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circonvolulions de la zone motrice dans les hémisphéres cépé-
braux.

Il résulte également des recherches de Kojewnikoff et de
MM. Charcol et Marie que les allérations de la seléroze lalérale
amvolrophigue peuvenl s'élendre & la capsule inlerne el méme
aux ecireonvolutions molrices de I'encéphale, Pallération des eip-
convolutions molrices est caractérisée par latrophie des grandes
cellules pvramidales de ces circonvelutions,

La selérose latérale amvolrophique intéresse done finalement
le sysléme moleur loul entier depuis les grandes eellules de la
zone molrice de 'encéphale jusqu'aux cellules des cornes anié-
rieures de la moelle et, par l'intermédiaire de ces derniéres, les
muscles enx-mémes.

S'il élait prouvé qu'il existe toujours dans la sclérose latérale
amyolrophique des allérations de la zone motrice du cerveau,
cela faciliterail beaucoup la compréhension de celte mvélite chro-
nique svslémalique qui rentrerail dans 'élude des .'l-;‘-'n--hw-
cences secondaires de la moelle; malheurevsement celle inter-
prétation est en désaccord avec la plupart des faits connus, qui
semblent démontrer que la selérose latérale amvolrophique prend
naissance dans la région cervicale de la moelle et que, quand
elle s'éléve jusqu'a 'encéphale, ¢'est par une marche ascendante
(Debove el Gombault).

Du edlé de la substance grise les lésions sonl i'I"“I]II(]l! i
celles de I';|l|n[1fllr‘ musculaire progressive, ¢ esl-f-dire qllin‘”v-
consistenl en une atrophie des grandes cellules nerveuses des
ornes anlérienres; celle altéralion prédomine presque toujours
dans la région cervicale, ce qui esl en rapporl avee la limitlation
de Fatrophie aux membres supérieurs. Dans le bulbe les novaux
de substance grise qui semblent continuer les cornes antéricures
de la moelle (novaux de I'hypoglosse, du spinal et du facial) sont
¢galement atrophiés,

Les faisceaux pyramidaux croisés sonl en rapport dans la
moelle avec les cellules des cornes antérieures: il est done facile
de comprendre pourquoi la selérose des cordons laléraux s'ac-
compagne presque loujours d'atrophie musculaire par suile des
altéralions secondaires dont les cornes antérieures sonl le siege;
es scléroses lalérales consécutives aux lésions de la l';l;ln-u{(‘
interne se compliquent quelquefois aussi de lésions des cornes
anlérieures el d'atrophie musculaire,

Les lésions des museles sant un pen difféirentes de celles ']"l"'“

observe dans Palrophie musculaire progressive, en ce sens que
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I'hyperplasie du lissu conjonelif est plus manifeste. Une lipoma-
tose interstitielle masque parfois 'atrophie des museles.

DirGnostie. — On s'explique difficilement que quelques auleurs
soutiennent encore 'identité de la sclérose lalérale amyotrophique
el de l'atrophie museulaire progressive, lanl les caractéres diffé-
rentiels de ces deux maladies sonl nombreux el précis @ dans
Patrophie musculaire progressive on n’observe ni parésie iniliale
des membres, ni contractures; les muscles sonl délruils les uns
aprés les autres, il 0’y a pas d'alrophie en masse comme dans la
selérose latérale; enfin I'atrophie musculaire progressive a une
marche lente, tandis que la sclérose des cordons latéraux évolue
assez rapidement.

La compression de la moelle cervicale peul donner lieu a des
symplomes analogues & ceux de la sclérose latérale; la myélite
transverse qui se produil alors se complique en ellel de sclé-
rose descendante des cordons latéraux et de contraclures des
membres; mais en général il n'y a pas dans ce cas de lésions
des eellules des cornes antérieures el par suile pas d'alrophie
musculaire.

Le pronostic esl rés grave; dans Lous les cas connus la mala-
die s'esl terminée par la mort.

On a ‘emplové sans succés les courants conlinus, les cauléri-
sations ponctuées le long du rachis, I'iodure de polassium, ele-
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TABES DORSAL SPASMODIQUE

Sous le nom de tabes dorsal spasmodique, M. Charcol a déeril
une variélé de myélite chronique caractérisée principalement par
la contracture en extension des membres inférieurs, variélé qui
avail élé entrevue déja par Ollivier (d’Angers) el par Erb.

Etiovocie. — Le tabes dorsal spasmodique s'observe surloul
entre trente el quarante ans, il parait élre un peu moins fréquent
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chez la femme que chez 'homme. L'action prolongée du froid
humide est invoquée dans plusieurs observalions,

Descriprion. — La symplomalologie est trés simple el par cely
méme elle contrasle avec celle des autres myélites chroniques:
loul ge réduil pour ainsi dire & une contracture des membres
inférieurs. Il existe d'abord un état pardlique des extrémilés
inférieures, les malades se plaignent de se fatiguer rapidement,
leurs pieds leur paraissent lourds et ils ont quelque peine & les
soulever pendant la marche. Bienlot des spasmes musculaires se
produisent sous forme d’accés, les membres inférieurs se rai-
dissent momenlanémenl, ou bien ils sonl pris, au moment od Jes
malades posenl les pieds i lerre, d’'un mouvement de L epidation.
lm_ peul provoquer celle trépidation en relevanl brusquement la
pointe du pied; mais celle maneuvre échoue dans les cas oi la
rigidilé esl trés considérable. La trépidation est parfois si mar-
quée dans les deux membres inférieurs, qu'il en résulle des crises
convulsives auxquelles on a donné & tort le nom d'épilepsie
spinale. La percussion du tendom rotulien donne lieu & des
réflexes exagérés (Erb).

La contracture s'accenlue de plus en plus el elle imprime & la
démarche des malades un caraclére spécial qui a ¢é1é parfaitement
décril par Ollivier (d'Angers) el par M. Charcol : « Les membres
inférieurs rigides dans loules leurs articulations, energiquemenl
appliqués I'un contre l'autre, ne se peuvent séparer qu'a la suile
d’efforls on les muscles qui s'insérent au bassin paraissenl jouer
le role principal el dans lesquels le trone se renverse en arridre.
Les pieds pendant ce temps ne se détachent qu'ia grand'peine du
sol auquel ils semblent fixés fortement, produisant dans leur
mouvemenl de progression un bruit de froltement, s'acerochant
au moindre obstacle, s'embarrassant souvenl I'un dans I'aulre.
]lﬁ sonl fréquemment, en oulre, agités par la trépidation qui peul
s élendre vers la racine du membre el imprimer méme, parfois,
au corps loul enlier une sorte de vibration. Le malade progresse
ainsi aidé d'une canne ou de béquilles, lenlement, péniblemenl.
Mais lallure, toutefois, esl assez lerme, el, lrail imporiant &
t't"l-'\'a'r. conlrairement & ce qui aurait lieu dans l'ataxie, elle
nest en rien modifiée par I'occlusion des yeux » (Charcot, Leg,
sur les maladies du systeme nervema, 1, 1. ‘p. 281). :

Il arrive un moment oii la marche devient impossible; lorsque
les malades sont assis, les jambes au lieu de
absolument rigides dans I'extension el
genoux sonl serrés 'un contre 'autre, of lorsqu’on réussil &

s¢ fléchir reslend
dans l'addoction, les

TABES DORSAL SPASMODIQUE. 505

introduire une main enire eux, elle est prise comme dans un
ressorl. Les pieds sonl dans la position du pied bol varus
équin.,

[l n'y a chez ces malades aucun trouble de la sensibilité; la
miclion et la défécation s'exéculent réguliérement; la miction est
seulement génée chez la femme par le rapprochement des cuisses.
Il n'y a pas de tendance a la formalion d’eschares, les muscles
ne s'atrophient pas; enfin le sens génilal n'esl pas alleinl comme
chez les alaxiques.

Cet élat peul rester slationnaire pendant assez longlemps :
lanlot la contracture se limile aux membres inférieurs el la mort
arrive par suile de complicalions, telles que la tuberculose pul-
monaire; lanldl la maladie s'élend, mais toujours d'une facon
lardive, aux membres supérieurs el aux muscles de I'abdomen.
Il se produit un état parélique des mains, les doigls se fléchissent
involonlairement dans la paume de la main, puis la conlracture
devient permanente el s’élend au poignel, au coude el a 'épaule;
les membres supérieurs rigides sonl alors appliqués plus ou
moins forlement sur les colés du trone. La trépidation s'observe
plus rarement el d'une fagon bien moins nelle aux membres
supérieurs qu'aux membres inférieurs.

Lorsque les masses sacro-lombaires el les muscles de I'abdo-
men se prennent, il se produil une ensellure, le venlre esl proé-
minent el dur @ la pression.

La marche du tabes spasmodique esl progressive mais irés
lente; il n’est pas rare de voir des malades qui en sonl alleinis
depuis dix ou quinze ans.

Anatomie pathologique. — D'aprés Charcot, la lésion du labes
spasmodique serait une sclérose primitive des cordons laléraux,
Les quelques autopsies qui onl élé praliquees jusqu'ici ne sont
pas favorables a la doctrine qui fait du tabes spasmodique une
entité morbide distinete des autres espéces de scléroses. Dans
plusieurs cas ou le diagnostic de tabes spasmodique avail été
porté, 'aulopsie a révélé les lésions de la sclérose en plaques.

L'existence du labes spasmodique en lant qu'enlilé morbide, a
¢lé conleslée par Riklin, Leyden, Ballet, Popoff, Raymond. Ray-
mond ne trouve & relenir que sepl cas de sclérose latérale primi-
live parmi les observalions publiées jusqu'ici, encore ces fails
sont-ils pour la plupart sujels a discussion.

DiagrosTic. — Le tabes spasmodique est facile & dislinguer de
I'ataxie locomotrice, les troubles de la molililé ne sont pas précé-
dés ici par des douleurs fulgurantes, les symplémes céphaliques
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font défant: & la |,'-[‘1-n|e' d'élat, les dillérences ne sonl pas moins
grandes entre les deux maladies; ataxique marche diflicilement,
parce qu'il ne peut pas coordonner les mouvemenls necessaires
i la loeomotion: chez 'homme alleint de tabes spasmodique, la
difficulté de la marche résulte de la rigidité des membres infé-
pieurs el de la détormation des pieds qui ne reposent plus que
sur la pointle. Chez les alaxiques on ne peal provoquer ni la lré-
mulation des pieds, ni les réflexes tendineux exagérés. Labsence
de troubles de la sensibilité, de désordres de la miction el de la
délfécation, linlégrité du sens génilal, le peu de lendance aux
troubles (rophiques sonl encore des caracleres différentiels
imporiants,

Le tabes spasmodique peul élre confondu surloul avee les
aulres formes de myelile ¢l onque qu & 004 Ompagnd nl de con-
tracture, el ici le clinicien rencontre assez souvenl de séricuses
difficultés : d'une facon générale on peul dire que le labes spas-
modique se caraclérise surloul par la monolonie des phénomeénes
morbides auxquels il donne lieu (Charcot) : il ne s‘accompagne
ni de troubles de la sensibilité comme la myélile chronique trans-
verse sponlanée ou par compression, ni d'atrophie comme la
sclérose latérale amyotrophique, ni de symplomes céphaliques
comme la sclérose en plagues. Lorsque la sclérose en plaques
n‘occupe que les cordons latéraux de la moelle, il est trés diflicile
de la distinguer du tabes spasmodique, il est méme possible que
le tabes spasmodique ne soit qu'une forme spinale de la sclérose
en plaques.

Les contractures hysiériques surviennenl brusquement, elles
s'accompagnent dautres symplomes hyslériques : allaques con-
vulsives, hémianesthésie, sensibililé ovarienne, ele.

Le promostic esl grave, en ce sens que la maladie ne rétrocéde
pas et qu'elle donne lieu au bout de quelques années & une impo-
tence presque absolue, mais la vie des malades n'est pas immé-
dialement menacée; le labes spasmodique a, comme nous I'avons
dit, une marche lente, el le plus souvenl la morl est le
fait, non de la myélile elle-méme, mais de maladies inler-
currenles,

TrarmeMesT, — On conseillera, comme dans Pataxie locomo-
trice, I'emploi des courants conlinus et de I'hydrothérapie. Le
bromure de polassium & haute dose diminue la trépidation et les
contractures, mais ses effels ne persistent pas. Dans un cas ou la

maladie était récente, Erb prétend avoir obtenu la guérison pai
la galvanothérapie.
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ATROPHIE MUSCULAIRE PROGRESSIVE

La découverle de I'atrophie musculaire progressive apparlient
a Duchenne (de Boulogne) qui dans son Traité de 'électrisation
localisee, en a donné une description magistrale ; Aran, Cruveil-
hier el Troussean onl contribué & fuire connaitre les caracléres
cliniques de la maladie; enfin les recherches anatomo-patholo-
giques de MM. Luvs, Charcol et Joffroy, Vulpian et Havem, onl
démoniré qu'il ne s'agissail pas d'une maladie primitive des
museles, comme 'avail eru d’abord Duchenne, ni d'une lésion des
racineg anlérieures de la moelle suivant opinion émise par
Cruveilhier, mais d'une myeélite chronique systemaligue des cornes
anterieures, caraclérisée principalement par 'alrophie des
grandes cellules nerveuses diles cellules molrices.

Dans ces derniéres années, on a publié un cerlain nombre de
fails qui tendent & démontrer que l'atrophie musculaire peul élre
d'origine périphérique et résuller soil de névriles chroniques
mulliples sans alléralions de la moelle, soit d’'une altération pri-
milive des muscles (myopathie alrophique progressive); nous
¢tudierons plus tard cetle derniére affection quand nous nous
occuperons des maladies du sysltéme museculaire.

Erioi061e. — L'atrophie musculaire progressive s'allaque prin-
cipalement aux adultes ; on l'observe cependant quelquefois chez
les enfants, el chez eux la maladie a une évolution un peu diffé-
rente de celle qu'elle présente chez I'adulte. L'hérédilé joue un
rolé assez imporfant. Les faligues musculaires exagérées sonl
une des causes les mieux démonlrées; en général, I'atrophie
commence par les groupes de muscles qui ont di fournir la plus
grande somme de lravail. Quelques fails démontrent qu'une né-
vrite ascendante peul élre le poinl de départ de 'atrophie muscu-
laire progressive. On a vu aussi quelquefois 'alrophie muscu-
laire progressive se développer chez desindividus gui longlemps
auparavanl avaient é1é alleints de paralysie infantile (myélite anle-
rieure aigué). On congoit facilement que la sclérose des cornes

M -
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antérieures, qui est la lésion de la paralysie infantile, puisse de-
venir le point de départ de la myélile anlérieure chronique systé-
matique qui caractérise I'alrophie musculaire progressive an
point de vue analomique.

Description, — L'atrophie musculaire progressive a au débul
Papparence d'une affection locale, d'une paralysie de tel oun tel
muscle appartenant presque toujours aux membres supérieurs;
les malades se plaignent de ne plus pouvoir exéculer cerlains
mouvemenls ou du moins de ne les exéculer qu'avec une grande
difficulté; il n'y a ni figvre, ni malaise général, ni douleur d'an-
cune sorle. Lorsque le muscle atleint esl superficiel, I'atrophie
sé caraclérise netlement par la diminulion ou la disparition du
reliel musculaire; on conslale de plus, si 'atrophie n'est pas
compléle. que le muscle peut encore se contracler soil volonlai-
remenl, £0il sous 'influence de I'électricilé, seulement les conlrac-
lions sonl d’autant plus faibles que le nombre des fibres saines
esl moins considérable; en un mot, le phénoméne primilif esl
'atrophie; la paralysie esl secondaire ou pluldl elle n'existe a
aucun moment, car un muscle delruit n'est pas un muscle
paralyse.

L'irrégularité avec laquelle se produil I'atrophie des muscles
est un des principaux caracléres de la maladie; tandis que I'atro-
phie dans la sclérose lalérale amvolrophique, par exemple, porle
a la fois sur lous les muscles d'un membre, ici on trouve souvenl
un muscle atrophié an milieu de muscles sains ; bien plus, alro-
phie n’alleint parfois que quelques faisceaux d'un muscle, en
respeclant les faisceaux voisins.

Les muscles en voie d'atrophie présentent souvent des contrac-
tions fibrillaires; la peau qui les recouvre esl soulevée comme
par des fils qui se lendraienl, puis se relicheraient au-dessous
d'elle; plus rarement ces confractions onl l'apparence de
mouvemenls vermiculaires; il ne faul pas leur atllribuer une
impnri.un'c1 exagérée, car elles ne sonl pas conslanles dans
Falrophie museculaire et on peul les renconlrer dans d'autres
afleclions, voire méme chez des sujels parfaitement sains.

Les déformations et les désordres fonctionnels varient nalu-
rellement avec les muscles atrophiés. Les déformalions tiennent
d'une part a la disparition des masses musculaires, d’autre parl
a la prédominance d’aclion des anlagonistes des muscles alro-
phiés. La disparition des muscles est d'autant plus choquante
pour I'wil de I'observateur, qu'il ne s’agit pas d’'une atrophie en
masse el que les muscles voisins de celui qui a disparu ont con-
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servé leur reliel normal ; mais l'inspection n'est pas toujours
suflisante : une couche graisseuse abondante dissimule quelque-
fois Falrophie musculaire, el d'autre part cerlains museles pro-
fonds, dont I'importance fonctionnelle n'est pas trés grande,
peuvent disparaitre sans produire de déformation appréciable a
I'wil el sans que les malades eux-mémes s'en apercoivent. Il
importe donc d’employer I'électricité pour s'assurer de Iexis-
lence des muscles : si I'atrophie est peu avancée, ils se con-
traclent, mais faiblement; si elle est compléte, on n'oblient
aucune conlraction.

Il est impossible de passer en revue toules les déformations,
tous les désordres fonclionnels qui peuvent &tre la suite de
I'atrophie musculaire progressive, car chaque muscle peul éire
alteinl isolément el chaque muscle a une aclion spéciale ; heu-
reusement pour le nosographe, la maladie se localise presque
loujours, a ses débuls du moins, dans les mémes muscles, et ce
sont nalurellement les caracléres cliniques dudébut qu'il importe
le plus de connaitre afin d'arriver rapidement au diagnostic.

Dans I'immense majorité des cas, I'alrophie musculaire pro-
gressive débule par les muscles des membres supérieurs, et plus
spécialemenl par les pelits muscles des mains. Les muscles de
I'éminence thénar s’atrophient les premiers, le relief normal est
remplacé par un méplat; par suite de la disparition du courl
abducteur du pouce, le premier mélacarpien se rapproche du
deuxiéme, les muscles de I'éminence thénar el les interosseux
sonl affeclés ensuile. L'alrophie des interosseux palmaires a pour
effel de donner a la main la forme dile en griffe; le mécanisme
de celle déformalion trés caracléristique a été bien étudié par
Duchenne (de Boulogne). Les inlerosseux sonl fléchisseurs des
premiéres phalanges et exlenseurs des deux derniéres; il en
résulte que, ces muscles étant détruils, I'action de leurs antago-
nistes entraine I'extension des premiéres phalanges el la flexion
des deux derniéres. Les espaces intermélacarpiens sont déprimés ;
quand tous les muscles fléchisseurs el exlenseurs des doigls sonl
atteinls, la main prend une forme cadavérique (Duchenne), les
avanl-bras sont comme desséchés.

L'atrophie, d’abord unilatérale, ne tarde pas & gagner les
muscles du colé opposé ; les mémes muscles sont ordinairement
pris aux deux membres.

’armi les muscles du bras et de I'épaule, le biceps, le brachial
antérieur, le deltoide sont en général atteinls de bonne heure,
tandis que le triceps brachial ne se prend qu'en dernier lieu; la
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lli‘l‘:llillllll du lli!‘l'[ﬁ el du delloide a pour effiel Ii'v‘lll[\t"n'ill'l' les
mouvements de flexion de 'avani-bras sur lé bras et ceux d'élé-
valion du bras, d'oi une géne fonctionnelle trés considérable,
qui équivanl presque 4 la paralysie compléte du membre supé-
rieur; 'absence des reliefs normaux du deltoide el du lm'('pn
donne avx membres un aspect toul a fail earacleristique.

|]I1"|l|llt'\ muscles du Lrone sonl preésque l"'lj"llf" i‘ll"'l'l“'." en
méme lemps que ceux des membres supérienrs, la portion infé-
vieure du trapéze esl alleinle une des premiéres; il en résulle
que le bord spinal de 'omoplale esl plus ¢loigné de la ligne
médiane du cOlé malade que du cole sain, el que le moignon de
I'épaule esl abaissé ; la portion claviculaire du lrapéze esl au
conlraire, dans la plupart des cas, 'ullimum moriens des muscles
du trone.

L'atrophie s'élend progressivement aux pecloraux, aux grands
dorsaux, aux rhomboides, aux angulaires des omoplales, aux
exlenseurs el aux fléchisseurs de la 1éle, aux sacro-spinaux, aux
grands dentelés, aux muscles de 'abdomen, enfin aux muscles
servanl a la respiralion.

L'alrophie des pecloraux, des grands dorsaux el des grands
denlelés donne & la poitrine un aspecl décharné lrés caracté-
ristique, surtoul lorsque les muscles voisins onl élé épargnés el
qu'ils servenl au contraste.

La disparilion des grands dentelés donne lieu & une géne dans
les mouvements d'élévation des bras el a une allitude vicieuse des
omoplales, qui ne sonl plus maintenues conire la paroi thora-
cique ; pendant les mouvements d'élévalion des bras, il se produil
de profondes dépressions entre les omoplates el la cage Lhora-
cique : c'esl I'exagéralion des scapule alale que I'on trouve chez
les phthisiques.

].‘illl‘llji]lir' des muscles de la nuque a pour consequence IEI
flexion permanente de la (&te.

La destruclion des muscles sacro-spinaux donne lien, comme
celle des muscles de la paroi abdominale a une incurvalion de la
colonne vertébrale ou lordose, qui a pour effel de lll‘]-|.'!l‘|‘l' le
cenlre de gravité el pour bul d'éviler les chules ; dans les cas ol
les extenseurs du lrone (sa ro-spinaux) font défaul, la ligne de
gravilé du trone conduite verticalement de la premiére apophyse

épineuse dorsale lombe en arriére du sacrum, landis que dans
les cas d'atrophie des muscles de la paroi antérieure de | abdo-
men celle ligne de gravilé lombe en avanl du sacrum (Duchenne).

L’alrophie du diaphragme entraine une dvspnée considérable;
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la voix est faible, la respiration trés courle, la moindre bronchite
suffit dans cet élal pour amener la morl. Lorsque les inler-
coslaux sont pris en méme temps que le diaphragme, la morl par
asphyxie esl inévilable; lorsqu’ils sont pris isolément, le dia-
phragme suffit & enteetenir la respiration qui présente le type
abdominal ; la parlie supérieure de la cage lhoracique ne se
dilate plus, la voix est faible, les malades ne peuvenl plus ni
chanler, ni erier, ni soufller avec force, La poilrine se retrécil
chez les sujels dont les intercostaux ne fonctionnent plus, elle
g'élargit au contraire a la suile de 'atrophie du diaphragme
(Duchenne).

Les muscles des membres inférieurs ne sonl presque jamais
alteints qu'a la période ullime de la maladie el bien longlemps
aprés que lalrophie des membres supérieurs a commenceé ; deux
fois seulement sur cenl cinguante-neuf cas, Duchenne a vu I'atro-
phie musculaire débuter par les membres infevieurs en allaquant
les museles fléchisseurs du pied sur la jambe.

Les muscles servant & la maslicalion, les abaisseurs de la
mdachoire en particulier, sont quelquefois atteinis par 'atrophie ;
les mouvemenis d'abaissemenl de la machoire inférieure de-
viennent difliciles ou impossibles, les malades porlent la michoire
inférienre en avant, probablement a l'aide des plérygoidiens, et
<'est dans l'intervalle laissé libre entre les denls supérieures el
les inférieures qu'ils parviennenl a faire pénétrer & grandpeine
des aliments liquides.

En général, il n'exislte chez les malades alleinls d’alrophie
musculaire progressive aucun trouble de la sensibililé. Cependant
Duchenne a nolé dans quelques cas une diminution de la sensi-
bililé culanée au niveau des parlies alrophiées.

Les altérations trophiques de la peau el des arliculations sonl
trés rares : un malade que I'un de nous a observé a la clinique
de Duchenne présentait des groupes de vésicules el un élal lisse
de la peau sur quelgues parlies des mains,

La température des membres s'abaisse lorsque l'alrophie a
délruit un cerlain nombre de muscles,

L'inlelligence resle inlacle jusqua la fin.

Il 'y a aucun trouble de la miction ni de la défécation.

La marche de l'atrophie musculaire est.en général Lrés lenle ;
dans des cas exceplionnels, la maladie arrive a sa période ullime
en moins de deux ans. L'atrophie peul s¢ limiter pendant dix ou
douze ans aux muscles de I'éminence thénar par exemple. Alors
méme qu'un grand nombre de muscles sont détruils, la vie n'est
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pas menacée lant que les muscles essenliels & 'acle respiraloire
gonl conservés : il est heureusement rare que le diaphragme et
les intercostaux soienl atteints les premiers,

L'atrophie musculaire progressive s'observe parfois chez les
enfants; elle débule en géndral enlre cing el sepl ans par I'alro-
phie des muscles de la fuce: V'orbiculaire des lévres se prend
tout d'abord et son défaul de conlractilité occasionne un épais-
gissemenl des lévres; la physionomie exprime I'hébélude au
repos ; pendant le rire, qui a un caraclére .\ﬂ.t‘du[lh.]lh', les joues
s'aplatissent ; I'articulation des labiales est difficile. Plus tard
'atrophie gagne les muscles des membres supérieurs, le trone el
en dernier lieu les membres inférieurs (Duchenne).

Eulenburg, Eichorsl, Hammond, Charcol ont publié dans ces
derniéres années un cerlain nombre de cas de paralysie museu-
laire alrophique de 'enfance, qui différent notablement des formes
classiques de 'atrophie musculaire el qui paraissenl conslituer
une variélé assez bien définie au poinl de vue clinique ; le nom
de paralysie juvénile atrophigue des exfrémités a élé proposé
pour désigner cette maladie.

Cetle paralysie alrophique des exirémilés débute presque tou-
jours dans l'enfance; elle alleinl souvent plusieurs membres
d’'une méme famille.

L’atrophie commence par les muscles des pieds et des jambes ;
les muscles du trone el de la face sonl en général épargnés,
Aprés un intervalle plus ou moins long, la paralysie atrophique
s'élend assez souvenl aux muscles des extrémilés supérieures.
Les muscles en voie d'alrophie présentent des contractions fibril-
laires, et les extrémités malades sont souvent le siége de troubles
vaso-moleurs,

ANATOMIE PATHOLOGIQUE. — On a placé lour & tour les lésions de
latrophie musculaire dans les muscles, dans les nerfs, dans les
racines anlérieures, enlin dansles cornes anlérieures de la moelle;
aujourd’hui il parail démontré que les altérations de la moelle
conslituent la lésion primilive, fondamenlale de I"atrophie muscu-
laire progressive, el que les lésions des racines anlérieures, des
nerfs el des muscles sont secondaires; il faut done renverser
I'ordre chronologique dans lequel ces allérations ont é1é décou-
verles el donner la premidre place a la lésion qui a é1é décrite en
dernier lieu, c'est-a-dire & la myélile des cornes anlérieures.

Sur les coupes de lamoelle fraiche provenant des sujets morls
d’alrophie musculaire progressive, on conslale parfois un élal
comme gélalineux des cornes anlérieures; le plus souvent 'exa-
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men hislologique révéle seul les altérations de la moelle, qui, &
I'wil nu, présenle des caractéres normaux. Cet examen montre ce
qui suil : les cornes antérieures se font remarquer par leur pau-
vrelé en grandes cellules nerveuses; celles des cellules motrices
qui n’ont pas complélement disparu ont perdu leurs prolonge-
menls, elles sonl devenues globuleuses, pelites, pigmentées, Dans
lintervalle des cellules la névroglie est épaissie, riche en noyaux

de nouvelle formation el les vaisseaux capillaires sonl dilatés.
L'inflammation prend-elle naissance dans les éléments nerveux
cux-mémes ou dans la névroglie? lei, comme pour la myélite
anlérieure aigué, les deux opinions peuvent se soutenir.

L'altéralion des cellules motrices n'exisle que dans les régions
de la moelle qui envoient des nerfs aux muscles atrophiés, ¢'est-
a-dire que, siles muscles des membres inférieurs ont é1é respectés,
on ne conslalera aucune lésion au niveau du renflement dorso-
lombaire ; sur une méme coupe de la moelle on trouve souvenl
des groupes de cellules intactes a coté de cellules profondément
allérées, ce qui concorde avec l'envahissement si irrégulier des
muscles.

Les cordons anlérieurs présentent assez souvent des traces de
sclérose sur le lrajel intra-médullaire des racines antérieures des
nerfs spinaux, el ces racines elles-mémes sonl atrophiées, réduites
i la moilié ou au tiers de leur volume normal, grisdtres. Celle
dégénérescence des racines anlérieures se poursuil quelquefois
assez loin dans les nerfs ; les nerfs phréniques en particulier sont
habituellement gréles et grisitres. Lorsqu'on étudie au microscope
les racines anlérieures ou les nerfs altérés, on conslate que les
lubes nerveux sont en beaucoup moins grand nombre qu’a I'étal
normal, et que le tissu conjonclif est au contraire beaucoup plus
abondant. Dans les tubes nerveux en voie d'alrophie, les cylindres
d’axe ont disparu, la myéline esl fragmentée, el il exisle une pro-
lifération des noyaux de la gaine, Ces altérations ont une grande
analogie avec celles qui se produisenl dans le boul périphérique
des nerfs coupés, et I'on est aulorisé a croire qu'elles sony de
méme nalure que ces derniéres; les expériences de Waller
démontrent en effet que les nerfs moteurs ont leurs centres tro-
phiques dans les cornes antérieures.

Les aulres parlies du systéme nerveux cérébro-spinal sont 4
I'élat sain, ainsi que le grand sympathique.

D’aprés les recherches de Debove, de Jofroy el de Leyden, a
colé de celle atrophie musculaire progressive d’origine centrale
due a une éphro-myélite systématique, 'il faudrait faire une place

L. et T, — Pathol, méd, L-=3
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aune aulre espéce datrophie musculaire progressive qui pre-
sente avee la premiére les plus grandes analogies cliniques, mais
-|||i s'en éloigne in‘illh‘nllp au poinl de vue analomique, car elle
est due @ des névriles parenchyvmaleuses généralisées sans allé-
ralion de la moelle,

Sur le cadavre les muscles dégénérés présenlent une ecolora-
tion rosée ou feuille morle, d'autant plus remarquable que des
muscles rouges normaux se trouvenl & eolé des museles malades;
souvenl méme l'allération ne porle que sur quelques faisceaux
des muscles; ondirait que des [ragments de muscles de grenouille
ou de poisson onl élé inlerposés aux muscles rouges de 'homme.

Les allérations hislologiques des muscles peuvenl se résumer
ainsi : les fibres musculaires diminuent de volume, les slries
tendenl & disparailre, puis le contenu des fibres devienl granuleux
ou granulo-graisseux; ce qui domine, ¢'esl atrophie simple des
fibres museunlaires; on observe parfois des traces de pi olifération
du tissu eonjonclil ou bien une lipomatose interstitielle, qui pen-
dant la vie masque en parlie Patrophie.

Diacxostic, — Le diagnostic dilférentiel avee les aulres variéleés
de myélites ne présenle pas de difficullés; on ne confondra
I'atrophie musculaire progressive ni avee la myélile antérieure
aigué, dont le début esl brusque, qui s'accompagne de fidvre el
dans laquelle une paralysie souvenl trés élendue est le symplome
initial; ni avec la paralysie spinale ascendanie, donl la marche
est !n-;l'lll‘nllp ]|1Il~' |‘.'l||ll||<, el dans la \3[nlﬂu!ll.’llul\':h‘ e I.I.-]II' e
les phénoménes paralyliques jouent le principal role. La sclérose
latérale amyotrophique avec I'élat parétique initial et les conltrae-
tures qui la caractérisent différe considérablement de Vatrophie
musculaire progressive; on trouve aussi dans la maniére dont se
produit Patrophie des muscles, dans les deux maladies, un signe
diagnostique important : chez les malades alleinls de sclérose
lalérale amyolrophique, il ¥ a une atrophie en masse des muscles
des membres supérieurs, landis que dans 'atrophie musculaire
progmessive la deslruction se produit avec une grande irrégu-
larité.

Les lésions de quelques nerfs donnent lieu & des atrophies
partielles et & des déformations qui ont fait eroire plus d'une fois
a l'exislence d'une atrophie musculaire progressive,

La compression du nerf cubital, par exemple, entraine la para-
Ivsie des interosseux et une déformation en griffe de la main ana-
logue & celle que produit I'atrophie musculaire progressive. La
paralysie du cubilal est assez souvent la suile de la compression
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de ce nerf; on la voil survenir chez les ouvriers qui oni loujours
le coude appuyé sur un corps dur, on bien chez des personnes
qui ont en d'anciennes fractures du conde ou de I'épilrochlée; il
existe en géneéral de la névrile, de la douleur, puis de I'anesthésie
dans les parties de la peau innervées par le cubital ; atrophie se
limile exactementaux muscles qui re¢oivent leurs nerfs du eubital
au-dessous de sa lésion : les muscles de I'épaule, du bras, ceux
de la main du colé oppogé, ele., sonl parfailement sains, Duchenne
fail remarquer de plus que, dans la griffe conséculive a la lésion
du eubital, les deux derniers doigls sonl plus erochus que les
premiers, landis que dans Patrophie musculaire progressive la
griffe est également prononecée pour tous les doigts. Les deux
premiers lombricaux élant innervés par le nerfl médian et avanl
une action analogue a celle des interosseux, on congoil que dans
la paralysie du nerf cubital la déformation soit moins grande
pour les deux premiers doigls que pour les derniers (Duchenne,
De Uélectris. local,, 3* édil,, p. 542. — Panas, De la paralysie du
nerf cubital, Acad. de méd., 13 féyrier 1877).

La paralysie alrophique ou rhumalismale atrophique du deltoide
peut aussi faire croire & I'existence de 'atrophie musculaire pro-
gressive; il suffit de rappeler que la paralysie alrophique du del-
toide s'accompagne de douleurs trés vives.,

Les déformalions des mains dans le rhumatisme arliculaire
chronique ont une grande analogie avec celles qui se produisent
sous l'influence de I'alrophie musculaire progressive, mais les
douleurs el les luméfactions arliculaires ne peuvenl pas laisser
de doule sur la véritable nature de la maladie.

Les paralysies saturnines portent spécialement sur les exten-
seurs des doigls, qui sont paralysés, nonalrophiés; la perte rapide
de la contractilité l'il'l'il'il]llr', les anlécédenls morbides des ma-
lades, leur profession, I'existence du liséré plombigue des gen-
cives, facililent du reste le diagnostic.

Certaines formes de lépre s’accompagnent d’une déformation en
griffe des mains (Duchenne). .

Le pronostic de I'atrophie musculaire progressive est trés grave;
les museles de la respiration finissenl loujours par étre envahis
el les malades succombent a I'asphyxie; mais, ainsi que nous
'avons déja dil, la marche de la maladie est le plus souvent trés
lente; 'atrophie peul se limiler pendant longlemps & un pelil
nombre de museles des membres supérieurs el subir des temps

d'arrét {rés prolongés dans son évolution progressive. Lorsque
I"atrophie a débulé i la suile de faligues, dans des muscles soumis
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anoslic esl meilleur que dans les cas ou

y un travail excessif, le pr eu 8 les
rence d'une prédisposition individuelle

alle se développe sous l'infl
assez souvenl hérédilaire (Duchenne). :
TRAITEMENT, — L'électricité constilue le principal agent théra-

peutique el le plus eflicace
on ne guérit pas la maladie, mais on

que l'on puisse opposer 4 I'atrophie

musculaire progressive; -
ralentit son évolution et l'on prolonge de beaucoup I'existence
des malades, : .

1l est bon d’emplover alternativement les courants inlerrompus
xcitent la vitalité des muscles el les courants continus qui

qui e
Jle. Duchenne a formuld les régles suivanles

agissenl sur la mot
pour la faradisation localisée des muscles : : 4,

{* Promener les rhéophores humides, aussi rapprochés 'un
de Vautre que possible, sur la surlace de chacun des muscles
malades, avec un courant d'induction & lension plus ou moins
grande, de maniére que l'excilation puisse atleindre lous les élé-
ments analomiques qui entrent dans la composilion de ces
muscles ;

2 Exciler en général modérément les muscles el appliquer un
courant & intermitlences éloignées;

9 Faradiser seulement ceux des muscles atrophiés qui répondent
encore & 'excitation électrique; parmi ces derniers, faradiser de

préférence ceux donl les fonclions sont le plus uliles a I'usage
des membres: enfin terminer chaque séance par la faradisalion
légére des muscles les plus importanis parmi ceux qui sonl mena-

cés par la marche envahissante de 'alrophie.

Les muscles complélement atrophiés ne se régéniérent pas;
mais, tant qu'il existe dans un muscle malade des laisceaux con-
tractiles, ces faisceaux peuvenl devenir le noyan d'aulres fais-
ceaux musculaires, dont le volume augmenle peu a peu sous I'in=
fluence de la faradisation localisée.

Le couranl continu sera appliqué sur la colonne verlébrale,
comme il a é1¢ dit a propos de 'ataxie locomolrice.

Si Batrophie musculaire esl survenue a la suile de fatigues, si
elle porte particuliérement sur cerlains muscles soumis, de par
la profession du malade, a un travail excessif, on prescrira le
repos ou un changement de profession.

On soumeltra les malades & un traitemenl général lonique el
reconstiluant.

o du sysl. masculaire (Arch. de méd., 1RG0
Ducexxg (de Boulo ch. do méd., 1853, — Du méme. De la physiologic de
mouvements. Paris, 37. — Du méme. Traité de Pélectrisation localisée, 3*
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1872, p. 486, — CRUVEILHIER. Sur la paralysie muse. progressive alrophique (Arch
de méd., 1853-1858). HERARD et Luys, Gaz, méd. de Paris, 4860, — VULPIAX
Union méd,, 863, — J. Simox, Art. Atrophie musc. progress., in Diction, de mdd.
¢t de chir, prat., 1800 DuséNiL, Nouveaux fails relatifs & la pathogénie de I's
phie muse. progress, (Gaz, hebd., 1867). — HAYEM. Note sur un cas d'atrophie muscu-
laire progress. avec ldsions de la moelle (Arch. de physiol,, 1807), = OLLIVIER. Des
atrophies muse,, th, d'agrég., Paris, 1809, — Cunancor et Jorrnoy, Deux cas d"atro-
phie muse. progressive avec lésions do la subst, grise et des faisceanx antéro-latéraux
(Arch, de physiol,, 1809). (CHARCOT. Nole sur un cas d'atrophie muse, spinale
protopathique (Arch, de physiol., 1875} BounceRET, Note sur quelques cas d'atro=-
phie muse. (Arch. de phys., 1876). — RosExruaL. Op. cit. — DEBOVE Note sur un
cas d'atrophie muse. protopathique (Progr. méd., 1878, p. 858). Jorrnoy. De la
néerite parenchym. spontande, géndralisée ou partielle (Arch, de physiol,, 1879). -
Tnousseau, Clinique méd., Te édit., 41882, — Laxpouzy et DEIERINE. De la myopa-
thie atrophique progressive (Rev. de méd., 1885). Cuancor et Manie. Sur use
forme particuliéro d'atrophie muscul. progress. (Rev. de méd., 1888). — JoFFROY
Méme sujet (Soc, des hdpit., 23 avril 1888). — P. Panisor. Pathogénic des alrophies
muse., th, d*agrég., Paris, 1880,

SCLEROSE EN PLAQUES

La selérose en plaques a été confondue pendant longtemps avec
d'autres maladies du sysléme nerveux, nolamment avec la para-
Ivsie agitante. Cruveilhier a figuré dans son magnifique Atlas les
lésions de la sclérose en plaques; a MM. Vulpian el Charcot
revient le mérite d’avoir tracé le tableau clinique de la maladie,
qui a pris définitivement place dans le cadre nosologique. La
thése d’Ordenstein (1868) et le mémoire publié en 1869 par
MM. Bourneville et Guérard ont beaucoup conlribué a faire con-
nailre la sclérose en plaques.

Les plaques de sclérose sonl quelquefois limitées & la moelle,
mais c'est la une exceplion assez rare; le plus souvent elles
occupent aussi 'encéphale, la protubérance el le bulbe: il s'agil
done, non d’une myélite simple, mais d’'une maladie des centres
nerveux; les symptomes spinaux ont du reste la premiére place
dans la plupart des cas.

EtioLoGie. — La sclérose en plaques débute de vingt & vingl-
cing ans; elle a été observée cependant chez des sujels dgés de
qualorze & seize ans; a partir de trente ans elle devient rare; sa
fréquence parait plus grande chez la femme que chez 'homme.
Le froid humide et les impressions tristes, les chagrins prolon-
gés, sont les circonstances étiologiques invoquées dans le plus
grand nombre des cas.

La sclérose en plaques s'observe assez souvent chez les enfanls
vers I'ige de trois & quatre ans. Les manifestations cliniques chez
les enfanls sont analogues i celles qui s’observent chez I'adulte.
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DEscripTION. — Les plaques de sclérose peuvent se dissémine
sur tous les points des cenires nerveux; on comprend done que
la symplomatologie de la maladie qui nous occupe 501l assez
variable ; suivant que les lésions se limitenl & 'encéphale ou & la
moellg, ou bien qu'elles envahissent a la fois I'encéphale et la
moelle, on a les formes cérébrale, spinale el cérébro-spinale
celte dernidre, élant de beaucoup la plus fréquente, doil servir
de type pour la description de la maladie,

l,';l!]}nl.l|-.-..-]|].-1|| des membres inférieurs ou seulement di I'an
d'eux est en général le premier phénoméne morbide accusé par
les malades ; la marche esl fatiganle, peu assurée, les faux pas

sont fréquents ;

»

il n'existe pas de troubles de la gensibilité, pas
d'anesthésie, pas de douleurs fulgurantes: quelques malades
accusent seulement une sensalion d'engourdissement el parfois
des fourmillements dans les membres paralysés.

La paralysie se produit le plus souvent d'une fagon lente ¢l
progressive; quelquefois elle augmente assez brusquement dans
I"'un des membres inférieurs ; il peut arriver aussi que I'élal des
malades gaméliore & ce point I]!l'|]< se croienl guérs [‘-'1l'|-'||1|| un
certain temps,

lL.a paraplégie est presque toujours incompléte. l.es membres
supérieurs ne sont généralement envahis qu'a une période assez
avancee,

Des symplomes c¢éphaliqgues peuvent marquer le débul de la
maladie comme dans I'ataxie locomolrice : parmi les plus fré-
quents il faul ciler : Vamblyopie, la diplopie el le nyslagmus.
L'amblyopie n'aboutit presque jamais 4 une cécité compléte el
'examen ophthalmoscopique révéle rarement une alrophie de la
papille analogue & celle des atlaxiques. Le nyslagmus est un
symplome important de la sclérose en plaques, car il s¢ ren-
contre environ dans la moitié des cas et il est exceptionnel dans
les aulres ||1§uhtu-.-. les yeux oscillent sans cesse de droile @
gauche el de gauche a droile; le mouvement s'exagére lorsque
les malades fixent attentivement un objet.

Il existe assez souvent des verliges; dans quelques cas ona

noté l'exialence de crises gasiriques, analogues a celles des
alaxiques,

Au bout d*un temps variable on voit apparaitre deux des sym-
plomes les plus caracléristiques de la sclérose en plaques : le
tremblement et Vembarras de la parole.

Les caractéres du tremblement mérilent de nous arréter.
Lorsque les malades sont couchés dans leur lit et au repos com-
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plet, on n'observe aucune irace de tremblement, les membres
sonl immobiles’; pour rendre apparent le désordre musculaire,
il suffit de faire exéculer un mouvement. On présenle, par
exemple, au malade un verre rempli d'eau a4 moilié et on lui
ordonne de le porter i ses lévres; dés que le malade s'esl emparé
du verre, son bras est pris d’'un tremblement rythmique dont les
oscillations deviennent d'aulant plus grandes que le verre
approche davanlage des lévres, si bien que I'eau est projetée ou
que le verre vient heurler les dents. Conlrairement & ce qui a
lieu chez les choréiques, qui ne sont pas mailres de leurs mouve-
ments el qui portent a leur oreille ou a leur front une cuiller ow
un verre destiné a leur bouche, la direction générale du mouve-
ment persiste chez les malades atleinls de sclérose en plagques.
Le tremblement, si manifesle lorsqu’il s’agit de mouvemenis um
peu élendus, est au contraire nul ou peu marqué dans les mou-
vemenis d'une faible amplitude, tels que ceux que nécessile
'action d'éerire, d'effiler du linge, ete.

Le tremblement ne se limile pas aux membres supérieurs, il
s'élend aux membres inférieurs el aux muscles du trone el dw
cou; pendant la marche 'agilation esl générale ; le tremblement
peul méme persisier dans la Léle lorsque les malades sonl assis -
les muscles du trone el du cou sonl en effet & I'élal de conlrae-
lion dans cetle position, surtout si la léle ne repose pas sur um
oreiller ; pour oblenir le relichement musculaire complet, il est
nécessaire de faire coucher les malades. Sous linfluence de
I'émolion, le tremblement s'exagére assez souvenl,

L'embarras de la parole ressemble beaucoup & celui qu’or
observe dans la paralysie générale: la parole est lenle, trainante,

les mols sont comme scandés, il y a une pause enire chaque
syllabe el celles-ci sont prononcées lenlement » (Charcol, Legons
sur les mal. du syst. nerv., L. 1; p. 208). Cel embarras de la pa-—
role s’aggrave peu a peu el il arrive un moment ou les malades
onl beaucoup de peine a se faire comprendre.

Il n'existe, en général, & la période d'état, aucun trouble de
'intelligence ; les fonclions de la vessie el du reclum s’accom-—
plissent réguliérement, on ne voil se produire ni eschares na
alrophie musculaire.

Des contractures remplacent peu a peu les paralysies ; la rai-
deur des membres inférieurs est d’abord intermittente ;. elle se
produit sous forme d’acces, puis elle devient permanente; les
membres inférieurs sont dans 'extension et Padduction, les pieds
ont Iallitude du varus équin; la rigidité est telle que chez cer-




