P
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to PErIoDE DE DEBUT. — Caractérisée par un affaiblissement limité en
général aux muscles moteurs des membres inférieurs, qui déterminent
certains troubles fonctionnels dans la station et la marche, & savoir:
I'écartement des jambes, la formation d'une cambrure lombo-sacrée
allant quelquefois jusqua Uensellure, un dandinement du trone
pendant la marche. Sila maladie apparait peu de temps aprés la
naissance, I'enfant apprend tardivement a marcher, tombe & chaque
instant; il ne court pas et ne saute pas non plus. La durée de celte
premiére période varie de quelques mois 4 unan, elle parait étre plus
longue lorsque l'affection débute dans la premiére enfance.

2¢ PériopE. — Le phénoméne principal qui caraclérise la deuxiéme

période, c’est I'hypertrophie apparente : cette hypertrophie se montre
tout d’abord, habituellement, dans les muscles Jumeaux, phénoméne
qui attire Pattention des personnes chargées de soigner les pelils
malades. La pseudo-hypertrophie envahit d'une manisre progressive
et symélrique les autres muscles affaiblis des membres inférieurs et
quelquesmusclesdela ceinture scapulo-humérale et du tronc (deltoide,
sous-épineux, grand oblique). D'autres muscles, au contraire (grand
pectoral, grand dorsal, trapdze el certains muscles des membres
supérieurs), s'atrophient. Pendanl ce stade, la paralysie pseudo-
hypertrophique peut subir un arrét et méme une amélioration, mais
ces modifications ne durent pas longtemps.

Donald Macphail a décrit, chez ces malades, des aggravations dans
la marche de la maladie précédées par des crises fébriles et augmen-
tation de la faiblesse musculaire. M™ Sacara rapporte également
une pareille observation. Un de mes malades qui dans la marche
avail l'allure de la paralysie pseudo-hypertrophique, étant sorti
de I'hopital, a présenté chez lui des acceés fébriles accompagnés
de diminution de la force musculaire: et lorsque, quelques mois
plus tard, le malade est rentré de nouveau 2 I'hépital, il ne pouvait
plus, ni se tenir debout, ni se lever, ni marcher, mouvements qu’il
exécutait auparavant. Habituellement la marche de la mal
lente et progressive.

3¢ Piriope. — Elle s’annonce par 'aggravation de 1
extension aux muscles jusqu’
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quinze ans. Il est mort par suite d’acces de suf‘i’ocz‘!uon.,i eFtl::}éage;;
anatomo-pathologique a monltré que lcs' rn‘uscleim};}tlguj’; aL;] n,mrt
diaphragme, mais surtout les .prer{uc.rs-:, .ctaucfnttws a “'L;\l il
arrive, chezces malades, alasuited affegt;ons mtercurre-nl,c: L]O [35_531-_
reil respiratoire, telles que la brgnchlte, 1'1 pneufnom(‘a et :\’11. +
culose, dont Papparition est favorisée par I'atrophie d.ej '1.1.11151(‘:5(10:
Vappareil respiratoire. La durée moyenne de la paralysie pseu

hypertrophique est de six a quatorze ans.

DIAGNOSTIC. — Lorsque la pamlysie' pse-ud‘o-hypAert.1*9pl1{c;1{e esl
conslituée, le diagnostic est i'acilf: a f'an'e,' voire mfnne a dl]stcu:::l?
car il n'y a pas de maladie qui puisse I'O:\'(:‘tl]:‘ cnmp}e@mentl e mceeuz
aspect. En effet, le développement cXagere de_cerlal‘ns mtls‘c e's',, i
du mollel surtout, contrastant avec latrophie des a'utle(;:‘, par L(}u
lisrement ceux du grand pectoral et du gral}d‘ df)l’sal, la. 1r1nmgll]ori
de la force musculaire ; les attitudes cafi’“actcrlsthuels} Ela.ns bn:a dlal;
renles posilions, telles que la lordose, l'ecartelr:eiat-c es Jaldn’. fts.L de;
la station verticale, la démarche de CElIla]'fl.', lemsle;;cg a\ 1 ;Jde;i
successives que le malade présente lorsquiil veut sel e\.]er-, bmimmé
phénoménes quon ne retrouve dans leur ensemble dans au

re affection. Al '
3“]';1;5 (Ellif{il;i:ostic est plus difficile d_ans la ph.asc, 1111t1ale}f':1;>1 la;g};a?:l?;
alors r[u‘élle n'est pas encore bien constituée. If\ di '1(}-11‘[11; 4
marche peut étre considérée, chez quelquesj malades qui 53(3,1‘013.1‘?l d;
tard affectés de paralysie pseudo-hypertrophique, r_:o,mn;e 1En1<it e
ce phénoméne. Néanmoins, si nousril‘omjonsc[ue 1 en]zm _smbisl o
souche myopathique, s'il y a un léger e.ca.r{m?enL des J?H:lr[[: 1;]1011
surtout si lexcitabilité électrique est ('llIlllillleO, on peu” :11 ir
I'existence de la paralysie pseudo—l%)fp?rtrc_m.hlquo‘. D;m:; d estcsi
douleux, on pourrait avoir recours a lexc.:lsff)ll (.l.Lfnl‘il"?:;menda; q
muscle, a4l'aide d’un harpon. L‘z::.l'xsen.ce ou %(?MS&C]](,L de L.JO?SQ = ld
les fibres musculaires et du tissu interstitiel nous mettront sux

oie du diagnostic. : i
1O;f‘ndlpﬁelltr()vl!}rpe[‘t[‘{}pi.li(} muscu}au'e, -qlfal?i lel]l(iicei.a};:\il;_::\ocl;

loppée, ne peut étre confondue qu avecl h}‘p.(‘I 59})‘ el

plusicurs muscles. Auerbach améme vou.luoiamlz Glu] e \{)1 )hii h

localisée, la premiére phase de 1.1. pa‘ral)j?w pseuc 0“1~].}1Pm.| 0{'1] .-l)e[.:

Néanmoins, le diagnostic est {'.ac';]e arffure. Fout ci d’)‘Ovl:.: Chc;;l b

trophie musculaire vraie locghsce a été §1_1x-io?t OJ%.L.I.\)((, ,la r,om_é

adultes ; elle se limitait d‘habiLuc.le A un 1uem131e Sl‘lp(,-\[ 1:,111", s

et 1a consistance des muscles é.l‘al_ent angmmtc;es,.lle mu‘l‘llle «(i,u,e (, )

excitabilité faradique. On. peut _cln‘e sans e;\"agcral}_m? qu 1(-111 \ (Il rie
de commun entre ces deux affections, sinonl .i‘ll_lg‘]'nf’:;[d :1]0(:1 CE\ ?Ilj;l;](i;

qui dans la paralyslm pS(."ll(]O—_hh\, pextllt?[;hlquc est du o
partie & I'hypertrophie du tissu interstitiel.
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Le diagnostic différentiel de la paralysie pseudo-hypertrophique
avec cerlaines formes de myopathie familiale. telles que le type
Leyden-Mcebius, est plus délicat ;d’autant plus que Moebius considére
ces deux formes de myopathie comme deux modalités cliniques d'une
seuleetmémeaffection. Le diagnostic différentiel dela paralysie pseudo-
hypertrophique avec la maladie de Thomsen offre parfois cerlaines
difficultés, surtout lorsque ces deux affections se combinent entre
elles, ou bien avec unéautre maladie. Ainsi quil est connu, ces deux
affections sont héréditaires, elles débutent dans la premiére enfance ;
elles affectent de préférence les enfanls de sexe masculin; dans les
deux maladies il y a un développement plus ou moins exagéré du
volume des muscles avec la diminution de la force musculaire. Mais
ce qui les distingue, c'est que la maladie de Thomsen est essentiel-
lement caraclérisée par une rigidité tétanique qui se manifeste dans
les muscles au moment ot ils entrent en conlraction volontaire et
qui s'accompagne d'une augmentation de la consistance et du relief
des muscles. Ensuite I'excitation mécanique et 'examen des muscles
par les courants faradique et galvanique nous permet de constater
un trouble spéeial, la réaction myolonique de Erb, qui est pour ainsi
dire pathognomonique de la maladie de Thomsen.

Vigouroux (1), Charcot, etc., ont publié des cas d’association de
paralysie pseudo-hypertrophique et de maladie de Thomsen. D’apres
le premierde ces auteurs,opinion qu'a adoptée également M. Raymond,
quand la maladie de Thomsen se rencontre chez un sujet dont les
masses musculaires présentent un développement exagéré, il y aurait
complication avec la paralysie pseudo-hypertrophique.

Plusieursauteurs, entre autres Hitzig (2), Berger (3), Eulenburg (4),
Lesage (5), Redlich (6), Goldscheider (7), ont attiré I'altention sur
la pseudo-hypertrophie des muscles, conséeulive aux thromboses des
veines. La plupart de ces cas ont été précédés pardes thromboses des
veines des membres inférieurs, et dans les observations de Berger,
Lesage et Lorenz, la thrombose a été produite par lafiévre typhoide,
tandis que les cas d’Eulenburg et Goldscheider reconnaissent pour
cause la thrombose par traumatisme.

(1) Vicovroux, Maladie de Thomsen ef. paralysie pscl:ri:.-h)'pcrtmphique (Arch.
de neurol., 1884, vol. VIII, no24),

(2) Hrrzig, Ueber einen Fall von Hypertrophie eines Armes (Berl. klin, Wochen-
schr., 1872).

(3) Bencer, Zur Aetiologie und Pathologie der Sogenannten Muskelhypertro-
phie (Deulsches Areh. fiir klin. Med., 1872).

(4) Evrexpurc, Ein Fall von. fortschreitender musculdse Dystrophiec an den
unteren Extremitiiten (Deulseh® med. Wachenschr., 1885).

(5) Lesace, Note sur une forme de myopathie hypertrophique secondaire 2 la
figvre typhoide (Rev. de méd., 1888),

(6) Renuicn, Ueber einen Fall von Hypertrophie des linken Beines (Wien. med.
Waochenschr., 1893).

(7) GovpscHEIDER, Muskelhypertrophie nach Venenthrombose (Verhandlungen
des XV Congresses fiir innere Medicin. Berlin., 1897, p. 501).
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- L’hypertrophie musculaire est due, dans ces cas, & un qedeme intra-
musculaire, el s‘accompagne parfois de douleurs violentes, de

crampes. B

Il est trés facile de distinguer cetle pseudo-hypertrophie d’origine
veineuse de la maladie pseudo-hypertrophique décrile par ]_)ucllenne..
En effet, la premiere débute par un edéme qui peut (!}11:31' quelques
semaines, se localisant habituellement & un membre inférieur;la pf‘eS-
sion du membre atteint donne lien a4 des douleurs fortes, de méme

Fig. 44. — Garcon alteint de paralysie pseud_u-hypqv_tr’ophique am‘if‘éc a son dcr—‘
nier stade, le malade dlant completement immobilisé dans son lif. Remal‘(‘luel
1‘11}.‘Pertr01'>hie de la langue qui fail, que la bou(%llcl,':‘r?stu entr ouverte en Pm 111?—
nence, et l'atlilude particulitre des membres nférieurs : les cuisses et‘m?. en
abduction et flexion sur le bassin; les jambes, en 'ﬂcxmn.sur les cuisses; l;s p1eds:
en varus exagéré. Le diagnostic a été cunﬁl:n_u: par I'examen histologique qui
montra Uintégrité de la moelle et des nerfs périphériques.

que les mouvements aclifs et passifs. On a noté en outre (Lesage) que
la force musculaire est augmentée du coté de la pseudo-hypertrophie,
mais, dans la plupart des cas, elle est ou bien éga lf: acelle du membr_‘e
sain ou bieninférieure, contrairement a ce qui arrive dansla paralysie
pseudo-hypertrophique, ot elle est loujours' diminuée. -l

Dans la phase paraplégique de la paralysie pse}u!o-h3-'pertmphlque
(fig. 44), elle peul élre confondue avec les paraplégies f_:eilltrlales_ comi
pliquées d’atrophie musculaire, telles que : la 1‘):,11?113'5.1(: 1niani‘,1lc, ?er_»
paraplégies spinales ou cérébrales; mais l‘a locah.satlon de 'amyo-
trophie et de l'affaiblissement musculaire a la vacine des n'len"fb_rc_:s:
I'absence de secousses fibrillaires, la conservation de la sensibilité
X, — 48

TRAITE DE MEDECINE,




754 G. MARINESCO. — MALADIES DES MUSCLES.

el des fonctions des sphinclers, I'absence de la réaction de dégéné-
rescence et l'origine souvent familiale, de méme que la marche
lente de I'affection, constituent autant de caracteres qu'on neretrouve
pas dans les affections centrales.

Le diagnostic différentiel de la paralysie pseudo-hypertrophique
d’avec la myopathie du type Leyden-Maebius est plus délicat, surtout
lorsque la pseudo-hyperirophie fait défaul. Nous reviendrons sur ce
sujet dans le chapitre suivant.

ANATOMIE PATHOLOGIQUE. — Le nombre d'observations cliniques
connues actuellement dépasse le chiffre de 350; mais les cas avec
examen anatomo-palhologique des centres nerveux ne s’élévent qu'a
30. Dans la pluparl de ces examens, on a trouvé I'intégrité des centres
nerveux médullaires ef des nerfs périphériques. Aussi, Charcot, depuis
longtemps (il y a plus de frente ans), a soutenu avec raison que la
paralysie pseudo-hypertrophique doit étre considérée comme indépen-
dante de toute lésion appréciable de la moelle ou des racines anté-
rieures et postérieures. Clesl la conclusion a laquelle s'est arrété
égalementle professeur Schulize en 1886, aprés avoir publié 'autopsie
d’'un sujet dont l'observation a été publiée aussi par Friedreich.
La cause analomique de la paralysie pseudo-hypertrophique, dit
M. Schultze, ne réside ni dans une atrophie des cellules ganglion-
naires des cornes antérieures, ni dans une dégénérescence des
racines antérieures des nerfs périphériques. Il est hors de doute,
malgré les hésitations de certains neurologistes, que la paralysie
pseudo-hypertrophique appartient au groupe des myopathies primi-
tives. Les cas de paralysie pseudo-hypertrophiqueavec examen négalif
du systéme nerveux central et périphérique sonltrop nombreux pour
les rapporter ici; néanmoins, je citerai les principaux : ce sont les
observations de Meryon, le premier en date, d’Eulenburg-Cohnheim,
de Charcot-Cornil, de Brieger, de Ross, de Pekelharing, de Bergen,
de Westphal. — Le professeur Schultze et M. Middleton ont publié
chacun deux cas de paralysie pseudo-hypertrophique avec examen
analomique, el les résullats en sont restés négalifs. Dans un cas, on
a lrouvé des lésions bien différentes dans la moelle épinitre, des
lésions qu'on peut ranger en trois groupes : 1° accidentelles, 2° des
lésions banales Lelles qu’on les rencontre dans beaucoup de moelles,
3° lésions artificielles. C'esta ce dernier groupe qu’appartient I'alté-
ration connue en Angleterre sous le nomde Granular desinfegraltion,
ce qui semble avoir existé dans les cas de Ross, Clarke et Gowers.
Jajoute que Pekelharing (1), qui avait décrit des altéralions -tres
étendues des cellules des cornes antérieures, a été la victime d'une

(1) Pexermaming, Ein Fall von Riickenmarkerkrankung bei Pseudomuskel-
hypertrophie ( Virchow's Arch., Bd LXXXIX, t. 11, p. 228).
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illusion, carle professeur Schultze (1), qui a examiné ses préparations
-altrouvé que la moelle était normale, et les cellules des cornes anté:
ricures complétement intactes. Un certain degré de sceplicisme
s'impose al’égard de quelques lésions décrites par cerlains auleurs,
par ‘exemp!e pour les observations de Hugo Preisz (2) et de Handford.,

Ainsi, le premier de ces auteurs a décrit des hémorragies diffuses
dans la substance grise de la moelle, allération de la subslance
blanche et du faisceau pyramidal. Iandford, & son tour, a vu dans
le renflement lombaire un petit foyer de ramollissement, au niveau
de la jonction des cornes antérieures el postérieures, mais cependant
les cellules nerveuses étaient normales. Dans la substance blanche

de la moelle épiniére et desnerfs périphériques, les fibres présentaient:

différents calibres, el, dans les nerfs, il y avait quelques fibres dégé-
nérées. Mais, a coup sur, ce n'est pas a ces lésions du systeme
nerveux qu'il faut rapporter I'altération énorme des muscles dans la
paralysie pseudo-hypertrophique. Tout d’abord, elles sont légéres
diffuses et inconstantes : les cellules nerveuses des cornes anLérieurest
¢taient normales dans le cas de Handford; et quant au fait que les
fibres nerveuses dans la moelle présentaient différents calibres, c’est
encore la un fait absolument normal. Le cas de Brigidi n'est pas
davantage démonstratif. En effet, cet auteur n’a examiné la moelle
‘que macroscopiquement, et n'a fait des préparations histologiques
que du grand sympathique, dans lequel il a trouvé de la sclérose el
«de I'atrophie des cellules nervenses. Or ce cas ne peut certainement
pas entrer enligne de comple dans le contingent des observations qui
pourraient plaider pour la nature nerveuse de la paralysie pseudo-
hypertrophique. Rien n'est plus difficile, en effet, qu(; d’apprécier
Iétat normal des cellules des ganglions spinaux; ce n'est pas non
plus a I'aide des méthodes utilisées par Brigidi qu’on pourrait dire le
dernier mot sur celle question.

{\prés avoir établi que la paralysie pseudo-hypertrophique, au
point de vue anatomo-pathologique et clinique, doit entrer dans e

-groupe des myopathies primitives, nous allons tacher de préeciser

quelle est la partie des muscles primitivement atteinte. Charcot con-
sidére la paralysie pseudo-hypertrophique comme une myosite inter-
stitielle chronique, qui, & un moment donné, fait son évolution et
s'accompagne de tissus graisseux. Il rapproche le processus anatomo-
pathologique de cette maladie, des altérations viscérales connues
sous le nom de cirrhoses. En conséquence, il croit que la maladie Justi-
fierait, tout au moins dans sa premiére période, le nom de paralysie
myosclérosique que lui avait donné Duchenne (de Boulogne). L'opi-

(1) Scrurrze, Notiz liber den von Herrn Prof. Pekelharing mitgetheilt
! ¢ " R o an Fall v
Pseudohypertrophie der Muskeln (Virechow's Arch., Bd I\'El, p.c 192). S e
(2) H. Preisz, Histologische Untersuchungen eines Falles von P

seudohypertrophie
der Muskeln (Arch. fir Psych., 1889, t. XX, p. 2). S
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nion du grand neurologiste frangais ne me semble pas admissible,
car les examens de la plupart des auteurs et mes recherches person-
nelles démontrent que la lésion initiale de la paralysie pseudo-hyper-
trophique et des myopathies en général réside dans une altération
de la substance contractile des muscles.

TYPE LEYDEN-MEBIUS

Le type Leyden-Mcebius présente de grandes analogies avec la
paralysie pseudo-hypertrophique. Leyden est le premier auteur qui &
distrait cette forme de latrophie musculaire progressive, type
Duchenne-Aran. D'aprés Leyden, l'affection dont il s'agit débule
presque toujours dansle jeune age. Le plussouvent, elle frappe, comme:
la paralysie pseudo-hypertrophique, plusieurs enfants de la méme
famille, de préférence les garcons, selon ce qui a été observé jusqu’a
ce jour. Parfois, les parents el les ascendants n’avaient, en fait de
maladies, rien présenté de semblable aux phénoménes observés chez
les enfants. La maladie se développe en dehors de toute cause appa-
rente. elle se manifeste en premier lieu par une certaine faiblesse des
lombes et des membres inférieurs, puis survient I'atrophie, d’abord
aux jambes ou bien au niveau des muscles du dos. Lorsqu’il apparait
un certain degré de lipomatose, I'atrophie n'est pas bien manifeste;
I'atrophie musculaire, comme dans les autres formes de myopathie,
ainsi que dans la forme de Leyden, suit une marche progressive, mais
lente; ce m'est quau bout d’un certain nombre d’années quelle
envahit les épaules et les membres supérieurs. L’atrophie musculaire
est descendante, c'est-a-dire qu'elle progresse de la racine vers les
extrémités, contrairement 4 ce qui se passe dans le type Aran-
Duchenne.

A cause de cette progression lente, les malades peuvent atteindre
un 4ge trés avancé. Néanmoins, un bon nombre succombent aux
suites de la maladie.

Lorsque la myopathie a envahi un grand nombre de muscles, les.
malades se trouvent en état de paralysie complete et succombent &
la suite de maladies intercurrentes. Leyden affirme qu'il n’y a pas un
arrét complet et durable de la maladie. On n’a pas encore constaté
des troubles de la sensibilité objective, quelquefois on a observé que
la maladie ¢’est accompagnée de douleurs trés vives; les tremble-
ments fibrillaires font défaut. Comme cette affection est relativement
trés rare, nous ne possédons pas de renseignements exactssur I'état de
Pexcitabilité électrique des muscles atrophiés. Il paraitrait, daprésles
observations existantes, que les muscles innervés par le bulbe ne
participent pas & l'atrophie. Aussi, il n’y a pas de troubles du coté
des muscles de la face, des yeux ou du pharynx. Tous les auteurs
qui ont eu I'occasion d'observer des malades atteints de cette forme
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de myopathie ont été surpris de la ressemblance qu'elle offre avec
certains cas de paralysie pseudo-hypertrophique. C'est pourcetteraison
que Mcebius, auquel nous devons une ¢tude intéressante surl'atrophie
musculaire progressive, a admis que la paralysie pseudo-hypertro-
phique et la forme héréditaire de P'atrophie musculaire progressive,
telle qu'elle a été décrite par Leyden, représentent deux modalités
cliniques d'une seule et méme affection. La différence, de l'aveu de
Leyden méme, ne réside que dans la lipomatose qui est constante
dans la paralysie pseudo-hypertrophique, et rare dans les cas qui se
rapportent au type Leyden-Mabius.

Les études du professeur Damaschino (1), sur les formes frustes de
la paralysie pseudo-hypertrophique, démontrent d'une facon surabon-

dante que, tout au moins, certaines observations de myopathie type

Leyden-Mcebiusse rapportent a cette forme deparalysie pseudo-hyper-
trophique. En effet, dans cette forme fruste de paralysie pseudo-hyper-
trophique, 'augmentation de volume des muscles n’est que transiloire
et fait place trés vite a I'atrophie réelle. Il est trés probable, dit
Damaschino, que bon nombre des observations publié¢es en Allemagne
sous I'éliquette d’atrophie musculaire progressive héréditaire ne sont
autre chose que des cas de paralysie pseudo-hypertrophique, pré-
sentant le dernier mode d’évolution. C'est pour cette raison que
certains auteurs, tels que Dulil, pensent que le type Leyden-Meebius,
méritent & peine d'dtre décrits séparément. 11 s'agirail, d’apres cet
auteur, d’une forme de passage intermédiaire & la paralysie pseudo-
hypertrophique et 4 la myopathie atrophique du type Erb (2).

FORME JUVENILE

(MYOPATHIE DU TYPE SCAPULO-HUMERAL).

SYMPTOMATOLOGIE. — La forme juvénile décrite par Erb (3)
consiste, d’apres cet auteur, « en une alrophie el une faiblesse de
certains groupes musculaires de la ceinture scapulaire et des reins
proprement dits, du bassin, des cuisses et du dos, commencant pen-
dant Tenfance ou l'adolescence, progressant d'une facon lente et
régulidre et avec des interruptions, restant souvent aussi stationnaire
atrophie qui se combine fréquemment avec unc hypertrophie mus-
culaire vraie ou fausse qui laisse souvent constater une durelé par-
ticuliere des muscles en voie d’atrophie, sans présenter de secousses
fibrillaires, ni aucune trace de réaction de dégénérescence, ni aucun

(1) Danascuvo, Lecons sur la paralysie pseudo-hypertrophique (Gas. des hip.,
1882: Arch. de neurol., 1884, t. VIL, p. 248).

(2) Durin, Manuel de méd., t. IIL Maladies du systéme nerveux, p. 702.

(3) Ern, Ueber die « Juvenile Form » der progressiven Muskelatrophie
(Deutsche Archiv fiir klin. Med. Bd. xxx1v, 1884).




