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d’une atrophie congénitale des os; mais l'atrophie des muscles,
comme celle des os, reléve de la méme cause inconnue dans sa
nature. Les muscles présentaient les mémes lésions qu’on retrouve
chez les myopathiques, et lamoelle a été trouvée normale. Quelle que
soit la vraie explication du cas intéressant de Schullze, je ne puis
passer sous silence que la sceur ainée du malade était aussi atteinte
de I'atrophie des os et de spondylose rhizomélique.

En dehors de 'observation de Schullze et de celles de Friedreich
et Le Gendre auxquelles il fait allusion, j'ai pu trouver un
quatriéme cas, se rapportant a une jeune fille de dix-sept ans
atteinle de paralysie pseudo-hypertrophique, publié par Lloyd (1)
déja en 1884. Ce qu'il y avail de remarquable chez cette malade,
c’était I'atrophie des épiphyses, des os, des articulations du coude et
du genou. Il en résultait que ces articulations étaient ballantes,
comime cela peut arriver dans les arthropathies du tabes, et on pou-
vait leur imprimer - des mouvements dans toules les directions. La
malade portait en outre une scoliose. Je serais porté & admetire que
I'atrophie des os n’esl pas d'une raveté si exceplionnelle, comme cela
ressortirail des observations publiées a cet égard. 11 est fort probable
qu'en examinant systématiquement les os chez tous les myopa-
thiques, on trouvera que ceux des extrémités sont plus fréquemment
alteints qu'on ne 'admet généralement.

L’atrophie des muscles qui prennent leur insertion sur 'omoplate
donne lieu & différentes attitudes de 1'os scapulaire pendant les divers
mouvements du bras. Parmi ces altitudes, une des plus connues est
celle qui est désignée sous le nom de scapule alatz, laquelle est
due & l'atrophie du rhomboide et & celle des portions inférieure et
moyenne du trapéze. Sile malade écarte le bras du tronc, 'omoplate
suit de prés I'excursion de I'avant-bras. Clest ainsi que les mouve-
ments du bras en arriere tendent &4 rapprocher 'angle inférieur de
I'omoplate vers la colonne vertébrale; par contre, cet angle s'écarte
de plus en plus lorsqu'on dirige le bras en avant et dans le sens
horizontal ; il atteinl son maximum d’écartement dans I'élévation du
bras au-dessus de I'horizontale. A I'état de repos, lorsque les bras
sont pendants, et I'atrophie des musecles scapulaires accusée, le bord
interne de 'omoplate est détaché el proémine sous la peau (fig. 9).
L'insuffisance de certains muscles (grand dorsal, spinaux, et jusqu’a
un certain point, le trapéze et le rhomboide) nous explique pourquoi
les malades se tiennent courbés en avant lorsqu’ils sont assis dans
leur lit.

Les déformations Lhoraciques que Dlon rencontre chez les
myopathiques se présentent, suivant M. Marie, sous des aspeects

(1) J.-H. Lioyp, Communication a la Philadelphia Neurological Society, séance
du 28 avril 1884 (Journ. of nervous ant mental Diseases, 1884, octobre, p. 627)
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: : i de
un peu différents d'un malade & l'autre, tant au point de vued
l'intensité que de la configuration méme. Elles ont cependant tcs
caractéres communs d'une assez grande mnellelé pour permetire

i liagnostic & Parmi ces carac-
souvent de faire le diagnostic a premicre vue. Ianm' St
téres, il faut citer tout d'abord l'aplatissement du thorax, apiaiy
sement tel qu'il semble avoir été violemment comprime d’'avant en
arriére.

i o Seri . remie is
D'aprés Guinon et Souques, qui ont décrit pour la premiere fo

i 5 le
cette déformation, on peut la rapprocher de vcel!c connue Tous :
nom de thorax en entonnoir, bien qu’elle ne lui soit pas absolumen

Fie. 9. — Homme atteint de myopathie progressive primitive, pi‘fslseutfmt, a uén
¢ ion’ g ille d épe 'aprés un né-
ccl,cgré extréme, la déformation du L.hmax « en taille de guépe » (d'af
galif di & I'obligeance de M. P. Marie).

identique. Par suite de laplatissement général du thorax et du
rotrait du sternum en dedans, la situation 1‘es;?ect.1w'e d:!S mamelons'
est légérement modifiée. Tls sont rapprochés I'un de laL.lt_re et .1-(-311[
axe, au lieu d'étre dirigé en avanl et en dehoz‘sr, esl (llrjgs'a- duqc—
tement en avant. Dans aucun des cas observés par Guinon 01:
Souques, il n'a été observé de géne notable des organes contenus
‘intérieur du thorax.
da(r'lisuli;ﬁ: Téf Souques ont noté, en outre, un déjettement latéral du
thorax, de sorte que la ligne médiane thoracique ne cf)rre?,poml phv;
alaxe du corps. M. Grasset met sur le comple fiu decubltgs ]atl(;;a
prolongé ce déjettement latéral, qui favorgcra:td ailleurs d'es {roubles
ostéotrophiques spéciaux comparables 4 ceux que Marie et Ona-
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noff ont décrit dans la conformation de la beite cranienne des
myopathiques.

On obseryve, chez certains myopathiques, une particularité assez
bizarre du thorax qui a été décrite pour la premiere fois par M. Marie
sous le nom de taille de guépe (fig. 9). Voici en quoi consiste cette
déformation. On sait que, dansle thoraxnormal, les contours latéraux
ont une obliquité plus ou moins marquée en dedans et enbas; obli-
quité due A ce que la circonférence de la région inféricure du tronc
est évidemment moindre que la circonférence de la région supérieure

Fig. 10. — Jeun i i
ome.Obr cune 115)1111110 atteinl de paralysie pseudo-hypertrophique, présentant
iquité assez marquée des cotes sans déformation en taille de guépe.

et moyenne. Chezle malade qui présente la taille de guépe, les contours
Iz.ltcrau.\: ont une direction & peu prés verticale, la circonférence du
tfrlo%*ax d.ans sa région inférieure étant presque égale a celle des
réglons situces au-dessus. Dela il résulte que les hypocondres forment
avec la ]ms? du thorax un angle rentrant, d'out 'aspect en taille de
gL}épc décrit par M. Marie. D'aprés cet auteur, I'explicalion de cette
déformation réside dans le fait que, par suite de I'aplatissement de la
cage thoracique, la direction des cotes se montre notablement modi-
fiée : leur obliquité est considérablement accrue sur toute la hauteur
de la cage thoracique, d’olt I'aspect vertical des contours latéraux
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du thorax et la dépression constatée au niveau des hypocondres.
L’atrophie des muscles doit sans doute aussi jouer un role dans la
production de la déformalion en taille de guepe. Depuis que mon
attention a été allirée sur celte obliquité des cotes, a la suite de la
lecture du travail de M. Pierre Marie, je 'al souvent rencontrée dans
les différentes formes de myopathie ou la maladie, datant depuis long-
{emps, a envahi les museles du thorax. La figure 10, représentant un
malade affecté de paralysie pseu-
do-hypertrophique, constitue un
exemple de cette obliquité des
cotes, mais sans déformation en
faille de guépe. Chez le méme
malade, il y a un degré avancé
de lordose (fig. 11).

Les myopathiques atteinls
d’atrophie des muscles, des gout-
tieves vertébrales et de la masse
sacro-lombaire sont affectés de
la lordose paralytique avec cy-
phose dorsale que Duchenne a
décrite comme conséquence de
ces insuffisances musculaires.
Chez eux pas de scoliose, ou sco-
liose insignifiante : cest la la
conclusion émise par Hallion (1),
aprés qu'il a eu examiné un cer-
tain nombre de malades et par-
couru beaucoup de faits connus.

Sacaze a publié, en 1893, I'his-
toire d’'un cas de scoliose dans g 11, — Vue générale, de profil, du
une myopathie primitive atro- méme malade que dans la figure pri-
phique (2. L scoliose,che lo  S0ene, RS 05, SO
malade de Sacaze, étail trés ac- dans cetle attitude, il s'appuie sur Ia
centuée et accompagnée des  pointe des pieds.
autres déformations qui se pro-
duisent souvent en paveil cas, soil du col¢ de la cage thoracique,
soit du coté du bassin. En ce qui concerne le mécanisme de la
scoliose dans ce cas, Sacaze, tout en reconnaissant que l'altération
musculaire a dd avoir une certaine action, croit cependant nécessaire
do faire intervenir d’autres éléments, et surtout de tenir compte d'un
trouble trophique osseux ayant pour siege les vertebres. 11 exclul
complétement le rachitisme, étant donné que son malade a dépassé
I'age de cette affection, et puis parce quil n’a trouvé chez lui aucun

1) Havvton, Les déviations vertébrales névropathiques. Th, de Parig, 1892.
92) Sacaze, Arch. de neurol., 1893, p. 356,
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des autres signes habituels du rachitisme, Pier
lement I'existence d'une scoliose plus ou moi
myopathie progressive,

Scherb (2) a publié I'histoire clinique d'un ¢
live avec cypho-scoliose monstrueuse el rétraction de tous les fléchis-

seurs. J'ai également eu 1'oceasion d’observer un cas d
pseudo-hypertrophique avec scol

re Marie (1) note éga-
ns prononcée dans la

as de myopathie primi-

e paralysie

iose trés prononcée, reproduit par la

photographie (fig. 12). La convexité de la
scoliose est dirigée du coté droit.

On peut résumer les déformations tho-
raciques chez les myopathigues en disan|
que le thorax est affecté généralement d'un
aplatissement, antéro-postérieur, d'une cy-
phose compensatrice dorsale conséeutive &
la lordose lombaire, et plus rarement il y
a de la scoliose et de la déformation dite
« taille de guépe ». Celte opinion pourrait
cependant &tre modifiée dans I'avenir, étant
donné que la taille de guépe est une défor-
mation décrite récemment, et que la sco-

liose se retrouve dans les observations de
quelques auteurs.
Marie et Onanoff (3) onl décrit, dans
cerlains cas de myopathie progressive pri-
Pl 420 Mo el mitive, une déformation du crane, lequel

que dans les figures 10 ot~ @ 'aspect d’un sphéroide aplati postérieu-
11, présentant une sco-  rement, I] s'agirait 13 d'une lésion osseuse
liose évidente at 1a défor-

mation connue sous lo - 4% Pourrait bien étre paralléle & I'aliéra-
nom de : scapule alate.  lion musculaire, malgré que cetle défor-
mation du craneail été observée par Marie

plus particuli¢rement dans la forme myopathique Juvénile de Erb,
forme dans laquelle les muscles de la face restent sans alrophie.
Marie et Onanoff admettent que cette déformation du era
terail d’une forme d’ostéomalacie spéciale,
diate de I'affection myopathique. Du reste,
sur la genése de ce singulier phénoméne.
Avant de terminer la question des lésions osseuses dans 1
pathie, je crois devoir dire un mot a pr

ne résul-
sous la dépendance immé-
ces auleurs sonl réservés

a myo-
opos des lésions arliculaires

(1) Pienne Mags, Lecons de clinique médicale, Hotel - Dieu, 1894-95-96,
Pp. 39,

(2) G. Scugrg, Myopathie primitive avec cypho-scoliose monstrueuse et réfrac-
lion de tous les fléchisseurs, Pas de participation de la face (Rev. neurol.,
1900, no 5,

(3) P. Manie et Oxaxorr, Sur
cas de myopathie progressive
Paris, 26 février 1891).

la déformation du erane constatée d

ans cerlains
primitive (Bull. et mém. de la Soc.

méd. des hép, de

JE T E. 729
PARALYSIE PSEUDO-HYPERTROPHIQUE. — HISTORIQU

i ‘apré i ‘qui s'est
des membres dans cette affection. D apre% Ga;:]](;z]z;(izs f;g‘p(joduirait
occupé de ce sujet, la rétraction des rnuscle:. an‘ i‘ariiascm.em e
des déformations du squelette f;o'nsnsta\}ul.l_dm;s_" é G
leffacement complet de la cavité de la!‘ucu ix .10111‘:5\0.115 s
laquelle il s'insére. Aussi, cet auteur considere )(35):(-::1{1 i
dans la myopathie comme appartenant en pmlumlooiqms onL
musculaire, totalement disti{lctes des luxations pa gique

» la luxation congénitale. Shies i i
A glmi?mln (2) a c.xarniié d'une mani_ére syst.(_:nTutlg\.;IL;iilg If;ijz]]:;; &-{L
rielle chez les myopathiquesdu service de le‘re1 b O;nanoméh‘e i
de la pression artérielle était faite avec le ssz'lyig:;lde i
Potain, sur l'artére radiale, en delmrs.des DLEIOE ;11011[’1-‘53 e
La pression artérielle chez les m}«'opathlque? S c(:I: e
entre 11 et 14 centimétres de mercure au lieu : e t:(; nc,de ;ubercu,
normaux. Les malades ne présentaient aucun s?-lrnplé 1du plpsli
lose pulmonaire ni d’affection car-quue.. L }11tegzll;1i( -ueq} F
diaque prouverait que thps)lens@l des myo;t):e ; }inéumsance i
examinés par Guillain ne doit pas i::ch rappor e
muscles du cceur ; on pourrait plutot pensiaf' S01 ‘:atim; e
laires périphériques, soit & un tr‘ou'ble rsmnﬁl; egpliqu‘:})r s
Mais, quelle que soit l'h}'poL.hese iny oq_ui.e'pq an;e Ghelen
méne d’hypotension, son existence CStmtefi;S n\;olmpiic e
qu'elle fait défaut dans les autres variétés ,t‘.“ d‘m‘lemm’pmhis a
névritique ou médullaire, etpermettra pgul-e;lwésu“e N
diagnostic hésitant vers C(ilm de 11.1113;'1(;3?1"1;11;95;361;115 I.a e
365 idérations générales qu’il n'y ans | yopaiy :
L.eh CC;E:;?;SESMSGS absolu?nenl 1?athr0gnomon'.1ques Lill(l] putffze(rllg
Lar?sc permetire, par leur présence isolée, de faire %j] tlxjnnu;ht:no
nou . ; is0lé: ' = o
v i ‘ cas donné, mais c'esl l'ensem le plese
ﬁlﬁgjtiiie{rﬁ;uii de la maladie qui feront reconnattre qu’il s'agit
i I{WOE?G_HU(;I}"?-‘t les caraclires généraux de la myopathie PI'L‘lnlj
e FA - relative, nous allons aborder
tive progressive et montré leur valeur re ; mt.hic.
I’exposition des différents types de celte myof
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H — G 338 Duchenne (de Boulogne) a
'TORIQUE. C'est en 1838 que de | el t
ntrIcS\"Il’:;)mg- la premiére fois l'existence dela paralysie pseudo-hyper
(& - :
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