924 MALADIES DU SYSTEME NERVEUX,

la folie, maladies dans lesquelles 'hérédité directe ou indirecte joue
un role considérable et ou son influence se fait souvent sentir dés
I'enfance. Toutes les manifestations de la dégénérescence nerveuse
sont essentiellement héréditaires, mais ce serait trop étendre la signi-
fication du mot : maladies familiales.

Nous nous bornerons a en citer quelques-unes qui rentrent jusqu’a
nouvel ordre dans les troubles fonctionnels dynamiques.

La chorée héréditaire d'[luntington est une maladie essenticlle-
ment familiale, mais qui ne se manifeste guére qu'a I'dge adulle on
dans la vieillesse.

Le paramyoclonus multiplex de Friedreich et les diverses
myoclonies (maladie des tics, géniospasme, chorée saltatoire,
chorée électrique), sonl souvent familiales ou se développent sur
un fterrain héréditaire. Unverricht (1) a publié deux observations de
paramyoclonus multiplex familial ; dans la premiére, quatre sceurs
et un frére, dans la seconde trois fréres étaient atteints de cetle
affection.

On a cité plusieurs cas de goitre exophtalmique familial ou héré-
ditaire chezles enfants. Jaccoud a va huit enfants de la méme géné-
ralion atteints de cette maladie, ainsi que cing enfants de I'un des
membres de la génération précédente.

Le tremblement héréditaire a été observé par Dana (2) dans
cinq générations successives oit il atteignit 95 personnes de la méme
famille. Eulenburg (3) raconte le fait d'un médecin alteint de

tremblement congénital, qui I'avait transmis sous une forme intensive
a sa fille, agée alors de six ans, et qui avait hérité lui-méme de
son grand-pére maternel.

MALADIE DE THOMSEN.

Nous décrirons avec un peu plus de détails une névrose essentiel-
lement familiale, la myotonie congénitale ou maladie de Thomsen.

Thomsen (4) a décrit le premier cette maladie, dont il était atteint,
ainsi que plus de vingt membres de sa famille. Erb (5) en rapporte
vingt-sept observations dans sa monographie de 1886. Depuis lors,
Siisskand (6) en a recueilli douze autres.

Celle affection peut atteindre pour la premiére fois plusieurs enfants
d'une méme génération ou bien est transmise par hérédité directe
d’une génération a I'autre, ou parfois en sautant une génération.

(1) Unverricht, Die Myoclonie, Leipzig, 1891, et Deufsche Zeitschr. fiir Ner-

venheilk., 1895, t. VII, p. 32.

(2) Dana, Amer. Journ. of med. Sc., oct, 1887.
Ther.

(4) Thomsen, Arch. fir Psych., 1876, t. VI, p. 702.

(5) Erb, Die Thomsen’sche Krankheitl., Leipzig, 1886.

(6) Siisskand, Zeilschr. fiir Elin. Med., 1894, t. XXV, p. 91
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(3) Bulenburg, art. Trevor, in Ziemssen's Handwdrlerbuch. der Spec. Path. u.
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Son gppamtnou dans_ le p.rc?mier age démontre, méme pour les cas
sporadiques, une prédisposition congénitale.

Les garcons sont pris trois fois plus souvent que les filles.

La myc_nonie, sympiome caractéristique de la maladie de Thom-
sen, consiste dans unspasme musculaire qui se produit au début des
mouvements volontaires et transforme la contraction en une con-
tracture Létanoide, qui diminue et cesse bientot si Pexercice muscu-
laire continue. Le phénoméne peut se produire pour tous les muscles
volontaires, mais il est surtoul, marqué aux exirémités; ainsi, on s’er-l
apergoif, a son détriment, en donnant la main 4 un malade aéteint de
cetle affection; le shake-hands traditionnel se transforme en une
poignée de la main de marbre du « Commandeur ». Au moment de
manger, I'enfant reste parfois quelques secondes la bouche ouverte ;
la premiére goutte d’eau avalée provoque un sentiment de cc}nsirici
tion dans le pharynx. Parfois, quand le malade ferme les yeux, il a
de la peine & les rouvrir. Au moment ot il étend la Jambe ViG'OL,lI’eUk
sement, il ne peut plus la fléchir pendant un instant ; debl.'él une
certaine raideur au début de la marche, qui disparait apres quelques
pas. C'est au moment du début de l'action musculaire ou du chan-
gement brusque de direction des mouvements que le spasme est le
plus accentué. Toute émotion ou Impression brusque I'augmente
¢galement ; ainsi Thomsen raconte que lorsqu'il était & I'école ot qu'il
e‘nten_dait sonner la cloche de rentrée des classes pendant la récréa-
tion, il étail cloué sur place par une raideur musculaire généralisée
et tombail par terre. :

L'examen révéle chez ces malades une hypertrophie générale de
tou‘s _les muscles, dont la forme athlétique pourrait induire en erreur
el faire croire parfois & une paralysie pseudo-hypertrophique. Les
muscles ont a la palpation une consistance plu; grande qu'a I'état
normal. Leur irritabilité mécanique et électrique est augmentée ; Erb a
montré quele courant faradique ainsi quele courant galvanique,détep
mmc?nt des contractions musculaires, lentes, paresseuses qui peuvent
persister de cing & trente secondes apres la cessation du,courant.
aﬁ_];jﬁzfl?{:(l;suctlg ljate;11?;adlelde Thomsen est tOl.]jO‘IlI'S la méme ; cette

S ; ge le plus tendre et atteint son apogée 4 la
puberté : a partir de ce moment, elle reste stationnaire indéfiniment,

CHAPITRE XV
ECLAMPSIE,.

On dé
AiguE ot

1gne sous le nom d’éclampsie une névropathie essentielle
passagere, caraclérisée par des accés de convulsions par-
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tielles ou générales qui s'étendent toujours aux deux cotés du corpset
s’accompagnent d’une perte de connaissance plus ou moins compléte.

Quelques auleurs (J.-P. Franck, Hasse, etc.) ontdécrit 'éclampsie

sous le nom d’épilepsie aigué. Coette dénomination a sa raison d'étre
dans lidentité clinique de lattaque éclamptique et de lattaque
épileptique, ainsi que dans la physiologie pathologique de l'acces
convulsif, qui parait étre la méme dans les deux cas ; elle mériterait
done d’étre conservée, si elle n'était pas formée de deux termes qui
gexcluent réciproquement ; I'épilepsie est une maladie sul generts
essenticllement chronique, redoutable par son incurabilité habituelle
et qui n'apparait presquc jamais avant l'age de cing ou six ans;
J'¢éclampsie au contraire est un accident éphémeére presque spécial -
aux premitres années de la vie et qui éclate sous Pinfluence des
causes les plus diverses.

Tous les auteurs qui se sont oceupés de pathologie infantile
emploient le mot d’éclampsie comme Synonyme des convulsions
essentielles de Uenfance, par opposition aux convulsions symptoma-
tiques d'une lésion des centres nerveux. Ces derniéresont été décrites
plas haut & propos des maladies dont elles ne sont qu'un des sym-
ptomes. Reste une variété imporlante de convulsions, qui a 6été
raltachée par les uns a 'éclampsie, par les autres aux convulsions
symptomatiques ; ce sont les convulsions dites urémiques, qui sur-
viennent dans le cours d'une néphrite albumineuse. Nous croyons
que dans I'étal actuel de la science il n'est pas possible de les s¢parer
de I'éclampsie, telle que nous I’avons définie; d’une part, en effet,
elles en représentent le type clinique l¢ plus complet; d’autre part,
les lésions nerveuses centrales, auxquelles on les a rapportées, ne
sont pas constantes et ne sont peul-étre que secondaires.

Les convulsions ont été divisées en exlernes et en inlernes suivant
qu'elles frappent les muscles de la vie de relation ou les muscles de
la vie organique; cette division n’est point fondamentale ; nous ne
la suivrons que pour la commodité de la description. Ce chapitre sera
consacré aux convulsions externes ; les convulsions internes seront
déerites sous le nom de spasme de la glotte (voir le chapitre suivant).

ETIOLOGIE. — Causes prédisposantes. — Le jeune dge estde
toules les causes prédisposantes de I'éclampsie la plus aénérale el 1a
plus manifeste; les convulsions sont trés fréquentes dans les deux
premiéres annces; clles deviennent rares aprés cing ans et exception-
nelles apres sept ans. On a cherché l'explication de cette singuliére
disposition, soit dansla texlure plus délicate et la cohérence moindre
de la pulpe cérébrale chez les jeunes sujets, soit dans Daccroissement
rapide du cerveau dans les uatre premieres années de la vie.

Le role de I'hérédilé dans I'éclampsie parait peu considé
'on en défalque tous les cas qui se sont compliqués d'¢pilepsie dans

rable, si
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L'un de nous, M. D’Espine, a incriminé dans deux cas d’éclampsie

Faction toxique de la vapeur de charbon. Apres que lo lirage d'un
poéle eut ét¢ améliors, les convulsions ce

ssérent et ne se sont pas

reproduites depuis.
Les convulsions dites urém;
brightique. Elles survienne
la scarlatine;

ques sont toujours liées a 'albuminurie
nt chez les enfants surtout
elles sont parfois Ia premiére manifestation de la
néphrite albumineuse ef accompagnent 'apparition de I'cedéme, mais
le plus souvent elles éclatent entre la deuxiéme et Ia quatrieme
semaine a parlir du débul de P'anasarque (Rilliet). On les a aussi
signalées exceptionnellement chey les

nouveau-nés (Cahen, Parrot)
en dehors de la scarlatine.

a la snite de

DESCRIPTION, — L’attaque d’éclampsie éclate
ment; d’autres fois, elle est annoncée par quelques phénoménes pré-
curseurs; daprés Rilliet et Barthez, I'invasion brusque, sans pro-
dromes, serait la plus fréquente.

Prodromes. — Les prodromes sont tantot ¢loignés, tantot immeé-
dials. Parmi les premiers, qui peuvent précéder de plusieurs jours
I'apparition des convulsions, on a signalé I'insomnie, Iirascibilité ot
lassoupissement; parmi les seconds, les plus fréquents sont - une
agilation excessive, un pouls dur et vibrant, un visage effaré ct des
tressaillements pendant le sommeil qui réveillent Penfant en sursaut.

-Certains mouvements involontaires, rangés par quelques auleurs ay
nombre des prodromes, font en réalité déja partie de Pattaque ; tels
sont le rire sardonique di 4 la contraction spasmodique des commis-

sures labiales, et les mouvements de rotation du globe de I'eeil autour
de son axe.

parfois brusque-

Attaque. — Nous ne pouvons mieux fair
tableau dune attaque d’éclampsie infantile,
et Barthez

« Lorsque
naturel,

e que de reproduire le
tel qual'ont [racé Rilliet

Penfant est pris de convulsions,
devient fixe; I'eeil exprime la terreur,
globe oculaire est agité de
hautsonsla paupiére supér
fixe pour étre bientot ent
lantdt a gauche,
nonces,

le regard, qui était
puis rapidement le
mouvements saccadés qui le dirigent en
ieure; il redevient ensuite momentanément
rainé par des mouvements désor
tantot & droite; le str
Les pupilles sont tantot
iris est entiérement voilé
Napercoil plus que le blanc de 1
caracléristique et effrayant.
entrent en contraction, la f

donnés,
abisme est alors des plus pro-
dilatées, tantot conlractées, et
par la paupicre supéricure, on
‘eil, et le facies revél un aspect
En méme temps les muscles du visage
ace est grimacante, les commissures lirées
en dehors par des mouvements saccadés, produisent # chaque
Sécousse un bruit particulier, résultat du passage de lair dans
Lespéce d’entonnoir que forme le coin de la bouche; souvent des
D'Esrise et Prcor. — Mal. de I'enfance, 34

lorsque |
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labiales ; souvent méme,

dans les convulsions peu intenses, ces
muscles sont le siege exc

lusif des contractions involontaires. De ]a
face, les secousses s'élendent aux membres supérieurs;

vulsions d’intensité moyenne, elles se hor
fortement fléchis dans |
agité de mouvements
formes plus viole

dans les con-
nent aux doigts, qui sont
a paume de la main, ou & lavant-br
alternaltifs de flexion e
ntes, I'épaule est soulevée par des contractions
rythmiques. Les convulsions ne s’étendent aux extrémités inférieures
et au tronc que dans les grandes attaques. Quand 1

diminuent et disparaissent, elles suivent une marcl
telle sorte que les musele
nés les derniers par

as, qui est
t d’extension : dans les

es convulsions

1¢ rétrograde, de
s envahis les premiers sont abandon-
le spasme.

La grande contraction lonique,
lattaque dans I'épilepsie, m
se produit dans le cours
ments cloniques. Ce mé
disait Baumes, s'obserye surtout ¢
nés. Dans les cas ou Ia contractur
nuque ou doigts)
plomatique,

qui forme le premier stade de
anque souvent dans éclampsie ou bien

de lattaque en alternant avec les mouve-
lange de fon;

sme et de clonisme, comm
lans les convulsions des nouve
e persiste a
» 1l s’agit presque toujour

&
au-
pres Pattaque (machoire,
s d'une convulsion Sym-

IIn’y a pas d’éclampsie vraie sans perle de connaissance, mais co
phénomeéne est parfois incomplet et tres court; son existence n’est
pas toujours facile & constaler chey, les irés jeunes enfants, Ia sensi-
bilité au toucher et la yue paraissent plus complétement abolies que
l'onte, Tantot I'enfant revient a lui de suite aprés l’all:aquc, ne con-
servant qu'un peu de fatigu

e. et d'assoupissement, Lantst i reste
plongé dans le coma, ce qui esl toujours un signe facheux,
Les fonctions végél,

atives ne sont sérieusement enftrav
lorsque I'éclampsie est précédé

internes (Voir Spasme de
rature varie suiv.

ées que
e ou compliquée par des convulsions
la glotte). 1.’état du pouls et de la temp é-
ant la cause premiére des convulsions.

Marche. Terminaisons, La durée et Ia marche de lattaque
d*éclampsie varient considérablement suivant les
lesquelles celle-ci se produit. Tantst les cony
de quelques minutes, tan(ot il
qu'elles disparaissent, soit tout & coup, soit par degrés
parfois se prolonger pendant

courts intervalles de
Fasphyxie sont Je
avec le coma (cony

circonstances dans
ulsions cessent au bout
s'écoule des heures entiéres avant
; on les voit

Plusieurs jours de suite avec de trés
calme (Guersant et Blache

plus souvent partielles,
ulsions terminales).

). Les convulsions de
incomplétes et alternent
Les convulsions urémiques se
ar leur ‘violence, par la répétition subintrante des
: ¢ mal) et parle coma profond qui sucee
S1ons ou allerne avec elles.

Laltaque d’éclampsie est souvent sujv
plet ; habituellement, Jo relour 4 la s

font remarquer’ P
aceés (élat d de aux convul-

ie d'un rélablissement con-
anté se fait lentement.
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DIAGNO STIC Les convulsions sont toujours un symptom .
AGNO: . : ront dire re es parle
isti 1 frapp:s elles peuvent élre reconnu
St t si frappant qu’elles peu: L
caractéristique ¢ ; P oxes LS
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albuminurie brightique. A cef age, quand les convulsions se répétent .
sous forme d’accés irrégulicrement intermittents pendant des mois
ou méme des années, on peut exclure I'éclampsie; il s'agit alors
presque toujours de I'épilepsie essentielle ou symptomatique d'une
Iésion cérébrale.

2. L’état de la température du corps de I'enfanl est un guide pré-
cieux, soit pour le diagnostic, =oit pour le traitement & instituer.
Nous ne parlons ici que des convulsions initiales, qui éclatent au
milieu d'une bonne santé ; nous avons déja dit que celles qui sur-
viennent pendant le cours des maladies fébriles sont presque toujours
symptomatiques d'une lésion des centres nerveux, telles qu’une con-
gestion ou une inflammation intracranienne, et ne rentrent pas dans
I'éclampsie. Quand donc des convulsions primitives s’accom
d'une élévation considérable de la température et que le thermométre
marque 40° et au deld, elles annoncent en général linvasion dune
pneumonie franche, d'une fiévre éruptive, plus rarement d'un accés
de fiévre intermiltente, d’une amygdalite aigué, d'un érysipéle on
d'un phlegmon. La marche subséquente et les symplomes concomi-
tants indiqueront bientot & laquelle de ces maladies on a affaire.

Une seule maladie cérébrale pourrait stre confondue avec les con-
vulsions symptomatiques de la fisvre. Clest Ia méningite aigué
[ranche; elle s’annonce en effet également dés le début, chez les
jeunes enfants, par une tempéralure trés élevée et des convulsions :
mais alors la violence de celles-ci, leur répetition coup sur coup, leur
prédominance fréquente d'un seul coté, la concomilance
ptomes cérébraux, tels que les vomissements, 1
I'inégalilé des pupilles, et quelquefois la paralys
membres convulsés permettront d'établir le di

L’éclampsie des petits enfants peut étre a
mais I'élévation de |

pagnent

de sym-
a constipalion ou
ie consécutive des
agnostic de la maladie.
ccompagnée de fidvre,
a lempérature n’est jamais trés considérable.

La température est plutot abaissée dans les convulsions de I'uré-
mie ou dans celles qui succédent brusquement a une indigeslion
dans la seconde enfance.

3. Les urines devront étre examinées au point de yue de la présence
de Talbumine dans lous les cas de convulsions ; c'est le seul moyen
de se mettre a I'abri de toute chance d’erreur et de reconnaitre les
convulsions urémiques.

4. Le earactére des convulsions fournira souvent A Iui seul d
ments imy

es élé-
portants au diagnostic. A part le cas out elle est due &

Purémie, I'éclampsie infantilé revét rarement tous les caracléres dela
grande attaque d’épilepsie. Si les convulsions sont précédées d'une
aura bien caractérisée, si lattaque a débuté par un eri et une paleur
subite, si l'on peut distinguer nettement une période de conlraction
tonique, un stade de convulsions cloniques et un slade de coma avec
ronflenent, enfin, si P'enfant a de I'écume a la bouche et se mord la




