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Troubles bulbaires. — Rares, les troubles hulbaires consistent en géne
de la mastication ou de la déglutition; en salivation, polyurie ou alycosurie.

Troubles céreébraux. — L’état mental est plus ou moins modifié; ces ma-
lades sont taciturnes ou émotifs, sujets parfois au rire spasmodique ; Farrié-
ration sobserve chez les adolescents; plus rarement, la démence chez les
adultes.

Evolution. — la maladie commence tantot par une parésie spasmo-
dique progressive; tantot |}|'1|5||!1v|nvnt.snit par des vomissements, soit par des
crises épileptiformes ou apoplectiformes. Sa durée est tres variable = de quel-
ques mois (forme suraigué rare)a 1 ou 2 ans, 54 20 ans. On observe souvent
des rémissions plus ou moins longues el complétes et des refours oceasion-
nés parle froid, le surmenage ou une infection. La guérison est exceptionnelle.
Les principales causes de mort sont : les troubles bulbaires, la cachexie ner-
veuse, apoplexie ou une maladie intercurrente.

Formes. — Formes frustes. — Ces formes résultent de 'absence ou de
Peffacement d'un des signes typiques : tremblement, nystagmus ou troubles
de la parole.

Forme paraplégique. — Le signe principal est une contracture oénéra-
lisée ou limitée aux membresinféricurs (en ce cas, paraplégie spasmodique
typique): la sclérose en plaques ne se trahit que par un léger tremblement
intentionnel.

Forme hémiplégique ou monoplégique. — Assez commune, cetle forme
se différencie difficilement de Phémiplégie suivie de tremblement.

Formes diverses. — La sclérose en plaques est susceptible, suivant le
siege des plaques, de simuler : la sclérose latérale amyotrophique, la para-
lysie labio-glosso-laryngée, le labes, les affections du cervelet.

Diagnostic. — Les signes de la sclérose en plaques pretent surtoul a con-
fusion avec coux : de la maladie de Parkinson, de la chorée, de la maladie
de Friedreich, du tremblement mercuriel, des affections cerébelleuses, de
la compression ou de la syphilis de la moelle (forme paraplégique), de la
paralysie générale (parole), du tremblement posi-hémiplégique, de la scle-
rose latérale amyotrophique, de la syringomyeélie et des syndromes hysté-
riques sumulaleurs (voyez ces différents chapitres). Les formes frustes ou
compliquées d’hystérie sont les plus dilficiles a dépister.

XV. — SCLEROSE LATERALE AMYOTROPHIQUE.

Cette affection. de cause inconnue. observée de 535 4 50 ans, se traduil
essentiellement par une atrophie musculaire In'n;_rrvssi\'n- associée a des con-
tractures. et aboutissant & des accidents bulbaires. Son autonomie a eteé édi-
fice grace aux recherches de Charcot, de Debove el Gombault (), de .|n|1't'n§,
de Déjerine, ete.

() Deove et Gowsaver, Arch. de physiol. norm. el pathol., 1879.
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|. Atrophie musculaire. — L’amyotrophie, i lopographie radiculaire,
débute habifuellement par les petits muscles des mains (court abducteur du
pouce, éminences thénar et hypothénar, interosseux), ou par les muscles de
épaule (type scapulo-huméral) ; elle reproduit dans ces cas, le type Aran-Du-
chenne. Le début par les muscles labio-glosso-laryngés est pius rare, el,
encore plus, celui par les muscles des membres inférieurs (paraplégie spas-
modique). La paralysic bulbaire (labio-glosso-laryngée) est l}lln?uiiss:lnl
constant du processus. 3

Il. Gontractures. — L’atrophie qui gagne peu & peu et symétriquement
tous les muscles du corps saccompagne : de parésie, de contractions fibril-
laires, rarement de réaction de dégénérescence, toujours de contractures
|H‘{"!“Ui.‘l'.\‘. immobilisant les membres dans des attitudes vicieuses (membres
supérieurs en flexion, membres inférieurs en extension et adduction, démarche
spasmodigue).

!11. Réflexes. — Tous les réflexes tendineux sont exacérés, de facon trés
precoce et tout S[’)l"l_‘i{ll(‘lli('l][ le f'f"ﬂr'.r'u masseterin. On l'I(Il]h‘lElt(? ;ltl.\'.:i le clo-
nus du pied et le signe de Babinski.

.|\. Accidents bulbaires. — Précoces ou tardifs, les phénomeénes bul-
baires réalisent le syndrome lahio-glosso-laryngé 1'[:1..<r-'iqm' AVeC Ses conse-
quences sur la parole, la’déglutition, la l‘l'ﬁ[!hii':llini] (¢touffements) et la cir-
culation [I:!l'|1)‘1':ll'=|i|'. arythmie, syncopes). :

Sensibilité, état psychique. — La sensibilité est intacte: les sphincters
um.f- respectés. Sauf la tendance au rire et au pleurer, Uintelligence reste
enfiere. :

Efohlltmn. = Progressive. la marche est tantot rapide (6 mois), tantot
MI.‘”'%“H" (18 mois & 2 ans), plus rarement lente (4 2 10 ans). Quand Iatro-
!I|i|l' Iu:.-ei <'.\i1‘("|:|:’.' la I‘.:lllli'ell.'llll':‘ cede. La mort reconnait des |':1‘l|.<\{‘s variables
insuffisance respiratoire ou l_’ill’(liil!lllli.' (syncope) ; suffocation par pénétration

d ;|111.|1c'nl>= dans la trachée: cachexie nerveuse : pneumonie, ou broncho-pneu-
monie de deglutition.

piagnostic. — La maladie préte & confusion avee les divers types d’atro-
}u.'u'(j musculaire (Aran-Duchenne, Chareot-Marie) et de myopathie, dont elle
lllﬂ‘t'l‘l‘ par la contracture ; avec la paralysie |w-mln—}|u|imin" et les autres para-
I_\'xj'u-.u bulbaires (asthénique, I':!I!!“iilli‘lkqlli en different par les _;ain'm'.-:“rclmc-n—
mitanls; avec la syringomyélie (associée a des troubles svn.-&iiil':sp(-uimn'l'
avec la myélite transverse, la compression de la moelle, certaines ].IJ[’IUI‘G-iI[.‘
selérose en plaques, affections dont les signes ne sont pas s\'sln'-m;l.l.is{-s. :

XVI. — SYRINGOMYELIE

Signes étiologiques. — Répondant i I'existence d'une cavité, au centre
de la moelle, la syringomyélie est un syndrome observé plus souvent [’h('?J
les hommes (5 fois sur 5), débutant entre 15 et 23 ans, sous des inlfnrlnm;s‘
encore obseures (infections, traumatisme froid, meningites spinales). e
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Troubles de la motilité. — Atrophie musculaire. — Elle constitue
fréquemment un signe précoce. Presque constante, elle frappe souvent exclu-

sivement les membres supérieurs. Présentant la marche et la ln|mg|"a|1hiv
(radiculaire) de I’atrophie musculaire Aran-Duchenne, elle débute par les
éminences thénar et hypothénar, gagne les interosseux, puis le groupe cubital
de Uavant-bras. etc. Les mémes déformations en résultent; pourtant le terri-
toire du radial étant moins atteint, la main est souvent étendue sur I'avant-
bras, les premiéres phalanges stendues sur les métacarpiens, les deux der-
nieres phalanges en flesion: dans lattitude dite main de prédicateur.
[.’atrophie est soit bilatérale, symétrique ou non, soit unilatérale. Ascendante.

elle gagne I'avant-bras, le bras, I'épaule, mais peul aussi sauter directement
de la main a I'épaule. L'atrophie envahit ensuite le dos, les intercostaux, la
paroi abdominale puis les membres inférieurs. On peut la voir également
passer des membres supérieurs aux inférieurs, en ¢pargnant le trone, ou rester
cantonnée aux membres supérieurs. Aux membres inférieurs, le mollet, les
adducteurs de la cuisse, les extenseurs du pied, les péroniers sont surtoul
atteints. d'ou différentes déviations du pied (varus équin, talus, griffe des
orteils). Les muscles du cou sont quelquefois pris, la paralysie des inter-
costaux et du diaphragme a pu causer la mort. Le début par les c¢paules,
rappelant le type scapulo-huméral des myopathies, a été aussi observé.
Exceptionnellement, I'évolution est symétrique comme dans la sclérose laté-
rale amyotrophique. Regardée par certains auteurs comme segmentaire, la
topographie de I'atrophie serail plutot radiculaire. La paralysie peut étre
relativement plus marquée que Iatrophie. Des secousses fibrillaires precoces
sont presque constantes; "atrophie peut procéder par faisceaux isolés, étre
masquée par Fadipose. La contraction idio-musculaire est exagérée mais

SEMIOLOGIE DES MENINGES RACHIDIENNES ET DE LA MOELLE. 189

ralentie. La réaction de dégeénérescence, totale ou partielle, est fréquente.

Paralysies, contractures, tremblements. —L'hémiplégie, la monoplégie,
la paraplégie brusque, tres rares, sont plutot des complications. La parésie
des membres inférieurs avee contracture est plus commune. On constate plus
rarement la démarche ataxique ou cérébelleuse. Quand les quatre membres
sont contracturés, le syndrome simule la sclérose latérale amyotrophique.
On a pu constater aussi le tremblement des extrémités ct les mouvements
rythmes des doigls.

Troubles de la sensibilité. — Distribuée en tranches selon certains
auteurs, lanesthésie forme, pour Déjerine, des bandes longiludinales paral-
leles (topographie radiculaire). Elle frappe le plus souvent les membres
supérieurs. Le caractere capital en est I'abolition des sensibilités thermique
ol douloureuse avee intégrité de la sensibilité tactile (dissociation syringo-
myélique). :

Sensibilité thermique. — On note, au début : des sensations subjectives de
chaud, de froid; une hyperesthésie soil au chaud, soit au froid ou aux deux.

Thermo-anesthésie. — D’abord, la différence entre des lempératures
MOYennes, comme 20° et 30°, cesse d’étre appréciée; la distinetion du chaud
of du froid subit un aftaiblissement graduel, puis les températures extrémes
(0°, 100°) n’éveillent plus que des sensations de contact. A une phase avaneée,
la thermo-anesthésie occupe de vastes surfaces (un ou deux membres, la
moitié du corps, surtout les deux membres supérieurs el la moiti® supérieure
du trone). La perception du froid peul subsister, alors que celle du chaud
est abolie.

Sensibilité douloureuse. — «. Irritation. — On observe dabord des
douleurs lancinantes ou fulgurantes, en ceinture, des hyperesthésies.

b. Paralysie. — Les sensations douloureuses, superficielles (peau, mu-
(queuses) ou profondes, diminuent ensuite, puis disparaissent, réduites a des
sensations de contact. L'analgésie est tantot associée a la thermo-anesthésie,
fantot isolées sielle est généralisée ou hémiplégique, elle releve généralement
de I'hystérie, mais non toujours. La perception des impressions douloureuses
peul n'étre que tees refardée (50 secondes, 15 a 50 minutes, 2 a 3 heures) ;
des excitations multiples et rapprochées peuvent abréger le retard. Le syn-
drome de Brown-Séquard est exceptionnel. :

Sensibilité tactile. — Quoique d’habitude respecté, le tact est assez souvent
modifié (invasion des cordons postérieurs); on constate alors soit une légére
hyperesthésie précoce, soit une anesthésie absolue tardive, tantot généralisce
(hystérique), tantot superposée anx zones d'analgésie et de thermo-anesthésie.
l,l"s troubles de la sensibilité a la pression, du sens musculaire, du sens sté-
réognostique, de la sensibilité osseuse, sont plus rares.

Topographie des troubles sensitifs. — Les troubles sensitifs occupent les
membres supérieurs et la moitié supérieure du trone surtout. Habituellement
I:il;.iiémux et symétriques, ils formeraient : pour certains anteurs, des seoments
A |-Illlil-!\\' perpendiculaires 4 axe des membres (gant, manche, veste); pour
Déjerine, au contraire, des bandes longitudinales paralleles aun trajet des trones
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nerveux, comme si des racines postérieures étaient détruites ou s'il existait
une lésion transverse de la moelle. Ces bandes anesthésiques oeccupent soit
les faces interne ou externe des membres, soit un membre entier, et méme
alors, les territoires, inégalement atleints, sont encore reconnaissables. A une
période avancée, cetfe anesthésie massive peut devenir absolue, mais son
origine radiculaire est encore indiquée sur ses limites inférieures et supé-
rieures.

Troubles vaso-moteurs et sécrétoires, hyperémies.— L’hyperémie active
(rougeurs et chaleurs locales brusques de la peau) est rare. L'hyperémie
passive du sacrum, des épaules, des trochanters, est tardive. La cyanose
des extrémités peut aboutir au syndrome de Raynaud.

Anémie. — La paleur et I'algidité sont une autre forme d’asphyxie locale.
On observe parfois un edéme dur des extrémités supérieures (edéme spinal) ;
la peau est, i ce niveau, épaisse, séche, lisse, froide, cyanosée, les doigts sont
fusiformes, la main (surtout le dos) est gonflée mais ne garde pas le godet;
c'est la main succulente, déformation propre a la syringomyélie pour Mari-
nesco, mais retrouvée par Déjerine dans la poliomyélite chronique, 'hémi-
plégie, les myopathies et due, selon lui, a la position déclive des mains, dans les
paralysies prolongées du membre supérieur. Un wdéme dur du pied avee peau
épaissie, lisse, cyanosée et froide, constitue le pied succulent. On peut con-
stater des troubles variables de la séerétion sudorale (hypéridrose ou
anidrose localisées) ou sébacée (peau seche, fendillée).

Troubles trophiques. a. Cutanés. — Des érythemes, de V'urticaire
suceedent aux irritations légeres (frolement, pression) ou surviennent sans
raison. Du zona apparait parfois, suivant des bandes longitudinales # topo-
graphie radiculaire . plus souvent, les régions insensibles deviennent le sioge
tY("I'III!”HII.‘Z hulleuses provoquées par les brilures répétées non pereues, ou
méme de plaies dont les ecicatrices épaisses et dures déforment plus ou moins
Pextrémité des doigls. Les pigmentations, les ecchymoses sous-cutanées, les
cicatrices chéloidiennes, les durillons, les maux perforants: |.II.\'Ilt’I'tl't'rI)lIEv,
Iatrophie, I'état fendillé des ongles sont encore a noter.

b. Troubles trophiques sous-cutanés. Panaris. — Le tissu cellu-
laire sous-cutané des doigts, de la main. des orteils, du pied, est sujet, dans
la syringomyélie, a des inflimmations et i des suppurations locales indolentes
et récidivantes; ces panaris peuvent entrainer la nécrose des tendons, des
phalangettes, suivie : de la lente ¢limination des séquestres, de cicatrisation
tardive et de mutilations. La distinction est difficile ou impossible avee le
panaris analgésique de Morvan, qui est peut-étre plus mutilant. Les pre-
miers panaris peuvent étre douloureux.

Gangrénes; escarres. — les escarres se forment aux points de pression,
a la phase cachectique. La maladie de Raynayd complique fréquemment la
syringomyélie, mais reste souvent a la phase syncopale, sans nécrobiose.

¢. Troubles trophiques articulaires et osseux. — (Ces troubles sonl
communs a la syringomyélie et au tabes.
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Arthropathies. — D’origine trophique, identiques a celles du tabes, sans
rougeur ni douleur, elles affectent la forme soit atrophique, soit hypertro-
phique, mais siegent a I'épaule, au coude, au poignet plutot qu'au genou;
au cou-de-pied, a la hanche ou a la machoire. Elles
peuvent étre multiples.

Troubles osseux. — On peut noter des exos-
toses, des ostéophytes, ou autrement |Qil|I'(l}lllil', la
raréfaction et le ramollissement du tissu osseux,
causes de fraclures spontanées, uniques ou mul-
tiples, indolores, plus communes aux membres su-
périeurs et chez 'homme, vite consolidées par un
cal exubérant. L'acromégalie peut coexister avec
la syringomyélie.

Deéformation du rachis. — Ce signe est fré-
quent, habituellement sous forme de cypho-sco-
liose; le corps est vouté, la téte est inclinée en
avant au imin[ que le menton vient toucher le ster-
num; les épaules font saillie en avant, le devant
du thorax s'aplatit: avee le temps, le tronc se
tasse et raccoureit: au début la compression radi-
culaire provoque des douleurs en ceinture. La cy-
pho-scoliose résulte de facteurs divers : atrophie
musculaire, contracture des muscles vertébraux,
troubles trophiques osseux et articulaires. On peut
aussi observer le thoraz en batean ou enfonce-
ment de la partie médiane antérieure du thorax,
entre les deux acromions d’une part, la fourchette
sternale et les attaches des quatriémes et cinquiémes
cartilages costaux de Iautre. ringomydlie. (D'aprés Hallion.)

Symptéomes bulbaires. — Les nerfs craniens, les plus inférieurs sur-
tout, et le sympathique cervical peuvent étre touchés par la sy!'ih;nrn.\'(‘lh‘.

Grand hypoglosse. — La syringomyélie peut provoquer une hémiatrophie
linguale identique a celle du tabes. La langue est en croissant. animée de
contractions vermiculaires: ses réactions l"lm'{l‘izllws sont affaiblies.

Nerf vago-spinal. — On constate parfois une paralysie du voile du palais
el du pharyna, habituellement unilatérale, souvent associée i de la paralysie
laryngée; elle est tardive et se révele par les troubles de déglutition habi-
tuels. La paralysie laryngée, également unilatérale, i marche lente et pro-
aressive, est relativement précoce; coincidant plutot avee les amyotrophies a

début scapulo-humeéral ; la corde vocale correspondante est atrophiée; la voiz

est nasonnée ou bitonale, les erises laryngées sont trés rares.
_Glosso-pharyngien. — L agueusie occupe quelquefois toute la langue,
ailleurs sa moitié¢ latérale ou antérieure; il arrive que le gont soit conserve
ponr un seul ordre de sensations (améres, salées ou sucrées). Des vomisse-
ments ou des nausées peuvent ressortir 2 un trouble du méme nerf,
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Facial. — La paralysie faciale, unilatérale, plus rarement double, s’ob-
serve, lantot limitée au facial inférieur, tantot totale, avec atrophie muscu-
laire et contractions fibrillaires.

Trijumeau. — Son domaine présente des troubles sensitifs identiques a
coux du trone et des membres; sa branche motrice est généralement respectée.

Acoustique. — Les bruits d’oreille et les vertiges sont plus fréquents que
la surdité.

Sympathique cervical. — Ses troubles sont souvent précoces, du coté du
membre le plus atrophié;-la fente palpébrale est diminuée, le globe oculaire
vétracté ; la pupille, contractée, réagit pourtant i la lumiére et a la conver-
sence. La peau de la face est plus rouge el plus chaude du coté paralysé.

Hémi-atrophie faciale. — Portant, surtout sur le squelette, elle se traduit
par aplatissement et Peffacement du coté alrophié.

Troubles oculaires. — Troubles moteurs. — Le nystagmus s’ob-
serve moins que des secousses nystagmiformes, ala limite extréme du regard.
Des paralysies oculaires surviennent quelquefois (de la VI® paire surtoul:
p:u'zll‘\'sit-s dissociées ou associées plus rares), passageres d’abord, !mis per-
manentes.

Troubles visuels. — L'élranglement papillaire peut se rencontrer:
Fatrophie oplique est possible, mais rave. Le rélrécissement du champ visuel
est quelquefois constaté; plus marqué pour le verl, il ressortit souvent a une

hystérie associce.

Réflexes. — Réflexes cutanés. — Les réflexes plantaire, abdominal,
erémastérien, commencent par étre exagéreés, puis disparaissent.

Réflexes tendineux. — Aux membres supérieurs, a moins d’atrophie
extréme des museles correspondants, les réflexes sont plutot exagérés, parti-
culibrement dans une forme spasmodique de la s}i‘iug'nru_ﬂ“!iv qui preéte
5 confusion avee la sclérose latérale amyotrophique. Ils le sont aussi aux
membres inférieurs ; le réflexe patellaire peut pourtant étre aboli d'un coté,
quoique exagéré de Iautre. Le clonus du pied est fréquent.

Troubles sphinctériens. — Troubles vésicaux. — Peu communs el
tardifs. ils consistent : soit en parésie de la vessie exigeant des efforts de
miction; soit en paralysie du sphincter, avec tonicité vésicale intacte ou
exagérée, ce qui entraine Pincontinence ; soit en contracture du sphincter
el paralysie wésicale. cause de rétention. La sensibilité vésicale est souvent
affaiblie: il en résulte la perte du besoin d'uriner el quelquefois une cystile
indolente. La polyurie ou la glycosurie sont rares.

Troubles intestinaux. — La paralysie de linlestin et de la paroi abdo-
minale (constipation) est fréquente pendant toute la maladie. La paralysie
du sphincter anal {incontinence des foces) appartient a la phase ultime.

Troubles génitaux. — On conslate quelquefois Paménorrhée chez Ia
femme et 'impuissance chez 'homme (quelquefois passagére). La sensibililé
testiculaire est souvent diminuée ou abolie.

SEMIOLOGIE DES MENINGES RACHIDIENNES ET DE LA MOELLE, 195

Evolution. — Le début, tres lent (mois, années), se [ait par 'atrophie
thll*t'llfilil‘l', I'anesthésie ou la scoliose. Le malade [Il‘.l'(lll.‘iil“-l‘-l u'a 1-1[ u‘r'[iudi‘
d'n'-{;'tl; ou fl_.ir|1|mlmu‘v fonctionnelle. 11 est des eas & marche Ic-mllilmlw n'u{;
l(_J"i't‘sSI\"(". d’autres sont coupés de longues rémissions et méme de |‘|"0|'t‘~'~‘|'(flll"
ailleurs la maladie procéde par poussées ou par ictus ;‘l]m]:h-('lil'(':rnw: | 1 hmm:-
souvent tres tardive, reconnait des causes variables : pyéloné 1]1;'?’1(-" ~|<~11'
(.i:mfa-, accidents bulbaires, cachexie nerveuse, ou. bien |1]1;s .-amn'lwm inflolr'l{iu—t
intercurrente : fievre typhoide, pneumonie, érysipele, l.llhl".l'l‘llfn\'r“, [a ;
aomyélie réduisant la résistance aux inhw[i(:ms.‘ L
: .Fonnesi — Diagnostic. La forme classique est constituée par les
éléments suivants : atrophie musculaire Aran-Duchenne, dissociation wlil;'f' >
('."|_‘1|u<~'(~.nliust'. exagération des réflexes aux membres i||['(-1'it-m"~' Il‘m‘ml:{ :"(.
phiques; le diagnostic en est aisé. Mais les formes frustes suni -(.mmlm'i‘]‘-(.j”‘

I. Amyotrophie au premier plan. — (ette forme simule le -fr e A '.nl:-
Duchenne dont elle ne différe que par la dissociation syringomyélic ‘|}r’- |I J'l!'”
souvent 4 une bande longeant la face interne du bras et d: f"|.\"ml[-]:t"-t~ I'Iilll"'
(lt'lf.\ derniers doigls de la main, Elle préte a confusion :1\['(’1" |(-\'l;r‘3r(' "fl'i
toxicues ou mnfectieuses limitées (leur topographie est E}:"l'iplu‘l'iln uu{' .?]t'iflé:
|‘n’m aussi se llih’li‘”llltj[' cemme la myopathie irﬁf'nplzqu /;.i'm,-:ws.m'if' |||J1‘i ~':¢~r{1
IL.Z?:.:_‘(__‘ du reste, par I'absence de troubles sensitils et de contractions fibril-

En .ay.lm;n]il_\"nlnu qn'[ .tls.‘hflfl‘ par les membres inférieurs, peut en imposer
Hf'IJHIIIlI[I;‘ mmuug,rrrm!_f,w'h'/r_‘ ou une compressiton de la moelle. L analyse Viln
) '}(\-lit_l.:::llllt-lllli:‘:‘.:ll:::vi.dlll. , de Ia topographie des atrophies, des troubles sen-

1. AIr_ayotrophie avec contractures. — La syringomyélie. est susceptil
en H.t‘l‘zlr‘-lullllllllt la contracture des quatre membres e'r[ des .!1' : I.l : b LP!{ it

¢ | : : 't des troubles bulbaires
d h!llfl_lli‘l la sclérose latérale amyotrophique qui s'en sépare, pourl: b
sa rapide généralisation ef I'isILc";_va'ilit'- de I sensibilité. i

Il‘!.. Gontracture des quatre membres au premier plan. — Les membres
Tupvru'nll’s snt.llll(_‘t:mlr:lviul':"s en flexion, parfois avee la main de /;.i.'-f‘r!i]rl‘.rl:;f*)ilr:!h
es membres inférieurs en extension. La confusi SEA S ST :
en Z}!ﬂ-f’/rr(’.\' (peu ou pas de troubles sunsJ{liIf::l:l-:::']f"]u{ I‘i di(t.'r":’rl: ]'”":‘"f I”' -""/f‘r‘"“'f’
cale hg/jm,-,’rr;[_)hiqw_'; celte derniere erreur .n'{‘\I mﬂw'ilh! : . '( !'!'ml‘rf”p o
prédicateur existe, ef, dans ces cas, il v a <v.'|’int‘fm|i\\':-'l' : ‘ b -

1V. Troubles trophiques longtem' s il«;oI'h ’ I.l,(”m..“m”'(ml"'
forme rappelle la lepre avec laguelle ?x : i !PIBdQI_HUlaI'ltS. e
L e \-(,nl\ilirq d-ll..[i‘.\(_ltl.|l_l lidentifier (Zambaco). |
GprE prosen ; s sensitils d’origine et de topogr
coincidant avec des névromes; les réflexes y )
aux membres inférieurs: les mutilations v .

par

a
aphie névritique,
sont normaux, diminués oun abolis
sont plus graves, e 2 se dé
par le masque lépreua. | est cependant des ('{:RI clil'llili)lf‘fli‘f;;|lrll'e”l] HP df'”””“"
lfil_umlrrrh'r* de Morvan est, suivant les auteurs it-i(‘l'l}-|' s ‘-“’“ S
myélie ou attribuée & une névrite toxique inf'e(ll‘irum-\ : ll-.I!‘
topographie des troubles sensitifé v est m'-;'rit' s @ l}"”“. N
pas la sensibilité tactile. e

ficile.
avee la syringo-
reuse |f|:1is. la
anesthésie ne 1':‘:&1111.[:1:_5
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9k h

éralite étendue a toute la hauteur

i i ilatérale. — L unilal ut
V. Syrmgomyehe unilatérale R s

i “atrophie sculaire
de la moelle est exceptionnelle et I'atrophie muscu :
C 7} s ! i
i g e superieur. 2
¢ , sur le membre superi : o L
I‘““l“m““ iations morbides. — La syringomyeélie peut se lmmml] ‘m‘(
r ociatl . Tk el Ve s+ de Romberz
e  trahit alors par les signes d Argyll Robertson et tlt- l. o,
‘ oy 1 5t t « b « ] ' \ : ) g : i
o iabml“lllll de celui de Westphal. On la voit ailleurs coincider a
absence de .

i ie générale, | slite, Vépt-
s la maladie de Basedow, la paralysie générale, la myélite, 'é}
a -

Phystérie,
lepsie et la chorée.

E N-DUCHENNE)
XVII POLIOMYEL!TE ANTERIEURE CHRONIOQUE (ARA

I ‘ ar une faiblesse et une
lle. cette maladie se trahit peu a peu par unt |.(‘llh!(‘\‘?l i
A 5 : it : £ ; ; :
ectement de atrophie musculaire. {_nl”[; cl, & ]|
i i ; ar les petits musecles de la main : le
graphie toujours radiculaire, débute par les .iul|t.~ m \ proche le premier
i 1 abducteur du pouce est d’abord frappé, ce qui rapj e P

iy - e v ’ N ey 1 ) >
mflj wpien du second; pus vient le tour de Imiu‘mh.m’ du i,,, lll.l'l,l-t.\-
atacarpie g > PEES Tt L i R Srngcasrlan =
1m ‘tl ent complet de I'éminence thénar; et celui di s inten e
T : ux) = bientot 'éminence hypothénar aussi s atroj :

Exceptionne |
maladresse relevant di

sion des espaces interosse AR
Fonetionnellement, on rnus.tilt:\ : la I(\lm'.l. e
Iextension foreée des premieres sur les ¢ acar| l. |..\. i
: le I'abduction du pouce et de | vr;n'h‘mv‘n  des OIREE o
5 es fléchisseurs des doigts el fin

es deux dernieéres phalanges et
la disparition de I’ad-

duction, : ; e
\ Pavant-bras, 'atrophie commence pal ‘
par les radiaux ; quand les extenseurs sont pris,
: » » inerte. ; g L
e lml“};" le brachial antérieur, le deltoide et le triceps s .1IIIF
bras, le biceps, e : = 0 tlo bim e B

7 v hord d':ffl yorte de la flexion et de I'extension Ih, 'avant |>m-i !
N 1 puis les muscles de la ceinture scapulaire.

la main décharnée (main de

]Ihil. : e
[ s Lebindon b hI‘!hl. lette de I'épaule se devine sous la peau.
. inerte et le squelette de L'ep: s
.as pend alors inerte et le sq 6 deliopauts, leout e
P 11‘"'{ I ¢, Iatrophie frappe : la moitié inférieure du f}rr!r}t,r!l-l l :
o - | xr > " mtetle, e graie
lu bord spinal de I'omoplate); les pectorauz, le grand 1rfcu£{ % n'{-{hi\_
e ; 1 - dénrimes) . 1 fois les flechis-
lfi L. le rhomboide (espaces intercostaux de primes); quelgue -i- t "
L s sur le sternum).
e tl ctenseurs de la téte et du cou (le menton tombe sur le
: 'S e es e ik 8 O b ; . 5 P ; i
e Javiculaire du (rapéze est finalement seul épargné. Le | _
; s 3 3 i ! "
i { les fléehisseurs du trone, les muscles spinaux

1 qaite les extenseurs e | .
envahit ensuite les extens deong, bRl NS

3 3 waphie arement
ot abdominaux (incurvation du rachis), raremer
{
asphvxie). ; S e ikl a pais
o ¢ inférieurs, quoique plus rare, I'atrophie est pe ssib y
e ”"[‘f . il ied sur la jambe ct de la cuisse sur le bassin.
ahord les fléchisseurs du pied surla ) B,
L BLE “'U 5 i l ndrome bulbaire appartenant en propre
La face est toujours indemne, le syndr :
i 70 clérose lnts ale amvotrophique. AT
. ldll'l S 'i "11"' Nest pas ricourense. Les muscles sonl
Quoique habituelle, la symétrie st .

M ais inéealement atteinls. : ]
symetriquement, mais mega ; s . <
‘“.‘“"l“] [ se faire par les muscles de la ceinture scapulaire (fo2

3 3 s h o ! : I -
gy ' du poignel et des doigts, par les

rale) ar les extenseurs
scapulo-humérale), pa les ex

D B S ‘erie 3 2UX ). Il [H ” as,
s l("\ (1“ frone (rare) ou (Ii'“" Illlthi'( b ] |Ill(||f|l|h \lllﬂ.lt!ll\_) I L
I scles . . 3
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I'atrophie revet une topographie toujours purement radiculaire. La fonetion
du musele ne faiblit qu'en raison dirccte de son atrophie et ne s'évanouit
quavee ses derniéres lihres.

Les muscles en voie d’atrophie sont asques et animés de contractions
fibrillaires spontanées qu'exagérent les excitations cutances et le froid. I est
rare que les membres atteints soient lo siege de douleurs ou de fourmille-
ments. Habituellement les sensibilités subjective et objective sont absolument
normales, ce qui est capital pour le diagnostic.

Les véflexes tendineua sont affaiblis ou abolis, jamais exagérés. 1 n’y a
Jamais trace de contracture. Les sphincters sont toujours indemnes. La dimi-
nution de Pexcitabilité laradique est progressive et parallele a I'atrophie.
La réaction de dégénérescence apparait graduellement, plus souvent partielle
que ftotale.

On constate parfois : la sclérodermie en plaques, I'ede

'me dur de la main
(main succulente).

Evolution, — La marche est trés lente, chaque membre est
par muscle; la durée totale est de 10 a 20 ans;
sont exceptionnels. La mort résulte rarement de |
pirateurs, hien plus souvent d’une affecti
tout). Des rémissions, des temps darrét

atteint musele
les cas rapides (18 mois)
‘atrophie des muscles res-
on intercurrente (tuberculose sur-
sont possibles.

Diagnostic. — I atrophic musculaire du type Aran-Duchenne est
mune a mainte affection médullaire,
tous ces cas elle est symptomatique et s
divers signes. On la rencontre dans la
aigué fébrile, marche spéciale)

ol
périphérique, ou myopathique. Dans
e distingue de la forme essentielle par
paralysie spinale infantile (phase
, dans celle de Padulte; dans Ia myopathie
atrophique progressive (début facial dans Ienfance. hypertrophies, absence
de contractions fibrillaires et de DR): dans Vatrophie type Charcot-Marie
(troubles sensitifs, début par les extrémités des membres); dans la syringo-
myélie (sensibilité dissociée, cyphoseoliose, réflexes exagéreés) : dans Uhémato-
myélie (début brusque, dissociation sensitive, troubloes pupillaires); dans la
selérose latérale amyotrophique (marche rapide, parésie, réflexes exagérés,
contractures, troubles bulbaires): dans Ia paralysie radiculairve totale ou
inférieure du plezus brachial (cause, unilatéralité, :
dans la lépre nerveuse (sensibilits dissociée, lépromes sur les trones nerveux,
troubles trophiques); dans les névrifes infectieuses ou loxiques (paralysies,
troubles sensitifs, douleur a la pression des museles et des nerfs. DR plus
Ou moins marquée) ; dans la maladie de Morvan (froubles sensitifs, panaris
analgésiques) ; dans les arthropathies (atrophies irréguliéres et limitées), Lo
type scapulo-huméral doit étre distingué de la forme juvénile de Erb - celle-ci
e comporte pas de contractions fibrillaires; In DR v esl rare; certains
muscles y sont hypertrophiés; atrophie y est plus I!]LH‘('III{",L! aux extrémiles
des muscles qu’au centre.

troubles pupillaires) ;




