766

G. MARINESCO. — MALADIES DES MUSCLES,

d’'une myopathie indépendante de 16

sions organiques de la moelle
épiniére.

TYPE ZIMMERLIN

Zimmerlin (1), un éléve du professeur Immermann (de Bale), a eu la
bonne fortune de recueillir les observations de sept sujets affectés
d’atrophie musculaire progressive, appartenant a deux familles, La
premiére de ces familles élait composée du pére, de la mére of de
onze enfants, dont un mort du croup. Sur les dix enfanls survivants,
quatre ¢laient atleints d’atrophic musculaire présentantles caractores
‘que nous allons décrire immédiatement.

La seconde famille se composait du pere, de la mere et de cing
enfants en vie, sept autres étant morts, la plupart en bas age. Des
cing survivants, les trois garcons ¢laient atteints d’atrophie muscu-

o
laire progressive. Les deux filles étaient hien portantes, tandis que,
adie avait frappé deux fréres et deux

dans la premiére famille, la mal

seeurs.. Voici en quoi consiste aspect clinique de I'atrophie muscu-

laire de ces malades. Tout d’abord, ce quia frappé Zimmerlin, c'est

que I'atrophie des muscles s'est localisée dans la moitié supérieure

du corps et spécialement dans la partie supérieure du trone ef dans

les membres supéricurs. Les muscles volumineux, tels que : grand
< dentelé, pecloraux, biceps et triceps brachiaux, extenseurs ef supi-
préférence atteints; les petils

nateurs des avant-bras, étaient de
muscles de la main ont ét6 trouves intacts. L'alrophie révélait habi-
tuellement un caractére symétrique et il n'y avait, pas de tremblements
fibrillaires dans les muscles envahis par I'atrophie; absence des
troubles de la sensibilité. L’atrophie ne s'accompagnait pas de
lipomatose secondaire, comme dans la paralysie pseudo-hypertro-
phique. L'¢volution de Patrophie musculaire a été lente et progres-
sive. Comme troublesfoncLionncls, on a noté surtout I'affaiblissement
de la force musculaire dans les muscles affectés par Iatrophie. Celte

buté vers I'age de la puberté, peu

forme d’atrophie musculaire a dé

de temps apres. Lexcitabilité électrique des muscles atrophiés s'est
Présentée avec lous les caractéres que I'on rencontre habituellement
dans les myopathies primitives, ¢’est-A-dire, conservation de I'exci-
tabilité électrique, faradique et galvanique des nerfs et des muscles,
tant que I'atrophie n’a Pas alteint ses dernitres limites.

(1) ZinmerLiy, Ueber hereditire (familitire) progressive .\Iuskclatr-c:phie (Zeitschr,
fur klin, Med., t. VII, P. 1, 1883),
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qu’al'état physiologique et qu'il existe une véritable lagophtalmie par
tonicité du releveur, lout comme dans une paralysie faciale double.
Marie et Guinon ont également alliré I'altention sur 'exophtalmie
trés prononcée présentée par un de leurs malades, exophtalmie qui
lui donnait un aspect tout a fait étrange, un peu hagard, et trés ana-
logue a celui qui s'observe dans la maladie de Basedow, bien qu’il
ne ful nullement question de cette maladie. L’exophtalmie tient
vraisemblablement, d'apreés ces au-
teurs, aux altérations de la muscula-
ture des paupiéres.

L’alrophie des muscles de 'expres-
sion imprime & la physionomie de ces
malades un cachet trés spécial que
Duchenne tout d’abord, puis Lan-
douzy et Dejerine, Marie et Guinon,
ont décril, de sorte qu'il n'y a plus
rien & ajouler (fig. 47, 48, 49).

Le facies exprime ’hébétude, l'in-
différence ; les yeux sont grand ou-
verls, les rides du front effacées, les
commissures naso-labiales ont dis-
paru, le masque facial est lisse en
méme temps que la symétrie n'est
pas toujours absolue dans les deux

Fig, 47. — L'aspect général d'une MOiliés de la face; un des cotés étant
malade atteinte de myopathie pro- sensiblement plus - atrophié  que
S miine 00 e 197 utre. Los liveessouvent grosses ct
nique a tout d'abord été publide Saillantes conltribuent & achever I'ex-
par Charcot, puis par Marie et pression peu intelligente de la phy-
Guinon. La malade, entrée & la Sal- - .
pétritre en 1884, est morte en 1801, S10NOMie de cesmalades. Les muscles
el’lexamen anatomo-pathologique de I'expression de la face semblent
des muscles et du systéme nerveux gp prendre a peu prés ensemble et
central a été pratiqué par Blocq et - X A .
G. Marinesco, (Archives de.nen- Sensiblement & la méme époque, et
rologte, 1893, p. 280.) I'atrophie parait, selon Landouzy et

Dejerine, n'en respecter aucun, du
moins parmi ceux qui ont des fonctions d'une certaine impor-

tance. Il est curieux de rappeler que ces auleurs ont constaté, a

l'autopsie d'un de leurs malades, que le canin des deux cotés a

persisté seul intact, les autres ayant disparu. Ces différentes mo-
difications contribuent & accentuer l'aspect peu intelligent de
ces malades; et pourtant, dés qu'on leur parle, on voit que leur
¢lal mental ne confirme pas cette premiére impression : cette diffé-
rence entre ce que traduit la physionomie el I'état intellectuel de
ces sujels est ce qui frappe le plus. Ce contrasle s'accentue
encore si l'on fait rire le malade; les commissures labiales ne se
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relévent pas, le malade rit en travers, d'un rire en apparence forcé,
qui jure avec la gaieté certaine du sujet. Si l'on pousse plus loin
Iexamen, on voil que chez ces malades tous les mouvements de
la face sont plus ou moins génés; ils ne peuvent siffler ni faire la
moue : la prononciation des labiales est pénible. Ils ne peuvent
fermer complétement les yeux et les bords des paupiéres supérieure
et inférieure sont séparés par un espace plus ou moins grand, ils ne
peuvent guére qu'esquisser le mouvement des sourcils, et ils ne
rident le front qu’avec peine et frés peu.

Marie et Guinon n'ont pas toujours constaté chez ces malades, ni

Fig. 48. — Méme malade que la figure Fig. 49. — Méme malade vue de face, mon-
}Brécédcnte: sa figure est un type trant le maximum d’occlusion des yeux
de facies myopathique. : auquel peut arriver la malade (V_Oy‘

4 Marie et Guinon, Revue de médecine,
t. V, octobre 1883).

« le rire en cul de poule » (Duchenne), ni « le rire en travers »
(Landouzy-Dejerine), mais une expression particuliere qu'ils dénom-
ment, avec I'expression populaire, « rire jaune ». Et, en effet, 101‘5(11.16'}
ces malades veulent sourire, ils ressemblent &4 une personne qui
vient d’entendre quelque chose de désagréable et s'efforce d'en rire;
ils ont constamment Pair d’étre vexés. _
L'atrophie, dans la grande majorité des cas. se canionne dans le
domaine des museles innervés par le facial, tandis que les muscles
masticateurs, les muscles de la langue, du pharynx et du voile du
palais, ont toujours été trouvés respectés par Landouzy-Dejerine. Les
troubles fonctionnels produits par I'atrophie des muscles de la face
ne délerminent presque jamais 'abolition compléte des mouvements
de la mimique ; la mobilité du masque facial est en raison directe des
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mouvements des museles. Ceux-ci diminuent progressivement; aussi,
pendant assez longtemps, les malades peuvent, avec un cerlain
effort, siffler, rive, fermer les yeux, froncer les sourcils el rider leur
front, mais toutes ces aclions se font d’une maniére incompléte.
Avec le temps les troubles fonclionnels augmentent de plus en plus,
el en conséquence, 'ampleur el 'intensité des mouvements cités plus
haut diminuent de plus en plus, diminution qui peut aller jusqu’a
leur disparition compléte. L'atrophie des muscles de la face, arrivée
4 un certain degré de développement, persiste pendant un temps, en
général assez long, peut présenter une rémission ou bien continuer
progressivement d’une fagon trés lente. Puis, elle apparait dans
d’autres muscles du corps et tend a se généraliser. C'est par les
muscles des membres supérieurs que s'affirme la généralisation; il
est exceptionnel de voir tout d'abord l'atrophie attaquer d’emblée les
muscles des extrémités inférieures, comme cela s’est vu dans une
observation de Duchenne.

D’aprés Landouzy et Dejerine (1),les muscles de I'épaule et du bras
sont ceux qui se prennent les premiers, et on peul dire que c’est la le
début ordinaire, classique. Le trapéze, le thomboide, le deltoide, le
biceps, le brachial antérieur, le triceps, le long supinateur, les
radiaux, sont les premiers et en général les seuls atteints, pendant
une longue période de temps, avec le grand et le petit pectoral. Pen-
dant ce temps-la (ce qui invite a priori & suspecter la nature myopa-
lhlque de laffection), certains muscles ou groupes de muscles,
voisins des muscles atrophiés, se conservent presque indéfiniment.
Cetle conservalion, facile A reconnaitre pendant la vie, porte, d’ordi-
naire, 4 'épaule sur les sus- et sous-épineux, surles sous-scapulaires;
aux avant-bras sur les fléchisseurs, et les extenseurs de la main et
des doigts, les radiaux étant pris & peu prés en méme temps que le
long supinateur, mais, en général, d’une facon moins intense. Aux
muscles de I'épaule conservés, on peut, d’aprés ces auteurs, ajouter
encore le grand et le petit rond, qui furent trouvés intacts a I'autopsie
d'un de leurs malades. Marie et Guinon ajoutent 4 la liste des muscles
atrophiés le grand dentelé, qui ne figure pas dans la description de
MM. Landouzy et Dejerine, caril a été trouvé atrophié par Duchenne
(de Boulogne) dans.quatre cas au moins de sa forme héréditaire. Ces
auteurs ont également observé I'atrophie du grand dentela dans une
de leurs ObSE‘I‘V"lL}.OI]E:

A propos du deltoide, les mémes auteurs remarquent que son
atrophie n’est pasaussi fréquente que celle de certains autres muscles
de la ceinture scapulo-humérale, car dans plusieurs observations de
myopathie type facio-scapulo-huméral, ils ont remarqué qu’il était
beaucoup mieux conservé que les muscles du bras.

(1) Lanpovzy et Dessring, De la m}opathle atrophique pr-o"resswc (C. R. de
U’Acad. des sciences, 17 janvier 1884)
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Quelquefois, Landouzy et Dejerine ont trouvé que les muscles de
I’éminence thénar, le court abducteur en particulier, se prennent a
peu prés en méme temps que ceux de I'épaule et du bras, mais c’est
la une éventualité peu commune.

Les avani-bras gardent trés longtemps leurs dimensions, el c'est a
cetle conservalion que les myopathiques doivent I'apparence spéciale
qu'ils conservent pendant presque toute la durée de leur affection,
apparence résultant de la disproportion souvent trés marquée qui
exisfe entre le volume de leurs bras et celui de leurs avant-bras.
Néanmoins, les muscles de ces derniers peuvent se prendre tardive-
ment, 4 part le long supinateur et les radiaux qui sont attaqués de
bonne heure par le processus myopathique.

Landouzy et Dejerine, et aprés eux, d'autres auteurs ont insisté
sur l'intégrité des muscles qui contribuent a la respiration, chez le
malade de I'observation XI dont ils ont eu l'occasion de pratiquer
l'autopsie. Landouzy-Dejerine avaient noté la conservation des
mouvements du diaphragme, mais le type costo-inférieur de la respi-
ration et la déformation de la partie supérieure du thorax les avaient
portés a admettre Dexistence d'un certain degré d’atrophie des
muscles intercostaux. Or, & Pautopsie, ces derniers muscles élaient
normaux el présentaient, comme le diaphragme, les caractéres de
I'état physiologique~La persistance de la structure normale el, par
conséquent, de la fonction des muscles respiraloires est intéres-
sante & relever et mérite d’'étre prise en sérieuse considération, au
point de vue du diagnostic et du pronostic. Néanmoins, il existe un
cas de Duchenne ou latrophie des muscles respiraleurs a été
observée. Landouzy et Dejerine font une réserve a propos de ce cas,
parce qu'il n’y a pas eu d’autopsie. Toutefois, la participation des
muscles de la respiration, quelque rare qu'elle puisse étre, est un
fait certain. C’est ainsi que Spiller (1) a publié un cas de myopathie,
type facio-scapulo-huméral qui avail déja été observé par Duchenne,
Landouzy et Dejerine, lequel possédait I'atrophie du diaphragme.

L’'hérédité est trés fréquente dans la myopathiedu type facio-sca-
pulo-huméral; cependant on rencontre des cas dans lesquels il a été
impossible de trouver de ’hérédité chez les ascendants. Probablement
ce sont 1a des exceptions plutdt apparentes que réelles. L'affection
ne se transmet pas fatalement d'une génération a l'autre : ce sont
surtout les cas de myopathie atrophique & début tardif, ainsi que le

emarquent Landouzy et Dejerine, dans lesquels une génération
échappe a latrophie, qui perpétuent I'affection. L'influence de I'héré-
dité avait d’ailleurs éLé établie trés nettement par Duchenne; il la
regardait comme la cause principale de l'atrophie musculaire pro-
gressive de l'enfance. 1l est plus difficile de se prononcer, si la

(1) SeiLuer, Two cases of muscular Dystrophy with necropsy (Contributions
from the William Pepper Laboratory of Clinical Medecine, Philadelphia, 1900).
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myopathie du type facio-scapulo-huméral frappe indifféremment les
deux sexes. Les différentes statistiques ne permettent pas de dire si
un sexe est beaucoup plus souvent affecté que l'autre, car il en
résulte en effel que les filles, comme les garcons, en sont aussi
atteintes.

MARCHE. —PRONOSTIC. — C’est surtout dans les premiéres années
dela vie que débute cette atrophie des muscles faciaux qui, lors-
qu'elle est arrivée & un certain degré, modifie profondément le facies
du sujet et lul imprime des caractéres qu'ont décrits MM. Landouzy et
Dejerine sous le nom de facies myopathique.

L’atrophie des muscles faciaux se marque en général par une
déformation de la bouche, laquelle se traduit tantdt par 'augmenla-
tion de volume des lévres et par un abaissement de la 1évre inférieure,
tantot par une saillie de la lévre supérieure (lévre de tapir). Les
lévres sont moins mobiles, la bouche est entr’ouverte, et lorsqu’on
fait rire le malade, la moilié inférieure de la face prend une appa=
rence bizarre: le malade rit en travers.

Le pronostic de la myopathie du type facio-scapulo-huméral est
grave, car la maladie ne parait pas s’arréter dans sa marche. Deux
choses, d'aprés Landouzy-Dejerine, atténuent cette gravité : la
marche de l'affection, qui peut étre extrémement lente, et I'intégrité
constante des appareils musculaires spéciaux qui contribuent a la
mastication, & la respiration, ete.

DIAGNOSTIC. — Les deux caractéres principaux qui permettent,
suivant Landouzy et Dejerine, defaire le diagnostic différentiel entre
la paralysie pseudo-hypertrophique et la myopathie du type facio-
scapulo-humeéral, c’est que dans cette derniére, 4 aucune époque, on
n’observe d’hypertrophie, vraie ou fausse, lolale ou parlielle, passa-
gére ou permanente, d'un muscle ou d'un fragment de muscle ; du
commencement a la fin, c’est I'atrophie du systéme musculaire qui
en constitue le seul et unique symptome. Depuis que ces auteurs ont
éerit ces lignes, Brissaud, Georges Guinon, Veriest ont publié des
observalions de myopathie du type Landouzy-Dejerine compliquées
de pseudo-hypertrophie de certains musecles. Ces fails ont une trés
grande portée au point de vue de la pathologie générale ; mais elles
constituent des éventualités rares. Le diagnostic est encore plus
délicat avec la forme juvénile d'Erb, surfout lorsque la face s'est
prise secondairement dans cette derniere. Mais nous reviendrons sur
ce sujet dans le chapitre suivant, olt nous trailerons la question des
rapporls qui existent entre les différentes formes de myopathie.

Marie et Guinon ont atliré I'attenlion sur la possibilité d’avoir a
faire le diagnostic dela forme infantile héréditaire de Duchenne avec
la lépre anesthésique. Dans cette derniére, en effet, on peut obser-
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verune impuissance des muscles des paupiéres el des levres trés ana-
logue 4 celle de lamyopathie primitive progressive. De plus, il existe
assez souvent, comme on le sait, de Iatrophie musculaire des muscles
des membres; mais on arrive a faire facilement le diagnostic,
en se souvenant que, dans la lépre, ce sont surtout les petits muscles
de la main qui sont pris, d’olt production d'une griffe, qui ne se
retrouve qu'exceptionnellement dans la myopathie progressive primi-
live ; que les mains sont parfois déformées, comme dans la maladie de
Morvan; que, de plus, il y a souvent des troubles trés marqués de la
sensibilité, et quenfin on constate sur la peau la présence de laches
d'une coloration spéciale.

Le diagnostic différentiel de la myopathie primitive du type Lan-
douzy-Dejerine avec celui de la paralysie bulbaire infantile, a sa
raison d’étre dans ce fait que les deux affections peuvent débuter
par les mémes phénomeénes : l'occlusion incomplete des pau-
piéres.

D’aprés Londe (1), linocclusion des paupiéres serait plus prononcée
d’un c6té que de 'autre, dansla paralysie bulbaire, tandis que, dans
la myopathie, les paupiéres peuvent rester, mais pas toujours, ¢gale-
ment distantes des deux cotés. Le front esl, en général, moins comple-
tement immobile, chez les myopathiques, que dans la paralysie bul-
baire infantile. Pour la moili¢ inférieure du visage, il y a aussi des
différences enire les deux affections. Les lévres sont pendantes, ren-
versées el saillantes, en museau, chez les myopathiques; au con-
traire, elles sont plutot amincies et méme fermées dans la paralysie
infantile bulbaire. Dans cette derniére affection, il y a des troubles
de la déglutition, la paralysie des cordes vocales et partant le cor-
nage, phénoméne exceptionnel dans la myopathie. Ensuite, dans la
myopathie atrophique, il n’y a habituellement pas de rcaction de
dégénérescence comme cela arrive dans la paralysie bulbaire
infantile.

La myopathie du type Landouzy-Dejerine a pu étre confondue
parfois avec la myasthénie grave, paralytique, mais les différences
qui les séparent sont cependant trés grandes. En effet, dans cetle
derniére maladie, il y a des troubles moteurs du c¢oté du releveur
de la paupiére, de 'ophtalmoplégie, des lroubles de déglutition, de
la maslication, phénoménes qui n’existent [que d'une maniére
exceptionnelle dans la myopathie primitive. En outre, il ny a pas
d’atrophie musculaire dans la myasthénie, el 'excitabilité musculaire
présente une modification spéciale connue sous le nom de réaction
myasthénique. Gowers vient de déerire tout récemment, dans la
myasthénie, une forme de rire spéciale : le rire nasal, tandis que
dans la myopathie nous rencontrons le rire de travers.

(1) P. Loxnpx, Paralysie bulbaire progressive, infantile et familiale (Rev. de méd.,
1894, p. 240).
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: AN)_’L‘TOIUI,IE PATHOLOGIQUE. — Dans toutes les autopsies faites
J[EIIS(IUIQ %I;cf’:m (Landouzy et Dejerine (1), Blocq et Marinesco (2)
“landre (3), Spiller (4)], le systéme veux ceniral e i
il (4)] ysteme nerveux central et périphérique

FOI;};}’E’S{)I;TE? RECIPROQUES ET IDENTITE DES DIFFERENTES
e MYOPATHIE — I\..ous avons décrit précédemment
I clinique des différents types de myopathie progressive, et
cette description nous a déja fait entrevoir Tles rel: t'l i S
existent entre les diverses formes dalrophie ot NIO}te? .
e 2 C H}l es .mmcsﬁ, ::l.dllophle musculaire d’origine
yopal (-.]'ue. Les faits qui ont éLé invoqués par les auteurs pour
soutenir I'identité sont nombreux. Tout d’abord, la maniére dor]it se
comporlvni_les myopathies parrapport & i'héréditE. ’l'out-ecz'lf‘% -I'orm;asl
de myopathie : la pseudo-hypertrophie musculaire, le L\-'i-ne ;nf"mtil;a
deﬁI)uchenne, le type juvénile d’Erb, le type de Lé}'t](‘lil-l\li}l])l'l(lg et
méme le type de Zimmerlin, sont des maladies héréditaires 1d
;nr?lllz:ldws f‘am‘ilialcs. On trouve dans les mémoires ;le -M(r])iuu’% (EI):
) * b oun ' bius, de
point(:}ILZ‘}?1_,5.(}%:;2(]’3(;‘2?1 Il.;;lll;[lfl:?:‘]; rﬁc{ru‘:gloggl_{]ue%,‘ 1‘011131‘(12313165 a ce
o Sress jui mérite d'étre relevé, c'est que
dfm? une seule et méme famille, on peut observer la co'inéidoncg l:
différentes formes de myopathie. En effet, dans une des obsel:vfllio;lz
de Duchenne, nous voyons un pére atteint de la forme juvénilo‘d’l? 'l-
c’ngendrelt deux enfants atteints d’atrophie infantile héréditaire DJl :
10]3501‘\felt}0|1 CCXXII du méme auteur, la g‘mnd'm{rré et ]';nél'o r‘?}lf
Llernel .pr‘csentaient la forme juvénile d’Erb, la mére et le Fl 1
lor.me infantile héréditaire (5). D’autre parl ilwoxiste des oiacz Y lt? :
qui nous montrent, parmi les membres d:] e it
3 . , . e la méme famille, les uns
présenter la forme juvénile, les autres la paralysie pseudo-h,\ ertro.
I‘)hI([UG..TOUE ces documents, qui nous révélent I'affinité déspdiﬂ'(’-—-
mr}tcs formes de myopathie, démontrent d'une facon incl.('lniublﬂ
qu'elles ne doivent pas étre considérées comme des maladies d'ff"C
l‘cnt.es‘, mais bien comme des modalités LH\-’C['SQS.(['UE{B s:‘,ule et m;ntt -
maladlle7 c’est-a-dire la myopathie progressive ]')1‘imil,i.\'e 011. la d -':e
Lropl_ne musculaire. Néanmoins, au point de vue clinig 1;e .on jhlj
contl.nuer f.]'admﬂlLr@ des types différents, parce qu‘lils:out I:l’Z::r
phys_lononne a part, marquée par le début spécial de chaque myo-
}J’::i‘lcl)e),} par certain.s groupes musculaires, par la topographie }t[(‘,
musc{ﬂ;lc;]Lr:::;:ula11c et par lallure plus ou moins spéciale des

Un arg 1 } sréelle qui vi
argument d'une valeur réelle qui vient enfaveur de I'unification

(_l) Laxpovzy et Diierixg, loc. cit.
(2) llir.ocq et Marivesco, loc. ¢il.
(3) Franore, Contribution a I'étud
, Conty : tude de e
Th. de Paris, 1893. i
(4) SeiLLer, loe. cif.
(3) P. Marmz et G. Guivon, loc. cif,

Vi 1 atp 1 Ooracal
yopathie atrophique progressive.
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nosographique des différentes myopathies, c'est la coincidence de
deux ou plusieurs types de myopathie sur le méme sujet. C'est ainsi
que Brissaud, en 1890, dans une conférence faile a la Salpétriere, a
présenté un malade chez lequel la paralysie pseudo-hypertrophique
et la forme facio-scapulo-humérale se combinaient intimement.

Depuis, G. Guinon a décrit un cas de myopathie progressive du
type Landouzy-Dejerine, avec pseudo-hypertrophie de certains
muscles. Verriest a observé un cas & peu prés analogue; méme plus,
Wougtschowski a observé, dans la clinique de Mendel, un malade qui
réunit les quatre types, c’est-a-dire : le type juvénile, les formes infan-
tile, héréditaire de Duchenne et la pseudo-hypertrophie, et Souques (1),
en 1894, a publié l'observation intéressante d’un malade quil avait
studié antéricurement avec M. Brissaud, qui réunissait les trois prin-
cipaux types de la myopathie primilive.

Tous ces fails démontrent d'une facon patente, que I'ccuvre des
synthéses commencées presque en méme lemps par Erb et Charcot,
qui ont réuni, sous le nom de dysirophie musculaire, ou de myopa-
thie primilive, les différentes formes d’affections musculaires primi-
lives, a recu depuis sa sanction.

D’autre part, la proposition de P. Marie et G. Guinon, & savoir que
dans la maladie myopathique le volume du muscle n'est rien el que
son impotence fonetionnelle est tout, se trouve pleinement justifiée.
Du reste, ces derniers auleurs avaient montré que, dans cerfaines
observations de paralysies pscudo-hypertrophiques, on constate aisé-
ment un cerlain degré d’atrophic de quelques muscles,

Déja avant eux, Friedreich, Damaschino, Gowers avaient reconnu
lexistence de cette coincidence et compris son intéret. Damaschino
méme a décrit plusieurs formes de paralysies pseu do-hypertrophiques
et parmi celles-la, il en distingue deux, dans lesquelles la pseudo-
hypertrophie n'occupe quun nombre restreint de muscles, ou bien
olle est transiloire et fait place aune atrophie généralisée. Il en résulte
que,dans la paralysie pseudo-hypertrophique, on trouve une atrophie
atteignant plusicurs muscles, principalement ceux de la moitié
supérieure du corps, ceux de la ceinlure scapulaire et des bras. « La
localisation de cette atrophie, dit Erb, est partout exactement la
méme, atteignant toujours les mémes muscles de la méme facon que
dans la forme juvénile. La ressemblance existe également pourl’hyper-
trophie de certains muscles. Les légeres modifications dans ces
localisations ne sont, sans aucun doule, pas plus considérables entre

les cas de pseudo-hypertrophie et d'atrophie juvénile qu'entre les
différents cas d’atrophie juvénile ou de pseudo-hypertrophie. »

Ayant établi la relation intime qui existe entre la paralysie pseudo-
hypertrophique et la forme juvénile d’Erb, il est encore plus facile de

(1) Souques, Un cas de myopathie primitive progressive avee attitudes vicieuses
extraordinaires (Nouvelle lconographiede la Salpétriére, ne 3, 1894).




