous ces faits, il y a un air de
famille qui s'explique par une véritable communauté d’origine,

2¢ Etiologie. — La maladie de Litile, au moins dans sa
forme de rigidité spasmodique est assez fréquente. Sur 1 000 en-
fants malades a I'hopital, jen compte 4 a 5 cas.

Elle se produit dans trois circonstances bien dislinctes:

a. la naissance prématurée ;

b. Faccouchement difficile : enfant nait en état d’asphyxie soit
a cause de la longueur du travail, soit par le fait de circulaires
du cou. Les applications de forceps ne paraissent pas étrangeres
a la production de la maladie ;

c. les traumatismes ou les infections frappant le systéme ner
veux en voie de développement dans les premiers temps qu
suivent la naissance. Cliniquement, suivant Freup, ces différents
facteurs, quelques dissemblables qu'ils paraissent, produisent des
Iésions et des symptoémes similaires.

Les causes prédisposantes ne sont pas nettement établies. On
a signalé des cas familiaux. Jai vu deux sceurs atteintes.
Lalcoolisme ou la névropathie chez les parents, les maladies
de la mére pendant la grossessse, en particulier I'infection
syphilitique (Foursier) doivent étre incriminés.

3° Anatomie pathologique. — La maladie de Little est
une affection d origine cérébrale le plus souvent, parfois d’originé
médullaire . On a trouvé dans les hémisphéres des traces
d’anciens hématomes, des adhérences méningées, des cicatriees
seléreuses ou calcaires, de la sclérose, du ramollissement, des
atrophies des circonvolutions, de la porencéphalic. Les lésions

+ DeseriNE a déerit un cas avec Iésions exclusivement médullaires
[Soc. de Biol., 1897.)
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initiales qui conduisent a ces altérations sont peu connues.
Cependant le role des hémorragies sous-pie-mériennes élalées 4
la surface des hémisphéres prés de la scissure médiane a été
bien mis en lumieére par Mac Nurr dans les cas d’accouche-
ments laborieux. Dans d’autres circonstances ce seraient des
encéphalites, des ramollissements ischémiques. Dans les rares
autopsies faites, les 1ésions paraissent dominer autour du lobule
paracentral, ce qui explique la prédominance des symptomes
au niveau des membres inférieurs. La constatation des lésions,
d’aprés RosENTHAL, ne permet, pas de se prononcer sur la forme
symptomatique qu'affectait la maladie. 1l n’y a pas de rapport
précis entre ces deux éléments. Le faisceau pyramidal a été
trouvé absent dans un cas (Scuuvirze), faiblement développé dans
un autre (Orro), dégénéré et atrophié dans un troisieme (Ber-
CHEREW). Souvent aussi il est normal, ainsi qu'il résulte des
recherches de Privippe et CeEsTAN (Soc. de biol. 1897).

4°Pathogénie. — Quelques auteurs sont d’accord pour faire
Jouer le principal réle dans la pathogénie de la maladie de Little,
a 'absence de développement du faisceau pyramidal (BrissAuD,
van GERUCHTEN, MARIE). Celui-ci n’arrive a accomplir son évolu-
tion compléte qu'a la fin de la grossesse (la myéline ne recouvre
les fibres nerveuses qu’a ce moment et méme aprés la naissance
Fucas). Dés lors, la naissance prématurée aurait pour effet de
ralentir le développement du faisceau pyramidal, en substituanta
la nutrition si intense dela vie feetale un mouvement nutritif des
plus lents, ce qui expliquerait I'apparition tardive et les progrés
insensibles des mouvements de relation. Cette pathogénie qui
repose sur un fait physiologique est trés ingénicuse, mais discu-
table. En fail, les rigidités par infection posi partum ou par
accouchement laborieux sont considéré comme dues & des
lésions cérébrales, exceptionnellement médullaires. Pour l'ac-
couchement avec asphyxie du nouveau-né on a déerit des

hémorragies méningées (RosentraL), des hémorragies inters-

titielles, ete. Comme, d’autre part, il n’y a aucune différence
symptomatique conslante entre les cas d'étiologie différente, il
est naturel d’admeltre que pour les cas & naissance prématurée

il.
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la lésion doit exister comme pour les antres. On sait dailleurs
que la grande majorité des enfants nés avant terme se com-
porte normalement. Deés lors, ce qui caractérise le groupe
morbide considéré, cest la lésion eérébrale ou médullaire, de
nature queleonque, qui frappe un systéme nerveux en voie de
développement, tantot pendant la vie feetale (et alors Paccou-
chement prématuré n'est qu'une conséquence) tantdt pendant
Faccouchement, tantot [aprés, dans les premiers temps de la
naissance. Bt si anatomo-pathologiquement on peut concevoir
des nuances entre les aspects divers du faiscean pyramidal
considéré dans les trois groupes de faits (MARrIE, Brissaup),
cliniquement ces nuances ne doivent pas avoir d’expression
bien nette (Ravmoxp). En réalité, ce qui domine dans la
maladie de Little, e’est la prédominance de la vie médullaire
affranchie du eontrole cérébral par un arrét de développement
du frein (faisceau pyramidal), par sa destruction (atrophie) ou
excitée par Paction exclusive des fibres cérébelleuses imaginées
par van Gehuchten. Les autres symptomes, idiotie, athétose,
ne sont que des phénoménes contingents dus & la répartition et
a Pétendue des lésions. Leur méeanisme n'a rien de spéeial. Il

y a certainement des améliorations et des quasi-guérisons signa-
lées dans la maladie de Little. Dans ces cas, I'hypothése de
Varrét de développement temporaire du faiscean pyramidal

est trés admissible, mais toujours sous linfluence de la lésion
eérébrale qui, par son siége ouson peu de développement, n’aura
également exercé quun action temporaire d'arret.

50 Diagnostic. — L’idiotie, les mouvements athétosiques
n’étant que des phénoménes surajoutés, capables de masquer la
vraie caractéristique de la maladie, rigidité avec exagération
des réflexes survenue des la naissance ou peu de temps apres,
il suffira de rechercher cette derniére chez les tous jeunes
enfants a systeme nerveux malade. Dés lors le diagnostic se
bornera a4 éliminer les auntres affections a rigidité spasmo-
dique, mal de Pott, compression médullaire, sclérose en plagues,
tétanie.

Il existe un certain nombre de paralysies spastiques qui
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frappent plusieurs membres de la méme famille, cing dans le
cas de Pipizans, quatre dans le cas de Sacwas, trois dans le cas
de Semiinze. Tantot, ils surviennent & la suite d'un accouche-
ment laborieux'(ScuilLze), tant6t dans la premiére enfance, 4 la
suite d'une maladie infectieuse, mais parfois aussi dans la
seconde enfance et en quelque sorte spontanément comme les
maladies familiales classiques. Il n’y a pas de différence &
établir entre les cas de la premiére eatégorie et la maladie de
Little. Un accouchement laborieux a beaucoup de chances de
produire des effets analogues sur trois fréres ou sceurs, ils ont
les némes prédispositions nerveuses. Quant aux cas spontanés
et tardifs ils doivent rentrer dans le cadre des paralysies fami-
liales, d’autant plus qu’ils présentent quelques caractéres spé-
ciaux : développement lent et progressif, pas de troubles de
Vintelligence, n'ont été observés que chez les garcons.

6° Pronostic. — Le pronostic dépend du siége et de I'étendue
de la lésion cérébrale. L’arrét de développement intellectuel,
Fépilepsie, I'athétose ont & ce point de yue une signification
faicheuse. Dans les cas de rigidité pure, le pronostic est moins
grave que dans la plupart des affections organiques du sys-
teme nerveux. L’affection a en effet une tendance naturelle &
rétrocéder ce qui la distingue des paralysies spastiques ordinai-
res ou familiales. C’est une des rares neuropathies ‘susceptibles
de guérir.

7> Traitement. — Le traitement consiste surtout dans I'édu-
cation patiente et méthodique des membres : mouvements
rythmés communiqués d’abord, puis commandés; mouvements
passifs destinés & vainere la rigidité et dans le méme but, fric-
tions, massages, enveloppements chauds, douches de vapeur,
bains prolongés. On peut leur adjoindre les sédatifs nervins, le
bromure de potassium, Dantipyrine. L'électrisation est un
moyen délicat. Toute excitation vive doit étre proserite, ainsi du
faradisme. Le galvanisme sera appliqué sous forme de courants
descendants sur la colonne vertébrale et les nerfs avec un petit
nombre d'éléments. S’il y a des rétractions tendineuses, le
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chirurgien sera appelé a pratiquer des ténotomies. BourNEVILLE
est arrivée au moyen d'un véritable programme d’éducation
appliqué a Bicétre a tirer un certain parti des enfants frappés
cérébralement, méme si leur intelligence est touchée.

Dans quelques rares cas, le traitement antisyphilitique a
donné des résultats (FourxiEr, BRETON). REDARD, 4 'exemple de
SAYRE, a obtenu par l'excision de prépuces adhérents, la dimi-
nution de la contracture des muscles adducteurs et extenseurs
de la cuisse, et celle des réflexes rotuliens. |

VINGENT a préconisé un traitement systématique de la rigidité
spasmodique des membres inférieurs par les sections tendi-
neuses, le redressement des membres en position normale ou
approchant de la normale, leur immobilisation dans un appa-
reil plitré pendant trente a quarante jours, puis le massage,
les mouvements communiqués et I'électrisation. Il convient
d'ailleurs d’attendre pour instituer le traitement chirurgical et
mécanique, la fin de la contracture spasmodique, I'apparition

des contractures permanentes, qui ne disparaissent plus par Ig
sommeil chloroformique comme les contractures spasmodiques
(REDARD).

ARTICLE V

MYXOEDEME

Le myzwdéme de l'enfant se caractérise comme celui de
Padulte par une cachexie spéciale avec tuméfaction pseudo-
edémateuse des téguments et des muqueuses superficielles,
mais en plus par un arrét de développement physique et intels
lectuel. C’est BourNEVILLE qui a eu le grand mérite de séparer
le myxcedéme des autres formes de lidiotie sous le nom
d'idiotie myxwedémateuse et de la confondre avec les affections
similaires décrites chez I'adulte par Guis et Orp sous le nom
de myzedéme, par CHARcOT sous celui de cachexie pachyder-
mique.
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{1° ¥tiologie et pathogénie. — Le myxedeme de l'enfant
comme celui de D'adulte, est da & la suppression fonctionnelle
du corps thyroide. ScriFr avait établi le fait expérimentale-
ment chez les animaux adultes, HorMeisTER et EiSELSBERG ont
complété sa démonstration chez les animaux nouveau-nés
qu’ils ont rendus myxedémateus, et en outre nains et crétins.
Cliniquement, Revernin et Kocuer chez Padulte, Brux chez
Penfant ont vu apres I'ablation du corps thyroide, se développer
la cachezie strumiprive, doublée chez les sujets jeunes, des phe-
noménes qui caractérisent l'idiotie myxceedémateuse.

Si I'affection considérée aux différents dges présente des
yariations symptomatiques, elle reléve d'une cause constante,
Pathyroidisme, soit que la glande fasse défaut dés la naissance,
soit qu'elle subisse une atrophie précoce, ou des modifications
pathologiques, qui sans la faire disparaitre, entravent son fone-
tionnement.

Le myxedéme est congénital ou acquis, spontane ou opéra-
toire.

Le myzedéme congénital tient le plus souvent a 'absence du
corps thyroide. On a invoqué, & ce sujet, les maladies infec-
tieuses des générateurs, la tuberculose, la malaria, I'alcoo-
lisme, la consanguinité, les impressions morales de la mére
pendant la grossesse.

Le myzedeme acquis se montre a4 des dges variables, dans
tout le cours de I'enfance. On a relevé dans les antécédents des
sujets la fieyre typhoide, la pneumonie. J'ai observé un cas
développé a4 deux ans et demi a la suite d'une suppuration du
cou exlra-thyroidienne.

Le myxzedeme opératoire constitue la seule forme dont I'étio-

lugi;: soit precise.

2° Anatomie pathologique. — Le corps thyroide dans les
cas congénitaux est remplacé par une lame de tissu conjonetif,
par du tissu adipeux. Dans les formes acquises, on trouve
une atrophie par sclérose. J’ai observé récemment un cas de ce
gi_’ll'l'ﬂ.

La tuméfaction des téguments est due 4 une infiltration du
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tissu conjonctif et du derme par une substance gélatinense
{Orp) souvent aussi & une accumulation du tissu adipeux
(CeArcor, ImMErvOoL, Marrax et Guizox, Oppo, WemL). La
mucine ou la graisse doublent non seulement la peau, mais

parfois la muqueuse buceale, linguale, les cordes voeales, gt
peut méme s’infiltrer entre les fibres mus
culaires. De la un certain nombre da
symptomes et de troubles fonctionnels en
rapport avec la distribution du myxe-
deme.

En général, il existe une atrophie ou une
compression mécanique des vaisseaux, des
nerfs, de la peau, des glandes sébacées,
sudoripares, des follicules pileux; de Ii,
la dystrophie cutanée qui accompagne la
tuméfaction des téguments.

En dehors de I'absence de corps thyroide
ou de son atrophie, de l'adipose ou de
Pinfiltration mugqueuse sous-cutanée, le
myxedéme infantile se révele par un
arrétde développement intellectuel et phy-
sique. On ne connait pas de lésions preé-
cises ni constantes des centres nerveux on
des nerfs. Quant a 'arrét de la croissance,
il reléve d'une transformation du cartilage
de conjugaison dont les cellules sabro-
phient et dont la substance fondamentale
. s’épaissit et se résoud en fibrilles (Hor-

ot o MEISTER)
Fig. 6). Quelques autopsies c)nt‘ permis de recon-
Myxedéme infan- Daitre une hyperirophie de la glande
Z tile. pituitaire et une persistance du thymus.
On a considéré ees anomalies comme des-
tinées & produire une compensation de la fonetion thyroidienne
absente.

3° Symptémes. — Les enfants myxceedémateux sont consi-
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dérés d'une facon générale comme des idiots, et c'est a ce titre
gqu'on les présente au médecin.

On s'apercoit dés les premiers mois qu'ils ne poussent pas,
qu’ils sont apathiques, qu'ils manquent de vivacité, mais les
parents se font longtemps illusion et ee n'est que vers deux,
trois ans qu’ils commencent & se préoccuper sérieusement. L'en-

Myxedéme infantile.

fant est trés en retard, il ne parle pas, ne cherche pas i se
mouvyoir, sa physionomie est inerte.

Cette idiotie considérée en elle-méme présente déja quelques

‘actéres ,s']n"ri.m\ d'une réelle importance. Ces enfants n’ont
jamais eu de convulsions. Ilsn’ont pas, conmme la plupart des
idiots par lésion cérébrale, un désordre musculaire, tel que le
strabisme, un tic, de la raideur des jambes, des mouvements
anormaux des extrémités, des impulsions psychiques, aecces de
pleurs, de colére, de violences, d’onanisme : ce sont des idiofs
passifs par opposition aux idiots cérébraux qui sont actifs.

Le myx@démateux présente, de plus, une conformation spé-
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ciale de tout son corps qui facilite singuliérement le diagnostie.
Il existe en effet une infiltration générale, un faur @déme {rés
marqué, sur toute I'étendue des téguments, prédominants a la
face et aux membres.

Tandis qu’il y a un arrét général de la croissance, un état de
nanisme prononce, la téte est volumineuse, non pas comme chez
I'hydrocéphale par le développement du crdne, mais au con
traire par celui de la face qui est large, plus ou moins arrondie
Sur cette « pleine lune » on distingue des yeux bridés par des
paupiéres gonflées qui interceptent une fente étroite dans son
sens vertical. Le nez large, épaté, est aplati an niveau dess
racine. Les lévres tuméfiées, violacées, renversées, circonscrivent
un orifice buccal & direction transversale, toujours entr ouvert;
au fond duquel on apercoit la langue volumineuse, entre les
arcades dentaires ou débordant méme le plan des levres. Les
oreilles, déformées forment de véritables anses.

Le trone est court, ramassé, la colonne infléchie en différents
sens, reliée a la téte par un cou massif, avec double ou triple
menton.

Les membres sont réduits de longueur, transformeés comme
chez les pachydermes,. en colonnes trapues. Les mains eb 16s
pieds sont élargis en rames, les doigts, les orteils gros, cylin-
driques, en boudins, sont raides et presque impotents.

il existe une fuméfaction générale des téguments qui justifig
Fensemble de ces déformations. Elle prédomine aux paupieres,
au nez, aux lévres, aux régions malaires, aux creux sus-clavi
culaires, aux mains, aux pieds. Cette tuméfaction est résistante
et ne garde pas lempreinte du doigt comme I'cedéme.

En maints endroits, on note des rides, des plissements,al
front, au-dessous du menton, au niveau des plis articulaires des
membres. L’ombilic est fréquemment le siége de hernies grais-
seuses.

La tuméfaction s'étend aux muqueuses, & 1a langue, aux gems
cives qui sont boursouflées, a la muqueuse palatine qui donné
I'impression d’un col utérin ramolli, jusqu'aux cordes vocales,
dont la tuméfaction explique dans quelques cas, le cornage, la
dyspnée a Loceasion des mouvements, le timbre strident dela
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voix et du cri. On observe un gonflement analogue aux grandes
Iéyres et a 'anus, d’on la constipation habituelle.

Les tégquments, mal nourris et distendus mécaniquement, sont

secs, desquamants. Les poils sont pelits, gréles, mal pigmentés.

sent facilement. Les denfs sortent tardivement, & 15 mois,

ans ; elles sont pelites, irréguliéres, se carient avec facilite.

La eirculation cutanée est fort réduite. Les téguments sont

Fig. T1.

Myxedéme infantile.

pales, cyanosés a la face, aux oreilles, aux extrémités. Le cour
est ralenti & 60, 70 pulsations ; 'urée, les phosphates diminuent
dans urine : dans un de nos cas, la quantité d'urine était de
400 centimétres cubes par vingt-quatre heures, celle d'urée de
687,65, celle d’acide urique 0,16, celle d’acide Enhn:p]m['iquv 0,48;
la température cenirale s'abaisse & 36,5, 36° et au-dessous ; le
myxedémateux est trés frileux. La peaun est vulnérable, pré-
sente des érythemes, des eczémas. Chez un de nos sujets, les
doigts et les orteils étaient le siege d’ulcérations tres anciennes
qui rappelaient la maladie de MoRvaAN.

Le squelette est arrété dans son développement, la croissance
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ne s'opére pas, la puberté fait défaut. A 10 ans, le myxedéma-
teux a la taille d’'un enfant de 2, 3 ans. Plus tard, le nanisme
et Pinfantilisme s’accentuent encore davantage.

Chez les myxedémateux infantiles, la palpation duo cou fajf
reconnaitre I'absence ou Tatrophie du corps thyroide.

S — ]

Myxedéme infantile. Infiltration plus marquée de la jambe

gauche ; lésions trophiques.

4° Formes du myxcedéme. — Le myxedeme spontané,
lorsqu'il est précoce, provoque arrét de développement complet
de la taille et de l'intelligence et donne lieu 4 la véritable idiotie
myxedémateuse. Lorsqu'il survient tardivement, il laisse sub-
sister dans une certaine mesure, tout en les engourdissant, les
facultés au point ou elles étaient. Aussi les myxcedémateus
tardifs sont-ils souvent de simples arriérés, ou bien jouissent-ils
d’une certaine intelligence, mais sont devenus lents. paresseux,

apathiques. Le myxedéme, méme tardif. arréte toujours le
développement des organes génitaux.

Le myredeme opératoire est souvent précédé de crises d
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télanie. Parfois la tétanie, I'épilepsie sont les seuls symptdmes
qui suivent la suppression du corps thyroide: I'enfant meurt
d’aceidents convulsifs on guérit peu a peu.

Depuis les recherches de Movssy, VassaLe, GENERALI et GLEY,
on sait que ces phénoménes aizus sont liés a ablation des glan-
dules parathyroidiens; celle de la glande thyroidienne propre-
ment dite donne lien au développement plus on moins lent du
myxedéme opératoire .

50 Marche et pronostic. — Le myxedéme non traité per-
siste indéfiniment. Le myxedémateux, frappé dés l'enfance,
meurt vers trente ou quarante ans de tuberculose pulmonaire.
L'emploi de la médication thyroidienne a permis d'en rappeler
de ce pronostic sévére. On peut juger d’avance des chances qua
le sujet de eroitre par I'examen radioscopique pratiqué au niveau
des extrémités osseuses. L’existence des cartilages de conjugai-
son indique que la ¢roissance peut reprendre.

6° Diagnostic. — Le myxedéme doit étre distingué, en con-
sidération de la tuméfaction des téguments, de la lipomatose,
de |'-'fﬂ'}tﬁif-'1nfi'-f.\{.\'. de |'r.’c‘u}m='_g,r«u'i4:. de I'eedéme.

L’arrét de développement physique permet de le rapprocher
du rachitisme grave et de l'ach 'rlffi'ei.m’»h‘ir.',

Les troubles intellectuels I'ont pendant longtemps fait ranger
dans Ia catégorie des idiofs. Il reste & distinguer I'idiot myxce-
démateux du erétin. Ce dernier présente un goitre, n'a pas Uinfil-
tration nette des téguments comms le myxcedématenx, mais
comme lui est idiot ou arriéré et reste nain. Il est yraisemblable
que le crétinisme est une forme spéciale de I'athyroidisme, car
la présence du goitre, qui n’'est d'ailleurs pas constante, nest
pas incompatible avec la suppression fonctionnelle du corps
ihyroide. Le crétinisme est endémique, propre & certaines
régions montagneuses, et di vraisemblablement & lean de
boisson qui renferme des produits nocifs pour le corps thy-
roide.

' Voy. Jaxveuize, Insuffisance thyroidienne ef parathyroidienns,
1903.
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7° Traitement. — Le traitement est spéeifique. 1l consiste
fournir & I'organisme privé de la sécrétion thyroidienne un équi-
valent emprunté au dehors. A cet effet, on a en recours a divers
expedients :

a. La greffe thyroidienne (ScHiFF) consiste a transplanter un
corps thyroide pris sur un animal tel que le mouton ou 'hommg
et a le greffer chezl’homme. 11 y a eu quelques tentatives faites
dans ce sens, mais les résultats ont topjours été temporaires,
la partie greffée se résorbant.

p. L'injection de suc thyroidien (MurrAy) a donné d’excellents
résultats, mais elle est peu pratique en raison de la difficulte
quon a de récolter et de conserver le sue, et aussi des accidenls
infectieux auxquels elle expose.

Y- Liingestion (Howitz-MAckENSIE) est le procédé de choix. On
a utilisé la glande fraiche, la glande séchée, ou les produils
actifs de la glande extraits industriellement. C’est a celte der
niére préparation que nous donnons la préférence. Cependant,
quand on peut se procurer régnlitrement de la glande fraiche,
il y a avantage a I'utiliser. On peut se servir de glandes de beeuf,
de veau, de pore, surtout de mouton. La dose est de 3 4 5 grammes
On Pemploiera hachée, en tartine ou délayée dans du bouillon
tiede; la cuisson détruit ses propriétés. Si on ne peut compler
sur l'usage quotidien de la glande fraiche, on aura recours & la
forme de pastilles ou de comprimés d'iodothyrine ou de thyroie-
dine qu'on peut réduire en poudre et mélanger a4 du liquide
chez les jeunes enfants. 11 est hon de procéder avec lenteur, car
le traitement thyroidien donne lieu a4 une série d’accidents, tels
que fievre, palpitations, vomissements, diarrhée. Parfois, ¢
sont des syncopes et des morts brusques qu'on a eu a regretter.

On commence par une demi-pastille par jour, pour arriverd
deux oun trois par jour. CoMBE propose pour éviter les effels
accumulatifs de faire des interruptions de quelques jours
(% jours) aprés un traitement de 5 a 8 jours. On voit disparaitré
progressivement Uinfiltration des téguments, apathie, I'hypos
thermie; I'intelligence reprend, la croissance s’effectue réguliére
ment. Au moindre signe de palpitations, d’élévation thermiqué
on sarréte, pour reprendre au bout de quelques jours. Il faut
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parfois des mois entiers de Lraitement pour arriver a la guérison.
Une fois celle-ci obtenue, on continuera 4 donner une dose rela-
tivement faible, du médicament : ¢’est 1a la ration « d’entre-
tien » qui est fixee empiriquement dans chaque cas. Si on
abandonne complétement le traitement thyroidien aprés la gue-
rison, la récidive est 4 peu prés fatale.

d. Dans quelques cas, on peut avoir recours au thyroido-
éréthisme, ¢ est-a-dire a 'excitation d’une porlion subsistante du
corps thyroide par l'introduction du corps étranger, tel qu'une
cheville d’ivoire. Cette méthode imaginée par PONCET, nous a
donné dans un cas une ameélioration manifeste'. Elle ne peut
s'appliquer qu'aux faits ou le corps thyroide n'est pas compléte-
ment détruit. L'expérimentation a démontré que le régime
carné exagérait les effets de l'athyroidisme : aussi convient-il
de recommander le régime végétarien et le lait.

Prophylazie. — Elle consiste, dans les pays &4 crétins, & rem-
placer 'ean de boisson ou & neuntraliser celle-ci par I'ébullition,
la filtration, le décantage. Les résultats obtenus en Suisse sur-
toul sont trés encourageants a cet égard.

CHAPITRE 111
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DES NERFS ET DES MUSCLES

Dans ce chapitre, nous étudierons la paralysie infantile, la
maladie de Friedreich, les amyotrophies progressives primitives
et les paralysies obstétricales. Ce sont la des maladies trés
distinetes au point de vue de leurs lésions et de leur évolution.

Efles se rapprochent par quelques symptomes, la paralysie,
l'amyotrophie, Fabsence de tout trouble intellectuel. En fait,

* Voy. Traitement des accidenls myxedémateur par le thyroido-
éréthisme, Cave, thése de Lyon, 1894.




