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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).
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autre (rouble dans toul 'organisme, soit du edté du systéme nerveux

ou des organes des sens, soit du coté des organes végétatifs ou des

téguments externes ». Débutant d’'une facon insidieuse, avant la
_vingtiéme année, souvent a I'époque de la puberté ou méme dans

la seconde enfance, ou bien encore pendanl les premiéres années.

de la vie.

Précisément & cause de ce début insidieux, les malades sont parfois.

dans l'impossibilité d’indiquer d'une fagon précise I'époque ol ont
apparu les premiers symptomes. Ces symptdmes consistent essentiel-
lement dans une faiblesse progressivement croissante qui se révéle a
l'ocecasion de certains mouvements et qui coincide avec I'amaigris-
sement plus ou moins marqué de certains groupes musculaires. Dans
la majorité des cas, les muscles de I'épaule et du bras sont atteints

en premier lieu. Quelquefois, au contraire, 'affeclion semble débuler:

par les muscles des jambes et du dos; enfin, parfois, l'affection
envahit simultanément les bras et les jambes. Erb prétend avoir vu

Ja maladie débuter souvent par un seul cdté et n'envahir le coté

opposé que par la suite. Certains groupes musculaires résistent &
I'atrophie, méme jusqu’a une période plus avancée de la maladie;
tels sont : les muscles de I'avant-bras, a I'exception du long supina-
teur, les petits muscles de la main, les muscles des mollets. Voici les
muscles qu’on trouve atrophiés d’une facon presque constante, méme
aun stade peu avancé : le grand et le pelit pectoral, a 'exception

de la portion claviculaire du premier; le trapéze (faisceau supérieur

excepté); le grand dorsal, dont il ne reste plus souvent aucune trace
4 une période avancée de l'affection; le grand dentelé, les rhom-
boides, les sacro-lombaires et le long dorsal. Ce qui est particuliére-
ment caractéristique, c'est que les fléchisseurs du bras' (biceps et
brachial antéricurs, y compris le long supinateur) sont souvent
affectés d’atrophie précoce. Quant au triceps huméral, son atrophie
est habituellement beaucoup plus tardive, et elle n'apparait dans ce
muscle qu’aprés qu'il a passé par une période d’hypertrophie (fig. 45
et 46). :
Le sterno-mastoidien, I'angulaire de I'omoplate, le coraco-brachial,
les muscles ronds et surtout le deltoide, le sus et le sous-épineux,
restenf presque constamment indemnes d’atrophie. Les trois derniers

muscles, le triceps brachial, et, aux membres inférieurs, le tenseur

du fascia lata et le coufurier et surtout les muscles des mollets
deviennent le siége d’une hypertrophie qui peut étre vraie, c'est-a-
dire avec augmentation de puissance musculaire, ou bien seulement
apparente (pseudo-hypertrophie).

D’aprés Erb, cette hypertrophie constitue un élément important
el caractéristique de la forme décrite par lui ; mais elle est tout & fait
lransitoire, et, en disparaissant, elle peut faire place a I’atrophie.

L’envahissement des muscles de la face par le processus myopa-
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thique a été considéré par la plupart des auteurs comme apparlenant
exclusivement au type facio-scapulo-huméral déerit par Landou:i.y-
Dejerine. Clest 14 sans doute une opinion exz.lgé..réc, .‘.1Licndu qu’un
bon nombre de malades alleints de myopathie juvénile d'Erb pré-
sentent une atrophie plus ou moins manifeste des muscles de la

Fig. 45. — Aspect géncral d'un malade atteint de myopathie type Erb. Les mus—
cles de la face ne présentent pas de modifications de volume ; par contre, ceux
de la ceinture scapulo-humérale sont atrophiés. Les muscles de 1u\-'ant?l}1 as, ’atu’
'exception dulong supinateur, sont bien conserves. Le musecle deltoide droib paral
hypertrophic. :

face, mais il faul avouer que la participation de ces derniers dans le
type juvénile d'Erb constitue un phénomene tardif el non pas un

symptome du début, tel que cela s'observe dans le type Landouzy-

Dejerine. Sile nombre des observalions 'de my.op’alhie Ly]':e d’Erb ol
Pintégrité de la face a été signalée est s conmdcra’b_]c, c'est que les
altérations légéres des muscles de la face ont passé mapergues. Erb
lui-méme, qui autrefois avait insisté sur l'intégrilé des muscles de la

face dans la forme de myopathie qu’il a décrite, est revenu sur celte
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opinion etil avoue ne plus ajouter foi a ces caracteres différentiels.
Les muscles atteints sont les orbiculaires des yeux et des lévres,
puis, & un degré moindre, les élévateurs des léyvres, zygomatiques
frontaux, sourciliers, et les muscles du menton.

L’atrophie de ce muscle fail que I'ceil est un peu saillant, la forme

Fig. 46. — Le méme malade que celui de la figure 45 vu de dos. L'atrophie des
bras est ici également trés marquée. D'autre part, les grands muscles de la face
postérieure du thorax, onvoit trés bien la déviation de l'os scapulaire dont 'angle
inférieur s'est rapproché de la colonne verlébrale et l'angle interne est tres
remonté. On constate que 'hypertrophie apparente du deltoide porte surtout sur
la moilié inférieure de ce muscle.

palpébrale est plus arrondie, l'occlusion des paupiéres incomplete.

L’atrophie et I'hypertrophie des muscles que nous avons décrites
plus haut entrainent des modifications de consistance. Suivant la
nature desaltérations qu’ils ont subies, ils présentent une augmenta-
tion de consistance lorsque ces muscles atrophiés présentent la
transformation conjonclive ; souvent aussi, les muscles n'onl qu'une
consistance tout a fait molle, lorsque la dégénérescence graisseuse
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prédomine. Quelques muscles peuvent avoir presque completement
disparu sous la peau.

Comme dans toutes les formes de myopathies primitives, dans la
forme juvénile d'Erb également, il n'y a pas de troubles objectifs
de la sensibilité; il n’y a pas de troubles de fonction des sphincters,
des organes des sens et du cerveau, des fonclions végétatives et de
la nutrilion de la peau. Le réflexe rotulien est généralement conserve,
mais dés que le triceps est affaibli d'une facon notable, il s'affaiblit
aussi de plus en plus et finit par disparaitre; le réflexe du tendon
d’Achille exisle aussi. Habituellement, dans la forme juvénile d'Erb,
il n’y a pas de troubles intellectuels. Néanmoins, on en trouve par-
fois; ainsi, Fabre a eu l'occasion d’observer deux fréres atteints de
myopathie, type d'Erb, dont I'état mental laissait a désirer. L'un des
deux manquait absolument de volonté, se désintéressait de Loul
travail et tombait dans une réverie au cours de laquelle il ne pouvait
vien faire: Lasensibilité morale était peu développée, l'attention faible,
la compréhension peu marquée. L'autre frére, atteint de la méme
affection, avait également une faible intelligence et un caractére
violent. L’excitabilité électrique, dit Erb, semble toujours sim-
plement diminuée, jusqu'a ce qu'elle disparaisse completement.
Jamais je ne l'ai trouvée modifiée comme qualité : malgré mes
recherches patientes, il ne m’est jamais arrivé d’observer la réaction
de dégénérescence. Clest méme une des principales raisons qui
m’ont fait séparer la forme juvénile de la forme spinale. Du reste,
les symplomes cliniques, l'absence de contractions fibrillaires, la
conservation habituelle des réflexes tendineux, & moins de lésions
trop considérables du triceps, I'absence de réaction de dégénéres-
cence, parlent en faveur des myopathies primitives.

Grasset et Bourguel (1) ont publié T'histoire d'un myopathique a
forme juvénile d’Erb qui présentait des troubles curieux du mouve-
ment, produits par Patrophie musculaire arrivée & un degré extréme.
Le phénoméne le plus curieux est le mode de progression que le
malade a du adopler, quils désignent sous le nom de marche de
erapaud. 11 se tient aceroupi, la main reposant sur le genou corres-
pondant, et il use de tout ce qui lui reste de force dans le bras pour
porter sa jambe en avant et avancer ainsi d’un pas; il en fait de méme
pour l'autre jambe el il arrive ainsi & progresser assez vile. D'aulres
fois, il peut abandonner ses genoux et se contenter de prendre de
loin en loin un point d’appui sur le sol avec la pulpe de ses doigts
allongés, - cela rappelle un peu la marche de cerlains singes. Au
moment ou le poids du corps se porte d'une jambe sur I'aulre, la
jambe est en flexion compléte sur la cuisse, et le talon vient toucher
V'ischion correspondant. Enfin, quand le malade veul se reposer, il

(1) Grasser et Bovreuer, Gaz. hebd, des Soc. méd., Montpellier, mai 1589, n° 4.
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s'assied sur son talon droil dans la posilion du lireur 4 genoux, avec
cette différence que le'genou ne touche pas le sol; en méme temps,
son coude gauche et sa main viennent soutenir son menton. Mais ces
troubles de la marche dont parle Grasset sonl rares; ordinairement,
c'est la démarche en canard que I'on observe, & un degré moins
avancé que dans la paralysie pseudo-hypertrophique, et sur laquelle
nous avons insisté dans le chapitre précédent.

Les malades atteints de myopathie du type Erb, lorsque l'affection
esl avancée, présentent le ventre saillant, la téte et la poilrine rejetées
en arriére, exagérant I'ensellure pour rétablir le centre de gravité,
les mains croisées derriére le dos pour suppléer la musculature des
lombes, les jambes écartées pour élargir la base de sustentation; le
malade avance avec lenteur en se dandinant.

Nous rappelons que P. Marie et Onanoff (1) ont noté des déforma-
tions craniennes dans la myopathie du type Erb, et que Souques et
Guinon ont déerit un aplatissement du thorax dans le sens antéro-
postérieur, le sternum étant rapproché de la colonne vertébrale.

J'ai eu I'occasion d'étudier au point de vue clinique et anatomique
un malade atteint de la forme myopathique juvénile d’Erb qui repro-
duisait pour ainsi dire trait par trait la description donnée par Erb :
il n'y a eu qu'en ce qui concernait 'étendue des lésions musculaires
que mon cas a différé. C'est ainsi que le triceps, le grand et le pelit
rond, le tenseur du fascia lala et le couturier étaient dégénérés ; que
Porbiculaire des lévres et le masséter, tout au moins au point de vue
histologique, étaient aussi légérement dégénérés. Mais, fait particu-
lier, et ceci est en accord avec 'opinion de Roth, I'une des extrémités
des muscles dégénérés élait beaucoup plus affectée que la partie
médiane. C'est 4 ce genre d’atrophie que le professeur de Moscou a
donné le nom d’atrophie Jongitudinale. L'existence de 1atrophie en
longueur, dit Roth, le raccourcissement atrophique des faisceaux
musculaires parait avoir non seulement une valeur pathognomonique,
au point de vue anatomique, mais encore au point de vue clinique.
En réalité les altérations anatomiques qui en dépendent peuvent en
partie étre observées ou entrevues au lit du malade et contribuer an

La persistance de certaines bosses contractiles dans les muscles
(il ne faut pas les confondre avec la lipomatose partielle) indique une
atrophie des deux extrémilés dans une partie du muscle suivie
d’atrophie plus compléte des parlies avoisinantes de I'organe, comme
Roth a pu le constater & Pautopsie. Toujours d’aprés cet auteur,
I'atrophie longitudinale des fibres fait que celles-ci étant plus courtes
que les fibres voisines, elles n’exercent pas d’action mécanique pen-

(1) P. Marie et Oxavorr, Sur la déformation du crane constatée dans certains
cas de myopathie progressive primitive (Bull. el mém. de la Soc. méd. des hép.
de Parts, 26 février 1891).
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dant la contraction. 11 est clair qu'une fibré longue de 4 centimétres
se contractant de moitié déplacera le point d'insertion du tendon de
2 cenlimétres, pendant que la fibre voisine, longue de 3 cenlimétres,
se raccourcira seulement de un centimétre et demi et ainsi de suite;
elle restera toujours en arriére pendant tout le temps de la contrac-
tion et ne contribuera pas a la traction.

Ainsi qu'il résulte des observations faites par Erb sur les 1inaiades
qui lui ont servi pour constituer son type, certains musclesprt:sent.en[.
un état d’hypertrophie, vraie, avecaugmentation de force musculaire.
Le professeur Roth (de Moscou) a fait quelques réserves a propos _de
cette hypertrophie, etmoi-méme je m’associe jusqu'a un certain point
de vue & son opinion. Que I'hypertrophie qu'on constate dans la
forme juvénile d'Erb soil vraie ou fausse, je pense que, dan:?. tous
les cas, il n’en faudrait pas inférer de la conservalion rclatw.e de
volume de certains muscles, & leur pseudo-hypertrophie, ou bien a
leur hypertrophie vraie. Les saillies musculaires arrondies que pré-
senlenl parfois certains muscles, surtout pendant la_ confraction, eon!l.
sous la dépendance d’un processus atrophique qui est plus marqué
A une des extrémités, ou bien aux deux extrémités du muscle. J'al
pu confirmer celte constatation faite pour la premiére fois par Erll),
en disséquant avec attention les muscles dans un cas de myopal_hle
primitive, forme juvénile d’Erb. Eh bien! malgré la conser.vatlon
relative du volume du deltoide, vers sa partie cenlrale, il m’a
semblé qu'il ne s'agissait pas 14 d’'une hypertrophie réelle (‘lu muscle,
mais que celte apparence était sous la dépendance, au moins en pats
tie, de Patrophie longitudinale des muscles, qui leur prétait I'allure
des muscles hypertrophiés. E L

Malgré certaines objections qu’on a faites au ll‘i‘i\'al‘]. d’Erb, .da'n.s
lequel il créait un nouveau type de myopathieprogressive, celui-ci a
exercé une influence considérable sur les recherches ulléneure? des
neurologistes, car il a montré, ainsi quenous le verrons p]us loin, la
relation étroite qui existe entre la paralysie hypertrophique e't sa
forme juvénile. C'est toujours cet auteur qui, plus ta-rd ,a démont-re que
le type infantile de Duchenne, ou la myopathie progressive de
I'enfance de Landouzy-Dejerine et la forme juvénile, constituent des
modalités cliniques de la méme maladie.

MARCHE. — DUREE. — TERMINAISON. — La marche de la myo-
pathie du type d’Erb est essentiellement chronique, }'évolulmn
lente et progressive; assez. souvent, elle est entrecoupce par des
périodes d’une ou plusieurs amnées, pendfmt lesquelles il semble
que I'atrophie cesse de se généraliser. Mais souvent, pendant <:0$
périodes, l'altération s'installe insidieusement dans ]e:a' mu_scles dont
la forme ne parail pas modifiée et dont les troubles fonctionnels ne
se réveélent qu’a loccasion d'un travail.
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La durée peut étre extrémement longue, parce que, probablement,
les malades peuvent se servir pendant longtemps de leurs jambes.
Si le malade est placé dans de bonnes conditions hygiéniques, la vie
peut se prolonger pendant trente et quarante ans, et méme plus. Le
malade dont j'ai parlé plus haut est mort a I'age de cinquante et un
ans. En régle générale, lorsque la maladie apparait dans I'adolescence
ou aux environs de I'age adulle, les temps d’arrét sont beaucoup plus
longs. La maladie n’entraine pas par elle-méme la mort, etle pronosiic
quoad vitam est uniquement lié aux conditions d’alimentation, de
nutrition et d’hygiéne. La mort survient habituellement par le fait
d'une maladie inlercurrente : c'est ordinairement une infection de
T'appareil respiratoire, car les modifications de la cage et des muscles
Lthoraciques diminuent sa résistance et le prédisposent A la tuber-
culose, la pneumonie, ete.

DIAGNOSTIC. — Ce mélange curieux d’atrophie et d'hypertrophie
limité & des groupes de museles qui sont & peu prés toujours les
mémes, imprime a I'habitus extérieur des malades un cachet tout
caractérislique qui conduit 'observateur sur la piste du diagnostic.
En effet, 'amaigrissement des bras, qui contraste avec le dévelop-
pement exagéré des deltoides et avec la conservation du relief des
muscles des avant-bras, l'attitude anormale de I'omoplate avec la
saillie que font 4 ce niveau les muscles sus- et sous-épineux et
scalénes, 'aplatissement et l'atrophie des museles du dos, I'exagéra-
tion de la fosse sous-claviculaire, I'amaigrissement des fesses et des
cuisses qui tranche sur le volume exagéré des mollets, la difficulté
de la marche avec balancement latéral, avee flexion du corps en
arriére, tout cela constitue, d’aprés Erb, un ensemble qu'on ne
Llrouve réalisé dans aucune autre maladie. Ajoutons, pour terminer
le tableau, qu'il y a souvent une cyphose de la région dorsale,
tandis que la région lombaire présente une lordose accusée:

Le diaphragme aurait semblé atleint dans quelques cas; quant aux
muscles de la face, les masticateurs, Erb ne les aurait jamais trouvés
altérés.

Le diagnostic différentiel du type facio-scapulo-huméral de Lan-
douzy-Dejerine avec la forme juvénile d'Erb n’est pas toujours facile
a faire. En effet, 'atrophie de la face qu'on rencontre tout par-
ticuliérement dans la premiére, et la présence d’hypertrophie muscu-
laire qui existe dans la seconde, ne sont pas suffisamment spéciales
pour empécher toujours de confondre la myopathie atrophique pro-
gressive avec la forme juvénile; il y a, en effet, des cas de myopathie
forme juvénile oii les muscles de la face ont été pris secondairement,
et d’autre part, la pseudo-hypertrophie de la forme Juvénile d’Erb,
¢tant un symptome passager, peut étre remplacée par Patrophie des
muscles. Du reste, Landouzy et Dejerine, dans leur important
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mémoire, ont remarqué qu'il pourrait se i'ai_rc que la ;)ﬁ@llfiﬁ—hgfgég
trophie dans la forme juvénilr_; d’Erb ne soit qu'une 1 llslc::mc le-g
par Iintégrité relative de certains muscles, et leacontrz:_s e] ‘%, u,ﬂé
muscles atrophiés. Marie et Guin?n sont du méme avis 01.;1umit
disent que I'hypertrophie muscu.lan‘e est un (_-arg(:lezt‘?lqu1 nLe\ilwecnt
entrer en ligne de compte, car il est des plus mﬁc!e cs', e b‘\ Mo
transitoire. Du reste, Erb lui-méme, avant eux, avait expr{mt,.. : de
que hypertrophie, dans la forme .]nvémlc‘de son nom, x]ia rze:) ”
permanent et peut faire place a une atrophie prononcée. La myop:

thie du type ’'Erb présente beaucoup d’analogie avec la paraly

pseudo-hypertrophique, et voici commen} s’exprime E}'b élcc S.UJ?;;
« En \'C'rill;.c-’:, il m’esl survenu souvent des (lc_)uies au sujet (,(f C(is :
pour décidersilsappartenaient a la paralysie pseudo-h}'pcr‘tf op quui
ou a la forme juvénile. » En effet, on peut ranger dans le g1 01{11:;‘;; Ta
pseudo-hypertrophies tous les cas 01‘1} lla ,malathc a. com-ml?ucem;nce
plus tendre enfance et a été caracicrisce surtout par limp o
fonctionnelle dans la marche, l'action de se reicvef', e%c}., p{tir uo::
attitude caractéristique (lordose lombaire), par une dema_n c 11-0 & 1ar‘)§_.,q,
(en canard) et par une hyperlrophie de certaines pﬁl‘l,l'e.b‘ Lu(S:r(;lii;
i)l‘inc-i{mlcment des mollets et d'autrf.:s Lerl'lto]1‘ez=s_musculdu{(:s.t : gfce
il de vraie ou fausse hypertrophie, il peut subsister des C (:Ju e: e
sujet. Ces cas forment cepeml'fmt la plus grosse parlie du gI
groupe des dystrophies musculaires.

ANATOMIE PATHOLOGIQUE. — Je ne m’occuper:y pasl 1(}1 LIl:l‘:
lésions histologiques des muscles que I'on 1’enc_on{_1‘c d.a_ns al or.tre
juvénile d’Erb, car celte étude sera faite p]‘us 10111’ d_anb)u‘n c Lai)llam:
spécial. Je n'envisageral que quelques poEral_s sl_mf;‘mux conc 1fairc
I'anatomie pathologique de celte ['orm‘c. Lr'h, n :11}cint pzll)s S:a[iong
Pautopsie des cas qu'il a observés, sappuie sut (‘.s‘ofﬁe 2 u'i[
antérieures de Barsikow, Ross, Schultze, Sedel, ?om affim 1?50,4)
s'agit d'une myopathie primitive. Presquff en e tien‘lps ( ;qs
RoTh (de Moscou) a fail connaitre au congres de Lopetl?h‘ague Eil‘,egx
correspondant a la forme juvén'lle,-dans qul':el’ le 153 ;lcme I&[a,ie :
central et périphérique était sain. De son cole, I\\ (‘1101‘1‘{.. ‘t e
examiné la moelle d'un malade du. scl'\'ic‘:e.de M. A‘}\e_\l(l:lo { o
'observation a été publice par Marie et ‘(JL}]..I‘]OII. Le .u,m: }a .da (.le,
négatif. Enfin, moi-méme, J'ai pl‘&ti[.[l,léﬁ, al Fl]dC‘Ll'J.? lul m;t(:fa nhie;
Nissl, I'examen de la moelle du malade figuré par les }321? ]OD Leg de;
(fig. 45 et 46) sans que j'aie pu déceler des altérations :,\u u‘1 “ules.
cellules nerveuses radiculaires. Pevft—etre le volume ,dL ?CS f(fic uée;
d’apreés les mensurations compara.twca? que nous {:R\O'l‘]b ptﬁd 11311-(3;
sur d’autres moelles, était-il amoindri; les nerfs 11’111.111111561? _ 1@&;
étaient intacts. On peut donc affirmer que, conformem??t‘ auly.é;‘ite.
du professeur Erb, il s’agit bien, dans la forme quil a ¢ :




