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HISTORIQUE. — En 1876, Thomsen décrivit, dans les Archives de
Psychiatrie, une affection singuliére dont il était alleint, ainsi que
plusieurs membres de sa famille, et qui consistait en « spasmes toni-
ques des muscles volontaires ». Il considérait celte affection comme
la conséquence d'une « disposilion psychique héréditaire ». Des
faits semblables furent signalés d’abord en Allemagne, par Erb,
Seeligmiiller, Bernhardt (1878-79). Le professeur Erb, en particulier,
s'attacha a leur étude; il déerivit plus tard les réactions neuro-mus-
culaires; il fit connaitre la réaction myolonique spéciale & la maladie
de Thomsen. Cependant les observations se multipliaient (Striimpell,
Westphal, Moebius, Eulenbourg, etc., en Allemagne; Petrone,
Vizioli, Seppili en Ttalie). En France, le premier cas publi¢ est dii a
G. Ballet et P. Marie (1); puis Vigourous, Pitres et Dallidet en firent
connaitre deux autres. Citons I'article de P. Marie dansle Diclionnaire
encyclopédique (1887), dont la plupart des publications ullérieures
chez nous se sont inspirées — les Legons de Charcot (1883) — la these
de Deléage (1890). 11 ne se passe pas d’année depuis lors, qui ne nous
en apporte une ou plusieurs observations nouvelles. Dejerine et
Soltas (2) ont eu l'occasion de faire un examen anatomique complel.
Dans ces derniers temps on en a fail connaitre des variétés anormales,
associ¢es a la polynévrite, & I'atrophie musculaire (3).

Des nombreuses dénominations proposées, une seule est demeurée

synonyme de maladie de Thomsen, celle de Myotonie congénilale, due
a Strampell.

SYMPTOMATOLOGIE. — La maladie de Thomsen consiste tout en-
tiere dansle trouble fonctionnel suivant : lorsque le sujet veut faire un
mouvement, et surtout lorsqu'il commence ce mouvement, les muscles
mis en jeu pour I'exécuter restent contractés plus longtemps que
la volonté ne le leur commande. S'il s'agit d'un mouvement répété,
comme la marche, celte raideur prolongée disparail peu a peu, et
tout rentre dans I'ordre.

(1) G. Barrer et P. Mare, Spasmes musculaires au début des mouvements volon-
taires (Arch. de neurol., nv 13, 1883).

(2) Drigmine el Sorras, Soe. de biologie, 24 juin 1893, et Revue de
10 mars 1895.

(8) Horemany, Deulsch. Zeitschr, fiir Nervenheilk., vol. IX, p. 273. — Prritzavs,
Soc. de psychialrie et de neurol. de Berlin, 11 janvier 1897. — Nocuis et Smor,
Nouv. Iconogr. de la Salpétriere, Jjanvier-février 1899,
Deulsch, med. Wochenschr. 16 mars 1899, p. 169.

meéd.,

p. 15. — Ber~HARDT,

SYMPTOMATOLOGIE. 621

On concoit la géne, la maladresse et les inconvénients qui en ré-
sultent. Le sujet vient-il & saisir un objet, il ne peut pl{m‘ lacher
prise. Veul-il se lever de son sitge, il reste quelques instants
comme cloué assis; nouveau lemps d'arrél pour se mcttre en
marche, aprés quoi sa démarche devient de plus en plns., libre. I\'I:‘;us
cette liberté de mouvements nereste acquise qu'a la condition de. n'en
plus modifier I'allure ni le rythme; car si le sujet veul courir ou
g'arréter tout & coup, le spasme reparait.

En mainte occasion, cette infirmité peut placer les individus qui en
sont atteints dans une situation ridicule : il y a la de quoi expliquer,
dans une certaine mesure, I’'humeur sombre et taciturne habituelle
chez eux. Le malade de Ballet et Marie, au moment de mon[or-' a
cheval, était pris de raideur de la jambe gauche en cngqgeant_lc 1\)19;(]
dans D'étrier, puis de raideur dans la jambe droite qui res_tait fixée
en extension au-dessus de la croupe du cheval. Celle de Seeligmiiller,
chanteuse de profession, restait quelques insftan{'.s en place, ne
pouvant se mettre en marche, aprés avoir terminé son morceau ; au
moment ol elle se mettait au piano, ses doigls ¢tait raides et inha-
biles. En classe, au régiment surtout, leur.mnlndresse_ est solm;er’lt
imputée a ces malades &4 mauvaise volonté : ils e::ont punis, considérés
comme simulateurs ; d’autant que foutes les émotions augmentent
encore cette tendance au spasme musculaire.

Aprés les muscles des membres, cest dans ceux de la face et d_c la
langue que se produitle plus souvent cette anomalie de la con.trac_l}on.
Le fait est évident, par exemple, au début de la mastication
la contracture des masséters est telle que le sujet ne peut
plus desserrer les dents. Eulenbourg a noté, chez un malade, un
état analogue des muscles oculo-moteurs, se. tradmsant' par une
difficulté 4 tourner les yeux, & suivre un objel promené flat1s le
champ du regard. De méme la parole peut élre génée au 'debul_ de
la conversation, par la contraction de la l_ang_ue; celle-ci ’mler‘\-‘.mnt.
aussi pour une partdans la géne de la mastmatmn etdela (i'(;'.g}ullt_lon.

Les museles de la vie organique sont toujours respectés; mais le
spasme peut intéresser tous les muscles volontaires sans exceplion,
y compris ceux du trone et du thorax. {_4e 1pal:1de est {llO['S,. pour
quelques instants, rigide des pieds & la téte, 1gcapable de i’zn.r'e un
mouvement pour recouvrir son équilibre, ill e‘st‘tant .smt peu
déplacé ; il tombe alors comme une masse. Clest a ] oarasmn. d'un
effort violent, d’une colére, d'une frayeur que .]e spasme prend une

exlension pareille. Le malade de Vigouroux fals_u-ui ains des chutes
fréquentes lorsque, voulant traverser une rue, 1! ]l-’c.l[,ali. le pas pour
éviter une voiture : une fois tombé, il était envahi d'une telle raideur
qu’il ne pouvait se relever sur-le-champ. :

On peut s’assurer objectivement de la conh‘actul‘e., muacu].an'n
4 ce moment : les muscles sont saillants, d’une consistance dure,
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ligneuse. Ceei se voit bien en particulier au niveau du triceps fé-

moral : d’autant mieux que la musculature est souvent trés déve.

loppée chez ces sujets.

Il esl intéressant de remarquer que, si Paffection de Thomsen est
limitée aux muscles soumis & linfluence de la volonté, elle alteint
ceux-ci également dans certains  mouvements indépendants
d'elle, comme les mouvements réflexes. Aprés le baillement
la bouche reste largement ouverte quelques instants; aprés un éleri
nuement violent, les paupiéres restent fermées: le thorax, violemment
contracté; la poitrine demeure immobilisée et distendue dans la
grande inspiration qui précéde une quinte de toux. Pareil fait peut
.s'observer au visage dans les contraclions musculaires lides a la
mimique, et la physionomie se trouve immobilisée dans une expres-
sion qui ne correspond plus au sentiment intérieur (Pilres ot
Dallidet). :

A celte perversion de la contraction musculaire, il faut ajouter
pour compléter le tableau clinique, un état psychique parliculierj
Nous avons fail allusion & I'humeur sombre et silencieuse de certains
sujels alleints de myotonie : ils paraissent, pour la plupart, préoc-
cupés de dissimuler leur infirmité non seulement aux étrangers
mais méme a leurs amis et & leurs proches. Aussi craifrne?ltd];
souvent de se montrer en public : ils emploient des ar‘ti[i;:es afin
quon ne remarque pas leur allure anormale.

IDan‘s la famille de Thomsen, les troubles psychiques occupent une
p?acc importante ; et sans doute Pauteur a-t-il été porté a exagérer
Pinfluence de cet état sur les phénomeénes musculaires. Il esLbhien
p}us '\-'ra}iscmblablc d’admetire que I'infirmité physique réagit ici
d’f)rgl'm_anje'sur' le moral. Car il semble naturel quve Lout senrimenL
d'mfermme pcll‘sonn(:lle el d'impuissance relative entraine avec luj la
défiance de' soi-méme qui, souvent, est & l'origine du pessimisme.
On a relevé aussi un cerlain degré d’irritabilité mentale, ce qui est
beaucoup moins caractéristique.

L'influence évidente de toute espece de cause d’ordre moral sur
exagération des phénoménes en question doit atre rappelée ici. C‘é%t
surtout sous I'empire des violentes émotions, comme nous 1‘?{‘.-‘0;:1‘1
vu, que la rigidilé des muscles devient générale : la situation du ma:
lade est alors vmir.nent critique, car il ne se commande plus, et il
peut étre 4 la merci du premier événement. :

Lz} fati_gue, l'effort, le froid peuvent agir dans le méme sens que
les émotions : un malade de Weichmann, en prenant un bain frdid
se raidit complétement et se fot noyé si on ne luj avait porté,
secours. Le repos physique et le calme moral agissent en sens

inverse ; et la plupart des sujets ont les mouvements beaucoup E)lu-s
libres le matin au réveil. Thomsen a noté une tendance plus accusée
au spasme, au début des maladies aigués. “
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Le tableau offre certes quelques variantes selon les individus,
suivant que les contraclures se limitent a cerlains groupes muscu-
laires, et suivant l'intensité qu’elles présentent. 11 est parfois seu-
lement ébauché; et Mcchius parle d'une forme fruste de la maladie
de Thomsen.

Dans une observation toute récente et unique en son genre, de
Urbach (1), il est fait mention de crampes Zoniques et cloniques des
membres inférieurs, qui empéchaient le malade de se tenir debout
immobile. Erb avait déja signalé, a la vérité, chez deux de ses ma-
lades un certain degré d’instabilité musculaire, donnant lieu & des
mouvements brusques qui génaient 'examen.

Il faut encore signaler, comme association rare, 'atrophie muscu-
laire. Hoffmann (2) I'a constatée a4 la main et a 'avant-bras, chez un
sujel qui offrait une musculature volumineuse de la cuisse et de la
jambe : les muscles atrophiés présentaient la réaction de dégénéres-
cence, et I'auteur se prononce pour une névrite associée. Rounhold (3)
a publié dans sa thése I'histoire curieuse d'un sujet de trente-quaire
ans, qui présenta successivement de l'atrophie des mains et des

avant-bras ; puis des membres inférieurs et, finalement, des masti-
cateurs. Dans chacun de ces départements musculaires, les spasmes
myotoniques firent régulicrement leur apparition une fois I'atrophie
établie. C'est 1a une évolution tout a fait inconnue jusqu'ici dans la
maladie de Thomsen. Enfin, un malade de Nogués et Sirol (4) avait
une atrophie des deux jambes avec diminution de I'excitabilité fara-
dique pour les muscles, tandis que la musculature des cuisses offrait
la réaction myolonique classique.

Ajoutons que les troubles de sensibilité font absolument défaut,
que les malades n'accusent aucune douleur : en cela I'affection se
distingue des crampes vulgaires et de la tétanie.

SieNEs opiEcTiFs. — L'hyperirophie musculaire est mentionnée dans
un grand nombre d’observations. Elle est parfois généralisée, et
poussée A un tel degré qu’elle donne au sujet une apparence athlé-
tique. Ainsi chez un enfant de quatorze ans, observé par Erb, le
relief des muscles était considérable aux membres, a la nuque; les
pectoraux faisaient une forte saillie, et 'aspect de cel enfant était
celui d'un homme vigoureux adonné aux travaux pénibles. Le plus
souvenl c’est aux membres inféricurs, a la cuisse surtout, que ce
développement est accentué; ou bien dans telle autre partie, comme
4 la nuque. Toutefois le relief anormal des muscles faisait défaut dans
les cas de Thomsen, Ballet et P. Marie, Eulenbourg, ete.

Il s’en faut dailleurs que la force physique des sujels soit en

{1) J. UrBacu, Wien. med. Wochenschr., 1899, n° 3, p. 118.
(2) Horrmany, loe. eit.

(3) RounnoLp, Th. de Paris, 1897.

(4) Noeuks et Smor, loc. cif.
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proportion du développement musculaire. La plupart du lemps, elle
est diminuée, et souvent trés inférieure i celle d’un sujet sain du
méme age et de méme corpulence.

On a noté aussi 'augmentation de consistance des masses muscu-
laires au palper : & tel point que celles-ci acquiérent une rigidité
ligneuse quand le spasme se produit. Seeligmiiller, Piltres et
Dallidet signalent la présence de nodosités, de hosselures séparées
par des dépressions, dans les muscles en contraction. Mais souvent
la palpation ne montre rien d’anormal.

Les réflexes cutanés et tendineux sont conservés, et d’ordinaire non
modifiés; cependant le réflexe du genou est assez souvent affaibli
(Eulenbourg). P. Marie fait remarquer qu'il est intéressant de com-
parer la maniére d’étre des conlractions volontaires a celle des con-
tractions réflexes. Les premiéres sont paresseuses, suivies d’une
décontraction lente; les secondes se comportent comme dans I'état
normal. Le fait n'est pas constant, a la vérité; car, chez une malade
d’Erb, la percussion du tendon rotulien produisait, non la contrac-
tion simple du triceps, mais un spasme tonique prolongé des muscles
de la cuisse.

Les modifications de l'excilabilité électrique des nerfs et surtout des
muscles constitue le phénoméne objectif le plus important et le plus
caractéristique de la maladie de Thomsen. 11 s'agit Ia d’un ensemble
de caractéres décrils pour la premiére fois d’une fagon méthodique
et précise par Erb, qui rappelle par certains cotés la réaction de
dégénérescence, et pour lequel le professeur d’Heidelberg a proposé
le nom de réaction myotonique.

Les phénomeénes musculaires méritent d’occuper la premiére place,
car ils sont de beaucoup les plus constants et les plus marqués,
Augmentation de I'excitabilité et changement qualitatif trés spéeial
de la réaction : telles sont les particularités qu'on observe. Avec le
courant faradique, on obtient des contractions avec une intensilé
déja trés faible, et telle que le courant serait sans effet sur un muscle
normal. Sil'on envoie dans le muscle des décharges successives, elles
ne provoquent que des secousses bréves el isolées: mais avee des
interruptions assez fréquentes pour produire le tétanos musculaire,
le muscle ne revient pas au repos deés que l'excitation a cessé : il y
apersistance de la contraction pendant un temps qui varie de quelques
secondes & une minute, selon l'intensité du courant employé. Dans
ces conditions, avec des courants d’une grande intensité, le télanos
musculaire cesse parfois d'étre uniforme et soutenu : mais il se pro-
duit des ondulations rythmiques qui se propagent a travers la

masse du muscle, et se continuent pendant la décontraction lente
consécutive.

Méme augmentation de I'excitabilité s’observe pourle muscle, avec
le courant galvanique : il suffit parfois d'une intensité de un milliam-
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pere, un demi ou méme un quart, pour produire une secousse qui
diffuse aux muscles voisins de celui qu'on explore. Mais ce qu'il ya
de plus spécial ici, c’est que la secousse du pole positif, au lieu d’étre
inférieure & celle du pole négatif, comme A I'état normal, se montre
égale el méme parfois supérieure & celle-ci comme cela so produit
dans la R. D. Erb prétend que I'on n'oblient que des secousses
de fermeture; toutefois Huet dit avoir observé 4galement des
secousses d'ouverture chez plusieurs malades, surtout au pole P.
Les réactions galvaniques sont aussi altérées au point de vue de la
qualité de la secousse : avec des courants faibles, la contraction est
trainante, lente a se produire; avec.les couranis forts, la secousse
est brusque, maisla décontraction se fait lentement, et I'on observe,
comme précédemment, la persistance du tonus pendant plusieurs
secondes, surtout a la fermeture de P. Enfin, en employant des cou-
ranls stabiles, on peut, surtout sil'on a soin, comme le conseille Erb,
de placer le pole excitaleur sur le tendon lerminal, observer des
contractions rythmiques ondulatoires, qui parcourent le muscle dans
sa longueur pendant le passage du courant, en se dirigeant de N
vers P. Ce phénomene se produit surtout sur certaing muscles (f1é-
chisseurs des doigts, biceps brachial, vaste interne).

Tels sont, en résumé, les caractéres essentiols de la réaclion myo-
lonique. A des degrés divers, elle existe toujours dans T'affection qui
nous occupe. Toutefois Huet a fait une remarque importante en ce
qui concerne l'influence de la répétition des excitations sur ces phé-
nomenes. Il semble, en effet, que la réaction myotonique s'épuise,
en quelque sorte, au bout d’un certain temps. Pitres et Dallidet
avaient déja noté que le phénomene de la contraction persistante,
apres le passage du courant faradique, allait en diminuant 4 mesure
que I'on prolongeait I'exploration. Huet a observé ce fait avee soin
chez un de ses malades : la premiére excitation était suivie d'un
spasme myotonique qui durait de dix a trente secondes; puis le
muscle « répondait, comme 'aurait fait un musele normal, par des
conlractions distinctes et étendues, a chaque choc du courant fara-
dique. Le spasme myolonique ne se reproduisail qu’aprés un certain
temps de repos; il n'existait plus pour des excitations répétées A un
court intervalle de Ja premidre » (1). Il semble done que le muscle se
comporte, sous I'influence des excitalions éleclriques, comme A I'égard
des incitations volontaires, puisque celles-ci aussi donnent licu, au
bout d'un certain temps, & des contractions normales.

Contrairement aux muscles, les nerfs offrent peu de modifications
dans leurs réactions électriques. Leur sensibilité au courant fara-

. digue n’est pas accrue, et c’est seulement avee des courants (rés forts

et des interruptions fréquentes qu'on voil apparaitre ici le spasme

(1) Huzr, Contribution & I'étude de lexcitabilité électrique des muscles dans la
maladie de Thomsen (Nouw. Iconogr. de la Salpétriére, 1892, nos 1 & 4),
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myotonique persistant : encore celui-ci n'esl-il ni aussi prolongé, ni
aussi inlense que par 'électrisation directe du muscle. Quant aux
réactions galvaniques des merfs, elles sont normales, sauf que la
persistance de la conlraclion peut étre obtenue a un faible degré par
I'emploi des courants stabiles. Cette opposition dans la maniére de
réagir des nerfs et des muscles est une particularité importante de la
maladie de Thomsen : remarquons en passant que la formule de la
réaction neuro-musculaire est & peu pres linversede celle dela tétanie.

Le méme contrasle se retrouve dans 'excitabilité mécanique des
uns el des aulres. Pour les. nerfs, elle est nulle : la percussion méme
énergique des plexus, des troncs nerveux ne délermine aucune
secousse dans les muscles correspondants, alors que ce phénoméne
s'observe assez souvent d 1'état normal. Pour les muscles elle est tres
nettement augmentée. Un choc, méme léger, produit avec le marteau
ou simplement le doigt, fail apparaitre une contraction du muscle
alleint. En outre, si la percussion est tant soil peu énergique, on
observe le spasme myotonique secondaire aussi neitement quavec
les courants électriques. Ce spasme n'occupe pas la totalité du muscle
mais seulement le faisceau atteint, et l'on voit & ce niveau la peau
former une dépression en forme de sillon (Vigouroux).

Erb fait remarquer que ce phénoméne est bien distinct de la con-
{raction idio-musculaire : celle-ci produit un bourrelet localisé aux
fibres directement touchées par le marteau, mais n'intéresse pas le
faisceau dans sa longueur. D’ailleurs la contraction idio-musculaire
esl ici en général peu marquée.

ANATOMIE PATHOLOGIQUE. PATHOGENIE. — C’esl encore &
Erb que nous devons les premiéres observations analomiques pré-
cises, concernant la maladie de Thomsen : elles ne se rapportent
qu'aux muscles cxaminés soit aprés la mort, soit aprés excision de
pelits fragments sur le vivant.

Sur une coupe transversale, on est frappé surtout de I'hypertrophie
de la plupart des fibres musculaires : c'est ainsi que le diametre
normal de celles-ci variant entre 20 et 60 ., atteint ici jusqua 140 p.
et plus, la majorité des fibres dépassant 80 u, si bien que chacun de
ces éléments peut étre distingué a I'eeil nu. Le conlour de la fibre,
coupée Lransversalement, est en outre arrondi au lieu d’étre angu-
laire comme & l'élal sain; les angles sont émoussés, et les limites
moins nettes. Ces modificalions ne vonl pas sans une altération évi-
dente de la substance contractile : la striation, et surtout la striation
transversale, est beaucoup moins franche qu'al'état normal, comme on
peut le constater sur les fibres vues en longueur. Elle peut méme
disparailre tout a fait, et seule la siriation longitudinale persister ;
parfois méme la fibre est homogene dans toute son étendue. Autre
altération, plus rare il est vrai, et qu'Erb a vue dans deux cas':
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ccrtain‘es fibres sont creusées de vacuoles & contours nettement
arrondis, dont la cavité est vide ou renferme un amas granuleux.

A ces changements de structure de I'élément musculaire s'ajoute une
augmentation considérable des noyauxde sarcolemme, a tel point qu’on
en compte six & sept par fibre sur la coupe transversale, au lieu de
un ou deux; ces noyaux, en outre, sont augmentés de volume. Sinous
ajoutons & cela une hypertrophic évidente, mais modérée, du tissu
conjonctil interstitiel, nous aurons dit tout ce que I'on sait aujour-
d’hui df} positif sur les lésions anatomiques de la maladie de Thomsen.
chs faits d’Erb ont 616 véritiés a plusieurs reprises (Deléage, Deje-
rine, Hoffmann, Verziloff, Mol tchanoff). Babes et I\Iarinesé:o ont
fﬂgnglé, en outre, l'altération et hypertrophie des plaques nerveuses
terminales. Mais nous ne possédons jusqu'ici qu'une autopsie com-
pléte, comprenant I'examen des nerfs et des centres, celle de Dejerine
et Soltas: le résultat en est d'ailleurs négatif, si bien qu’au point
Llc'\-’L.ll'.‘: anatomique Taffection se rangerait dans les myopalhies
primitives.

Tel était d'ailleurs I'avis ’Erb, auquel se sont rangés Strumpell
Bernlhardt, Bgilet et P. Marie. La théorie spinale de Seeligmi’dler:
deiﬂledc:v, qui croyaient & une lésion pyramidale; celle de Thomsen,
qui considérait sa maladie comme une psychopathie, ne sauraient
tlre soutenues apres 'exposé qui précede, et les analogies incontes-
tables qui existenl entre la maladie de Thomsen et la paralysie pseudo-
hypertrophique de Duchenne (Moebius, P. Marie) sont encore un
argument en faveur de la nature myopathique de la premiére.

Dans quelques publications récentes, on lrouve exprimée celte idée
que la myotonie serait le résultat d'un trouble de nutrition. Chez
un malade de Moltchanoff (1), il y avait diminution d’urée, de chlore
o d’acide urique dans les urines. Roth déclare que les altérations
signalées dans les muscles lui paraissent secondaires, et que I'hypo-
illf‘gse d'un trouble de la nutrition générale lui parait trés plausible.
Mikonoff (2) a trouvé, il est vrai, les chlorures et 'urée augmentés,
Gier des traces de glycose et de thyrosine. Verziloff (3) trouve dans
il’ll“in(} une augmentation de créatinine et de sarcine, indiquant une
désintégration exagérée du tissu musculaire. Bechterew confirme
ces données -et pense que les lésions musculaires sont le fait de
sgbsLancea toxiques résultant de troubles dans les échanges orga-
niques. De nouvelles recherches, en tout cas, sont nécessairés, et il
fe_lucirait démontrer aussi que les modifications des échanges sont
bu:in‘primiiives et ne résultent pas du trouble apporté au travail mus-
culaire.

(1) Morrcuanorr, Un cas de maladie de Thomsen (présentation du malade), Soc.
de neurol. et de psychiatrie de Moscou, 10 novembre 1895,

(2) 1\![&01\'01-‘1", Th. de Paris, 1897.

(8) Venaiworr, Soc. de neurol. et de psychiatrie dg Moscou, 24 janvier 1897,




