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730 G. MARINESCO. — MALADIES DES MUSCLES.
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,

'MPTOMATOLOGIE. 731
PARALYSIE PSEUDO-HYPERTROPHIQUE. —SY MPTOMAT

en se localls Ans b S 3 SCle : 11:! bh.‘; S()i.t en
] ‘111 'ﬂnt d( ns (g llel({‘lle\ uns d(}b mu (_,l STIE | 1 ,’ 2
: S 5 S attaipls. [ )a] 5 e
eny 1]1 \’lni lous ou pr(}squ 7 tOuS 1(} l]]lL,Cle., 1 l :
V 2ad e [+ S ). l i} ) I
l S Ob ig ‘ClLlOnS, 2S5 ,HO s on commence a dug . 2
e Ses sServa es dae 1 l“ | ) ; e AN ‘IID] .E‘ i.l‘l (113-
{O) € 18 H})TC'S. lf,S b"astlo(]lhmlens. ],.E}S (l ux L
¥ hlm =) plllSleul S OIS y : € remiere
]](_IlO(]eS d(‘, 13 pﬂlal"‘o ie I)SeudO"h N‘peI tl()pll“_i“e, ¢ es L'cl‘dlte 1 a[lalt'
. = = I C ‘ent se ¢
l ll‘:s‘:_y ment E - I 1 ’per".lophl ty peuve
Jl1ssem .-nL e ]ﬂ p. eunao I V I e v ‘\‘P (Illi(’[l;ll‘e)ell l(_l[ol
‘).)e ]] (\.I‘ec.t am .i {lue pal 1S ﬁ“c]l])l ssement muscu aire d (L} > . ‘1—
€. LeEstd 3 .[O l 1SSET L .(‘a 1 e l.! Sel l
] er br Ol)llle l"mb‘ieﬂt avolr d [_’]_ﬂ,ltb = !nlllltal’lt_.m()-nt, o € -
1“p se 2.8 > 1Ll (l’l

o — ralvsie psel - g i = Bz 1€ on voib
i yperiro ue, chez quel
3 i araly 1do-h ' Pel tro shic y 3

“ o ey : sint de )dl;!l S 5 y ] T o X
F‘D‘ 13. Enfant attein I s
tl.‘: s bien I'hvpertro 1€ scle! les membres infcrieurs et surtout celles

{ ] 7 "OF » des mus les . = 3 ;

‘: g l,l_l Ud}{} 1t 1 3 v tres volumineux se dessinent vigour eusement

i C 5 nire 3
des jumeaux nt i1es ve s

S5§ S ue Bl l Q‘ .'t l.h y IJC l'il O}.)}li(\.
lai' sance ( ue 1 QUB Soit’ 10 lTlDdc (i exiens O.H. (& L. ;
]ll 1 l‘;“ .IllL .I’ E]] Ilali?,r te l S KE] alll-l{)n\ l aug llle]ll-ﬂt]on
i SON € b y
5 : ren {JBLIC I'I]O:’ncnt(e C!. o
ae ‘:‘ 11 8’ (}"3. sSCle i "0 - ‘-‘Si\' Blnel’lt E,L IUCL en g(,nt,-l{ﬂ
lf_/ 'Oll m d s IIH_L'CI S a 11(31] p! Drc" ]

L = < 0
] n (llll an a un a ] em d tE 1nd
un lCn p""a asse” ong I el (] 1 ]i 1 l[e SOI

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
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la]}dl{jmen, ]e, grand ob]i_que‘; le grand dentelé, le deltoide. Aux
:nern res supérieurs, le triceps, le biceps et le long supinateur, Enfin
a la face, le masséter et les muscles de Ia langue 1
: La pseudo-hypertrophie n’apparait pas avec une égale fréquence
ans tous ces muscles, car elle est relativement 1

ans 1 -are dans les muscles
du trone, tandis qu'elle est d'une grande

constance dans ceux du
sie pseudo-hyper-
ophie & une phase plus

molle.l. Méme lorsqu’'un malade atteint de paraly
trophique ne présente pas de’pseudo-hypertr i

SRR

Fig. 14. — Le mé

§- 14. — Le méme malade que la fig. 13.  Fj

A4 i fig. 15, — Méme mal u de f:
e e . : g. 13, g ¢me malade, vu de face :
ne‘t,le l‘oblti px_(;f:il.monl,lantd une facon les membres Supér‘ieu’ri al.ro(hic's
s 0 qutl Ld plus grande des diffé- contrastent par leur "‘I‘J}Cﬂﬂ.é I-z‘ivec;
il i;e:c;x:us;plt;Lc)orps,tles uns sur les les membres ini‘érieursbm‘x la plupart

y les es se trouvent 4 un des :
! 5 ¢ : : s muscles s 'pertrophié

plan postérieur a celui des fesses. (Com- s hik L
parer avec la fig. 15,) ;
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qui se cantonne depuis le commencement dans certains muscles
des membres supérieurs du tronc, tels que les muscles du bras et le
long extenseur, le grand pectoraletlegrand dorsal, qui onttoujours été
irouvés atrophiés lorsque cette atrophie a été recherchée. Le Lrapeze
dans ses deux tiers inférieurs, le grand dentelé, le rhomboide, les
spinaux, les intercostaux, sont souvent aussi pris par I'atrophie. Les
musecles de I'avant-bras sont beaucoup plus résistants a l'atrophie,
mais il semble que les extenseurs et les radiaux sont plus susceptibles
d’atrophie que les fléchisseurs. :

Les petits muscles de la main : S
sont généralement bien conser- || # ]
vés; néanmoins j'al vu au moins

deux cas, ot ces muscles étaient

également atrophiés (fig. 16). Je

voudrais cependant faire une

réserve a cet égard. Je crois en

effet que l'affaiblissement des

muscles de lavant-bras et de la

main est beaucoup plus commun

quon ne le pense habituelle-

ment. 11 n'est pas rare de voir

que dans beaucoup d’observa-

tions on a jugé la force muscu-

laire daprés le volume des

museles ; or, ¢’est 14 une erreur,

car si on analyse avec attention TSR ]

2 S . Fig. 16. — Myopathie généralisée, suite
l'énergie de la force musculaire 5. Jiialysie pseudo-hypertrophique.
de ces muscles, ou hien si on L'atrophie des interosseux est bien vi-
étudic Ta contraction dectrique 2 IR SR G
minimum des muscles de lavant- lade présente les caractéres du facies
bras et de la main, on s’apergoit ~ myopathique.

qu’ils sont trés souvent affaiblis.

OU moins avancé é i
: loms ‘?inDCeE de la maladie, on est presque certain de trouver
e le : ' l
3 malade a eu antérieurement une augmentation de volume
es muscles de cette région. Les fessiers et puis Jes e
e : et puis les sacro-lombaires
. ps crural viennent en deuxiéme I
uche )
chenne (de Boulogne) rapporte un ¢
grand pectoral, ét

igne de fréquence.
( _ as ol tous les muscles, sauf le
o - alent atteints de pseudo-hypertrophie, mais c’est 14
o é peu pres exceplionnel ; il est rare de voir
a face e 1’hy i isil n’ I
3 atl;mts d’hypertrophie, mais il n'en est
alangue, dans laque ‘apré iri
i E« 1 | q‘ualle, (_}:1[)1(,-5 mon expeérience, elle est relativement
C: equente quon ne I'adme! habituellement,
omme nous ve 5 70i i
i us venons de le voir, I'hypertrophie intéresse de pre
rence certains groupes musculair | o T
g sculaires. Il en est de méme de I'atrophie

les muscles de
pas de méme pour

Ce qui me confirme surtout c

lans cette maniére de voir, c’est

que, en faisant l'examen anatomo-pathologique de qualre cas de
myopathie, dont I'un avec pseudo-hypertrophie, jai lrouvé des
lésions indiscutables dans les muscles des éminences thénar et
hypothénar et dans quelques muscles de Pavant-bras. Aussi ne
doit-on pas conclure du volume du muscle 4 sa force musculaire.
Celte idée a 616 autrefois soutenue avec beaucoup de talent par
MM. Marie et Guinon, qui ont posé avec raison la proposition
suivanle : dans la myopathie progressive primitive, le volume des
muscles n'est rien, Daffaiblissement est tout. Duchenne avail déja
fait remarquer que I'augmentation de volume n’est pas en relation

(1) Manie et Guinox, Contribution & I'étude de quelques-unes des formes de la
myopathie progressive primitive (Rev.de méd., 1889).
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coLnstante avec l'affaiblissement fonctionnel. Charcot, dans ses econs
es Z = 1 . A . - 4 S H
Opir:i(;\;fnu 4 plusieurs reprises sur ce sujet et il admet la méme
Il me semble fort probable que la force musculaire des musel
extenscu.rs des membres inférieurs doit étre plus diminuéeh( 1 IlbCl(l:S
des ﬂécl.nsseurs danstous les cas de paralysie pseudo-hy ertréile'ce :
et _Cela indépendamment du volume des muscles. J'ai I:3}<;.famil .}.lflll"«'s
point de vue plusieurs enfants arrivés a différents cie@rés de '11]; Id':?e
pseuc.lo—hyperlrophique, et j'al souvent trouvé que Dles ﬂég::i 'a } 10
du pied, du genou et de la cuisse étaient relat)i'vcm-ont IUSS;-UEE
ql;l_e‘ les cxllenseurs. C'est probablement, ainsi que I'a FaJit I‘tIE‘Jm S' . “’
déja depuis plus de dix ans M®° Sacara, parce que l’fllsuflf'liquel
c.[eis_cxlenseurs favorise les rétractions musculaires. Getl{e d:r?;l{fe
c-hm_c,Ju‘e.qsl corroborée par les recherches anatomo-pathologiqu ‘e
que j'ai i_all.f_‘.s a ce point de vue, et qui m’ont prouvé que les ]n'Q'[ *
musculaires sont plus étendues et peut-dtre plus 01'111\'05 ds C‘-“}“f’
extenseurs. M™ Sacara soutient que les muscles Ibe: ﬂus d:,lts' ei
dafls leur dynamique et leur état anatomique sont })I‘(;Cl.l‘;l("llil.(’:‘]ll. (?mtT
qui, trés puissants, ont une surface large et des efTequ.I’nuiti ?CU?
af:coml)lll‘, dans lesquels I'action d'étendre ou de I‘e[ev(;r réd e
c'est-d-dire le grand dorsal, le grand pectoral, le “‘[‘ali}d tlt)rrltll;?’
f‘\u.\; membres supérieurs, ce sont les extenseurs c’lo Iaomain . :5‘ ;
IFavant-bras et ceux des premiéres phalanges térzd" :Ce“} t'e
cest le biceps avec le long supinateur, car (U : h o
e leur, car, quoique fléchisseurs, ces
eux derniers sont des plus essenticls au fonctionnement des parti
etagissent en sens inverse de la pesanteur. J Qe
La plupart des auteurs ont considéré la face comme restant int
dgns !a paralysie pseudo-hypertrophique. Or cette propositio i
constitue la régle, présente des exceplions, car la face E)le\rolal,n: Hn
absolument intacte dans la paralysie pseudo-hvpertr.o phic ue LDPHS
cetle de-arniére., Duchenne avail été frappé de 1’e;prc‘-ssiim s{tu ‘id aI:S
lalph}-‘smnomie de quelques-uns de ces malades, ei.’c'est l)ou{)l‘ t'e l(;e
raison que, croyant avoir affaire 4 une lésion du cervean illavail ie eL
d abm_"d déerit cette alfeclion sous le nom de pm"(ap[ér‘ic ht ’ZD‘U
i;:op)'nqzze de lenfance, de cause cérébrale. Mais (‘Ltl(,] e‘;{P*m .
jhéi)‘él,lizc_le flc la physionomie n’est pas toujours sous la dé‘pixrltlsc?;?;;
! 1= = - :
B e
g ’ s cas ol ligence etait normale ou 3
peu prés, malgré celle expression peu intelligente de la physionomi :
Tout ceci démontrerait que I'expression de la figure, dans Ia aralv*?‘
pscudo-]ll)-'])ertrophique, n’esl pas toujours l'onctiojn de I‘af{)qibli“':le
ment ’mlellectuel, mais des lésions des muscles de Ea f:;zﬁ
DUCJ.IGI]UC, avec sa perspicacité, avait enlreva cette possibiiit‘("‘,
aussi, en p‘arlanl du célebre cas de pseudo-hypertrophie présenlé ua;
Bergeron a la Société des hopitaux, il dit : « Les muscles de la fface-
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paraissent avoir subi la méme allération et fonctionnaient aussi mal
que ceux des membres, et c'est en partie & cetle circonstance quil
faut attribuer sans doute le peu d’expression de la physionomie. »
Aussi, Marie et Guinon concluent que, dans la paralysie pseudo-
hyperirophique la mieux marquée, il n'est pas trés rare de voir les
muscles de la face plus ou moinsaffaiblis.

Le malade que nous voyons représenlé par la figure 16 est atteint
de paralysie hypertrophique arrivée a sa derniére phase, qui 'immo-
hilise complétement dans son lit. Or, chez ce malade, la face est
également atteinte et elle présente une certaine ressemblance avec le
facies des myopathiques (fig. 16).

Parmi les muscles qui offrent, en effet, une résistance extraordi-
naire a l'envahissement de la myopathie pseudo-hyperirophique,
nous devons citer en premiére ligne le muscle du cceur. 11 est vral
que les documents publiés a cet égard sont extrémement rares, ce
qui s'expliquerait peut-étre par le fait que les auteurs n'onk pas
accordé une attention suffisante A l'examen microscopique de cet
organe. Néanmoins, quelques auteurs (Coste et Gioja, Rinecker,
Goltz, Hamond) ont observé I'hypertrophie du cceur dans la para-
lysie pseudo-hypertrophique, sans affirmer s'il s’agit la d'un phéno-
méne inhérent a la maladie, ou d’une complication accidentelle.
M= Sacara a noté chez quatre de ses malades des irrégularités
dans le rythme et lintensité des battements du cceur, tandis que
Jacubowitch a cité un cas de lenteur du pouls. Au point de vue ana-
tomo-pathologique, nous devons rappeler I'observation de James
Ross (1), qui a trouvé dans un cas type de paralysie pseudo-hyper-
trophique des lésions manifestes dans les fibres musculaires du
Ceeur.

Plus récemment encore, un auteur russe, M. Stembo (2), en
employant la radioscopie, s'est convaincu que le cceur, dans un cas
de paralysie pseudo-hypertrophique, prenait part aussi a la maladie,
le cceur étant hypertrophié dans ce cas.

Dans la paralysie pseudo-hypertrophique, comme du reste dans
toules les autres myopathies, les différents segments du corps sont
obliques les uns sur les autres dans le méme sens que dans l'attitude
physiologique. Mais parfois I'obliquité est tellement exagérée, que la
station du myopathique constitue une véritable caricature de la station
normale. D’aprés Paul Richer (3), auquel nousempruntons ces détails,
obliquité des divers segments augmente chez les myopathiques dans

{1) Janes Ross, On a case of pseudohypertrophic paralysis (Brit. med. Journ.,

1883, Feb. 13).
(2) StEmBO, N
kelpseudohypertrophie Theil ? Demonstration (Medicin, Gesellsch. zu

séance du 12 novembre 1897).
(3) Pavt Ricnen, Revue des myopathies (Nouv. Iconographie de la Salpétriére,

no 3, 1894).

immt das Herz an der Pseudohypertrophie in den Fillen von Mus-
Wilna,
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le but d’assurer une stabilité plus grande, d’autant plus nécessaire
que les forces musculaires inutilisées chez 'homme normal, mais
toujours présentes pour rétablir I'équilibre s'il vient a dtre rompu,
font ici défaut. Cette obliquité plus grande des différents segments
du corps les uns sur les autres, réalise pour ainsi dire une augmen-
tation dans le sens antéro-postérieur de la base de sustentation, ana-

Fig.17. — Schéma de la station nor- Fig. 18.
male. Les différents segments en
lesquels le corps humain peul étre
décomposé sont maintenus en état
d’extension les uns sur les autres.
Ils peuvent étre représentés par
des lignes obliques alternativement
de sens inverse.

Schéma de la station chez
les myopathiques. On y constate
Pobliquité plus grande des diffé-
rents segments les uns sur les
autres. Le plan des épaules est
reporté en arritre de celui des
hanches.

logue & celle qui a lieu dans le sens latéral par suite de I'écartement
des pieds et sur laquelle nous reviendrons dans un instant. Les
figures 17 et 18, que nous empruntons & MM. Richer et Henri Meige,
nous donnent une idée exacte des rapporls qui existent entre I'obli-
quité des différents segments 4 1'état normal (fig. 17) et dans la
myopathie (fig. 18).

[’écartement des jambes est un phénoméne fréquent qui peut faire
son apparilion depuis le commencement de la maladie el puis s’accen-
tuer de plus en plus. Parfois, cet ¢carlement, comme cela se voit,
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par exemple, chez le malade représenté sur la figure 19, est trés
exagéré. C'est un symptome qui peul servir comme élément de

b

Fig. 19. — Malade atfeint de paralysie pseudo-hypertrophique, arrivée 4 un degré
avancé. L’'écartement des jambes est trés accusé, les pieds sont en abduction,
Les omoplates présentent la déformation connue sous le nom de scapule alate-

diagnostic alors que le lableau de la paralysie pseudo-hypertrophique
n'est pas complet, mais, en tout cas, il n’est pas pathognomonique,

2 Sis
TRAITE DE MEDECINE. X b




