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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
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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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trophique (1). L’éminent ohservateur francais a été sur
tude de ces malades dans Ia station et la mar
malgré que les membres inférieurs ]
puissante en apparence; musculatu
du mouvement, s'était dévelop
un nombr

pris de I'atti-
che, qui étaient, difficiles
orésentassent une musculature
re qui, d'aprés l'affaiblissement
pée d'une maniére monstrueuse dans
e plus ou moins grand de muscles. I1 a remarqué en méme
temps que les membres inférieurs, avec ces muscles trés développés
bien qu’affaiblis, contrastaient par leur grosseur avec la maigreur
relative des membres supérieurs, ot la force molrice était a peu prés
normale.

Il proposa en 1861 d’appeler lanouvelle e
hypertrophique de lenfance ;
pouvail étre que provisoire, ca
si cette espéce de

spéce morbide : parapiégie
mais celte dénomination n’était et ne
r Duchenne (de Boulogne) ignorail alors
paralysie se présenterail toujours sous la forme
paraplégique et si elle ne se généraliser.
plus tard, en 1878, la dénomination de«
Penfance » par cel

ail, pas. Aussi il remplaca
paraplégie hypertrophique de
le de paralysie pseudo-hypertrophique, ou bien
par celle de paralysie myosclérosique. Depuis la description de
Duchenne (de Boulogne), tous les auteurs ont confirmé l'existence du
type tracé par lui.

Les recherches plus récentes ont ajoulé & la description de
Duchenne quelques nouveaux symptomes

s, et l'examen anatomo-
pathologique a surlout fait voir ce falt important que les centres
nerveux sont exempts de Iésions appréciables

au microscope.

SYMPTOMATOLOGIE. — En remontant aux premiéres manifes-
tations que présentent les enfants atteints de para
trophique, on apprend par les parents que la
un certain affaiblissement des membres infér;
faiblesse se présente chez un enfant (ros Jeune et peut s'accompagner
d'une certaine augmentation de volume des muscles affaiblis, les
parents ne s'en préoccupent pas et ne font recours i l'assistance du
médecin que lorsque cet affaiblissement s'est transformé en véritable
parésie et que la pseudo-hypertrophie est devenue bie
A ce moment, le changement de volume des musel
feste, le relief de quelques-uns des muscles
est fres exagéré, surtout ceux du mollet, par ot débule la pseudo-
hypertrophie musculaire (fig. 13, 14 et 15). L'hypertrophie muscu-
laire gagne rapidement les muscles fessiers et, ensuile, elle peut se
généraliser & fous les muscles des membres inférieurs.

Duchenne (de Boulogne) a montré que I'hypertrophie commence
quelques mois o un an environ apres le début de la parésie. Elle
sétend progressivement des gastrocnémiens & d’autres muscles, soit

lysie pseudo-hyper-
maladie a débuté par
eurs, mais, comme la

0 apparente.
es est trés mani-
aux membres inlérieurs

(1) Ducnenxe (de Boulogne), De l'électrisation localisée, p, 296, Paris, 3¢ édi-
tion, 1872,
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SLe leurs annees.
maximum. La maladie peut rester dans ce? Ltfllﬁ)\lvl::ﬁ?;i;l;ge e
Les muscles qui peuvent étre atteints de‘p‘seln ‘f)~ bi e
cctie période de temps sont les'sun'z‘mts a a ]a‘nll :1, - {;]u‘lsse, -
le soléaire, les péroniers et lc_J‘nmb]er. antl.e.t 1'CLU;I;L(;1-10;“- P
triceps crural et plus particuliérement le |1<k31L : e e
externe, puis viennent le lenseur du fasctaf—‘_a ,: \ ]’flbdm’ncn i
membraneux, le demi-tendineux et les fL.‘:E‘:l-C[’H,:“:O j]:ie e
tronc, les muscles envahis par la Pseudo—h)pf:l 1.] %l-oilt_-mt(._l-ieup e
vanls : les sacro-lombaires, le carré des lombes, le ¢ anté




