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À MES CAMARADES
L'intérêt de l’étude des gliomes de la protubérance est double. Intérêt théorique d’abord, car ilest souvent difficile de poser un diagnostic ferme de localisation et de nature. Cependant des signes bien étudiés doivent y conduire : le début insidieux, progressif, mais sans ordre chronologique précis dans l'apparition des symptômes, la précocité et l’intensité des signes de lésion en foyer, l'apparition tardive des signes du syndrome d'hypertension, la bilatéralité fréquente des symptômes.
Intérêt pratique d’autre part, car ces tumeurs généralement extensives et infiltrantes sont développées dans l’intérieur d’une zone cérébrale profondément située, dont les fonctions physiologiques ont une importance vitale. Pour ces raisons, elles ne peuvent à l’heure actuelle bénéficier des progrès récents de la neuro-chirurgie.
Aussi peut-on dire que le diagnostic fermement posé de néoformation intraprotubérantielle doit écarter complètement de l'esprit du médecin l’idée d’une intervention possible même exploratrice, qui peut avoir des conséquences immédiates fâcheuses comme le montre notre première observation.
Il est vrai que l’analyse de notre second cas que nous nous sommes contenté de voir évoluer, montre que la
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mort est chez de tels malades inéluctablement fatale dans un délai très bref.
Nous nous efforcerons, après avoir rapporté nos deux “observalions, en les rapprochant de celles qui furent antérieurement publiées, de dégager les pricipaux traits cliniques de celte affection, ce qui nous permettra de la différencier d’autres néoformations de la fosse postérieure, quielles ressortent nettement de la neuro-chirurgie : c’est-à-dire du groupe des ‘tumeurs dites de la ligne médiane, des tumeurs du cervelet, et surtout de celles de l’angle ponto-cérébelleux.
ÉTIOLOGIE — FRÉQUENCE
Les travaux et observations publiés mettent en évidence que par ordre de fréquence, dans les lésions de la protubérance, les tubercules sont les tumeurs de beaucoup les plus fréquentes. Ensuite viennent les gliomes. Les hémorragies sont plus rares que ces derniers.
Nous limiterons notre étude aux gliomes de la protubérance, groupant avec nos observations, celles de Raymond et Claude en 1908, celles de Alquier et Klarfeld, en 1911, celles de Horrax et celles de Buckley, en 1930, et d’autres dont nous donnons la bibliographie.
Les gliomes localisés à la protubérance sont peu fréquents en comparaison du nombre de ceux des autres parties de l’encéphale. Buckley, reprenant les statistiques du Peter Bent Hospital en 1929 relève sur 732 gliomes vérifiés de l’encéphale, 25 classés comme protubérantiels, mais 4 seulement sont vraiment limités à la protubérance.
Ces tumeurs se rencontrent chez des sujets jeunes ou en pleine activité. Sur 18 cas dans l’étude de Alquier et Klarfeld nous relevons en effet :
au-dessous de 10 ans. . . 7cas entre roet 30 ans. ; =. 6 entre 30 et o ans. . . À un cas seulement à 60 ans
Notre première observation concerne une malade de 27 ans, notre seconde un homme de 30 ans.
Dans aucun de ces cas nous n’avons pu trouver d’antécédents qui puissent justifier l’action souvent invoquée dans d’autres tumeurs, d’un traumatisme originel.
OBSERVATIONS
Obs. 1. — Sœur C... religieuse, 27 ans, de nationalité espagnole.
Bien portante quoique de santé fragile, la malade commence à se plaindre de malaises divers à partir du mois de juillet 1928 alors qu’elle se trouve encore en Espagne. Elle se plaint de faiblesse des jambes et d'une faligabilité plus grande à la suite de menus travaux. On attribue ces symptômes à l’anémie, ainsi que les maux de tête à prédominance occipitale dont la malade souffre de temps à autre.
Vers la fin de septembre 1928 la malade accuse une . démarche incertaine et titubante.
En novembre, elle présente une importante névralgie dans le territoire du trijumeau droit qui, ayant duré plusieurs jours et ayant élé prise pour une névralgie dentaire a entrainé l’avulsion de plusieurs dents de la mâchoire supérieure droite.
En décembre on voit apparaître par ordre chronologique, d’une manière progressive et sans fièvre :
1° Une surdité très nette de l'oreille droite ;
20 Une paralysie faciale droite complète de type péri-
pres
phérique portant à la fois sur la branche inférieure et la branche supérieure avec signe de Ch. Bell ;
3° Un strabisme convergent de l’œil droit par atteinte de la sixième paire ;
4° Une hémiparésie gauche de moyenne intensité.
La malade est vue en consultation par l’un de nous avec le D' Faucillon, le 16 janvier 1929.
A cette date l'examen neurologique révèle une hémiparésie gauche très nelle, avec diminution de la force musculaire surtout au niveau des segments distaux. Vivacilé marquée des réflexes tendineux des deux côtés, clonus du pied et extension bilatérale des orteils. II exisle au niveau du côlé gauche du corps des troubles de la sensibilité au chaud et au froid et un certain taux d’astéréognosie de la main gauche. On note en outre l'existence d’un syndrorne cérébelleux cinétique important avec dysmétrie, asynergie, adiadococinésie, hypotonie avec passivilé et abolition des réflexes de posture locaux type Foix et Thévenard, prédominant au niveau des membres supérieurs et cela principalement du côté droit. La marche est'très gênée, l'équilibre très instable et la malade a tendance à tomber en arrière vers la droite. La voix est monotone et légèrement scandée.
L'examen des paires craniennes révèle :
Du côté du V une abolition complète du réflexe cornéen du côté droit, une diminution du réflexe cornéen gauche, et une hypoesthésie dans le territoire trijiminal du côté droit ; :
Du côté du VI au strabisme interne de l'œil droit avec paralysie des mouvements associés vers la droite :
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Du côté du VII une paralysie faciale droite complète et flasque ;
Du côté du VIIT une surdité droite complète sans tin- -tements ni bourdonnements avec hypoacousie de l'oreille gauche et inexcitabilité calorique des deux labyrinthes.
Elle se plaint depuis quelques jours d’une céphalée postérieure avec douleur à la percussion de la partie droite de l’écaille de l’occipital. Pas de raideur de la nuque pas de crises d’opisthotonos, pas de signes de réactions méningées. Cependant quelques vomissements nocturnes et tendance nauséeuse diurne.
La radio du crâne et des rochers sè montre négative.
Le fond d'œil est normal : les pupilles égales réagissent bien à la lumière et à l’accommodation-convergence. Nystagmus vertical de large amplitude oscillatoire.
Aucun stigmate de syphilis, rien du point de vue pulmonaire.
La malade est revue le 25 janvier 1929. Atteinte de l'état général, la malade a maigri, la paralysie du côté gauche s’est accrue et il existe des phénomènes parétiques à droite. Les troubles de l’équilibre et le syndrome cérébelleux ont augmenté. Il est apparu des troubles de la déglutition et une accentuation des troubles phona- {oires.
Le 2 février 1929 dans l'hypothèse possible d’une tumeur de l’angle, exploration par le D' de Martel de Pangle ponto-cérébelleux du côté droit. Exploration négative. La malade décède dans l'après midi du jour de
l'opération.
EXAMEN ANATOMIQUE
Axe encéphalique,
Macroscopie.
Sur da coupe horizontale passant par la partie inférieure des pédoncules, on ne décèle absolument aucune lésion, si ce n’est une certaine dilatation de l’aqueduc de Sylvius.
. Sur la coupe horizontale passant par la partie supérieure de la protubérance on note le début du processus cancéreux dans la partie droite de la calotte exactement au niveau de la substance réticulée du pont (fig. r.
Sur la coupe passant par la partie moyenne de la protubérance la néoplasie franchit la ligne médiane et. envahit la partie postérieure de l’hémi-calotte. gauche. Se développant en arrière, elle fait saillie ‘dans la partie supérieure du quatrième ventricule, réduisant la cavité de ce dernier à une fente linéaire courbe à concavité tournée en avant. Elle comprime sans les détruire les noyaux de la huitième paire, les voies motrices et sensitives surtout à droite.
Sur une coupe plus basse passant par le sillon bulboprotubérantiel, la tumeur dont le point central paraît être la substance réticulée détruit le corps restiforme droit et remplit complètement l'étage bulbaire du quatrième ventricule. L’étage ventral du bulbe paraît respecté.
En sectionnant en arrière d’un trait vertical la substance cérébeileuse on voit la tumeur faire saillie comme uñe grosse noix dans la cavité ventriculaire,
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Histologiquement.
s’agit d’une variété de gliome : le spongioblastome unipolaire, présentant avec les colorations habituelles des placards nécrotiques donnant des aspects moirés.
Encéphale.
Il existe un taux moyen de dilatation ventriculaire portant à la fois sur les ventricules latéraux et sur le quatrième ventricule. On ne décèle en aucun point de l’encéphale ou de la moelle delésion macroscopiquement visible.
L'examen des différents viscères s’est montré négatif.
Obs. II. — F. Charles, italien âgé de 30 ans.
Est envoyé le 6 décembre 1929 dans le service de CI. Vincent à la Pitié par le D' Schiff-Wertheimer. Il vient de l'hôpital Henri Rousselle avec le diagnostic de tumeur cérébrale.
L'évolution de la maladie a été excessivement rapide puisque le début clinique paraîl remonter aux derniers jours du mois de septembre 1929. Le sujet, bien portant jusqu'alors, a commencé à présenter des sensations paresthésiques pénibles dans le membre supérieur droit sous forme de fourmillements et d’engourdissements principalement au niveau de la main et des doigts, sans aucune diminution de la force musculaire à ce niveau. Il se plaignait aussi de douleurs dans la région occipitale.
Puis sont apparus dans l’ordre chronologique cidessous et d’une manière hâtive :
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Une hémiparésie gauche ;
Des troubles de la coordination des mouvements surtout marqués à gauche ;
Une paralysie faciale droite ayant d’abord atteint le facial inférieur ;
Une paralysie des mouvements conjugués des yeux vers la droite ;
Et enfin des troubles du côté de la VIII paire caractérisés par une surdité droite avec tintements, par des vertiges et par des troubles de l’équilibre.
- La progression de ces phénomènes a été si rapide qu’à son entrée à la Pitié le 8 décembre, le malade peut à peine se tenir debout. |
L'examen neurologique détaillé pratiqué à cette date fatigue beaucoup le malade dont d'état général est très précaire. Il met d’abord en évidence une diminution très nette de la force musculaire du bras et de la jambe gauches avec exagération des réflexes tendineux et extension de l’orteil du même côté. A ces troubles moteurs se superposent, toujours sur l’hémicorps gauche, des perturbations sensitives importantes. Les paresthésies du début siégeant à droite ont cessé, mais il existe du point de vue objectif des troubles manifestes portant sur la sensibilité tactile et thermique (hypoesthésie au tact et à .la piqûre, interprétations erronées des sensations froides et chaudes) et surtout sur les sensibilités profondes avec perte du sens des attitudes et astéréognosie. Ces troubles sensitifs doivent expliquer dans une large mesure la notable incoordination des mouvements de ce côté du corps. On retrouve
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du côté droit quelques troubles très légers de la sensibilité tactile. Mais il existe surtout du côté gauche des signes non douteux de la série cérébelleuse (asynéergie, dysmétrie, tremblement intentionnel) mais les troubles de la série tonique sont absents.
La démarche est très pénible, ébrieuse, avec sensation de déséquilibre et dérobement des jambes. Le malade ne quittera d’ailleurs pas son lit durant tout son séjour à l'hôpital. ;
En ce qui concerne les paires craniennes, on note:
Du côté de la la sensibilité faciale une hypoesthésie daos le territoire du trijumeau droit avec abolition du réflexe cornéen droit et diminution du réflexe cornéen gauche ;
Du côté de la motricité faciale une importante paralysie droite du type périphérique ;
Du côté de la motricité des globes oculaires, on enregistre, outre un ptosis douteux à gauche (fente palpébrale gauche plus étroite que la droite) une paralysie des mouvements latéraux vers la gauche avec perte des mouvements automatico-réflexes ;
Du côté de la VIII paire, surdité droite, labyrinthe inexcitable à droite, très faiblement excitable à gauche par l'épreuve de Barany. Somme toute, pas de grande différence entre les deux côtés du point de vue de l'épreuve calorique.
L'examen des yeux pratiqué d’abord par Mme Schiff- Wertheimer puis quelques jours plus tard par le D: Hartmann met en évidence une hyperémie papillaire bilatérale, plus marquée de l’œil droit, sans aspect de
stase papillaire. Les pupilles sont déformées. Il existe une légère anisocorie D. G. Le réflexe photo-moteur existe mais lent surtout O. D. La réaction pupillaire à l’accommodation convergence est vive. La tension artérielle rétinienne: 35. On note un nystagmus vertical à grande amplitude, d'intensité variable. |
La ponction lombaire donne un liquide sans lymphocytes contenant o gr. 20 d’albumine avec réactions toutes négatives (Bordet-Wassermann, benjoin, Meinicke et réactions des globulines).
Pas de crises toniques ni syncopales.
Il n'existe aucun trouble mental, pas même d'obnubilation le malade est très préoccupé de son état.
Les radiographies du crâne sont négatives.
Le malade est mis aux lavements goutte à goutte de sulfate de magnésie pour diminuer la céphalée généralisée dont il se plaint, à prédominance toujours postérieure, dans la région de la nuque, qui est cependant souple, céphalée apparue vers le 1° novembre.
Dans les semaines qui suivent, les phénomènes paralytiques augmentent : du. côté des membres et du côté des nerfs craniens. On est en présence d’une véritable quadriplégie flasque et le malade ne peut plus remuer bras ni jambes. Il ne tarde pas à apparaître d’importants troubles de la déglutition et de la phonation. Le malade a peine à se faire comprendre, parlant d’une voix basse et monotone, et il ne peut plus avaler que quelques liquides par petites gorgées. Les réflexes vélopalatin et pharyngés sont abolis. Pas de nystagmus du voile. [l se cachectise progressivement et meurt d’inani-
EXAMEN ANATOMIQUE
Macroscopie.
Axe encéphalique.
Sur la coupe horizontale passant par le sillon bulboprotubérantiel, il n’exisie pas de lésion apparente, si ce n’est un certain taux de dilatation de l’aqueduc de Sylvius.
Le processus tumoral n'apparaît qu’au niveau de la partie toute supérieure de la protubérance.
Sur une coupe horizontale passant par le tiers supérieur de la protubérance l’infiltration gliomateuse rougeâtre atteint toute l’hémicalotte gauche, détruisant complètement toute la substance réticulée du pont et la région où passe le faisceau central de la calotte, refoulant en arrière et à gauche le pédoncule cérébelleux supérieur gauche, envahissant en dedans le faisceau longitudinal postérieur et le noyau réticulé, repoussant en avant le corps trapézoïde et le ruban de Reil médian. A ce niveau la lésion semble strictement unilatérale.
Sur une coupe horizontale passant par la partie moyenne de la protubérance la lésion franchit la ligne médiane et envahit aussi toute l’hémicalotte droite. Augmentant considérablement de volume elle commence à faire hernie dans l'étage protubérantiel du quatrième ventricule qu'elle remplit complètement. Elle est à ce niveau peu proliférante en avant et tout le pied de la calotte comprenant les faisceaux pyramidaux, les ru-
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bans de Reil médian et latéral, les fibres transversales des pédoncules cérébelleux moyens, les fibres d’émergence du trijumeau apparaît comprimé mais non détruit.
Sur une coupe horizontale passant par le sillon bulboprotubérantiel, il n’en va pas de même. La tumeur saille considérablement dans le quatrième ventricule dont la cavité est devenue virtuelle, s’enfonçant entre les deux pédoncules cérébelleux inférieurs, mais elle a nettement envahi tout l’étage antérieur de l’axe encéphalique dans lequel les différents faisceaux de conduction, soit moteurs, soit sensitifs ne peuvent plus être distingués, noyés dans une masse d'infiltration œdémateuse. Ces constatations anatomiques expliquent aisément les signes cliniques terminaux qui ont consisté en phénomènes quadriplégiques et phénomènes bulbaires.
L’infiltration gliomateuse s’arrète sur les coupes hori-
zontales passant par la partie moyenne du bulbe.
Histologiquement.
On esten présence d’une variété gliomateuse, le glioblastome multiforme. Il existe une très grosse participation vasculaire avec thrombose intravasculaire dans l’intérieur même de la tumeur. On rencontre de place en place d'importantes plages de nécrose intratumorale et de ci de là de petites hémorragies.
Le reste de l’encéphale est macroscopiquement normal. Rien au cervelet. Il existe un taux modéré de dilatation ventriculaire tant en ce qui concerne les ventricules latéraux que le 4° ventricule.
L’autopsie n’a rien révélé ailleurs.
Le début de la maladie qui frappe des adultes jeunes ou dans la force de l’âge, est ordinairement insidieux. Les premiers symptômes s'installent à bas bruit, mais d’une manière progressive, sans présenter les poussées évolutives suivies de rémission que l’on observe dans la sclérose en plaques.
Le neurologiste n’assiste généralement pas à ce début mais il puise dans l’interrogatoire minutieux du malade et de son entourage un symptôme de premier plan c’est l’absence d’ordre chronologique précis dans la date des différents symptômes que le malade accuse.
Une discordance frappe cependant dès l’abord : c’est la précocité et l’intensité des symptômes de lésion en foyer qui contraste avec l’apparition tardive du syndrome d’hypertension intra-cranienne qui reste souvent modéré durant une grande partie de l’évolution de la maladie.
La symptomatologie focale est faite d’une intrication de signes cordonaux et de signes nucléaires, que nous allons passer en revue en montrant l'importance de certains d’entre eux. Certains sont peut-être dus à une
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infiltration des organes voisins, mais nous insisterons surtout sur ceux qui apportent au syndrome constate sa note protubérantielle.
Parmi les signes cordonaux il est constant de noter des signes moteurs pyramidaux.
Ils peuvent être très légers consistant parfois en une simple hémiparésie, sans très grande diminution de la force musculaire avec simple vivacité des réflexes tendineux sans clonus ni signe de Babinski, si la lésion au début comprime peu le faisceau pyramidal (nos deux obs. Collins 1902, Alquier n° 97, 1911).
Si la lésion comprime énergiquement ou détruit ce dernier ils sont plus intenses, avec tous les signes classiques de la série pyramidale (notre obs. 2 à la période terminale).
Ils sont croisés, avec atteinte des membres et de la face du côté opposé à la lésion si celle-ci siège à la partie supérieure de la protubérance, au-dessus de l’entrecroisement du faisceau géniculé.
Mais le plus souvent la lésion siège au-dessous de l’entrecroisement du faisceau géniculé. Il en résulteune hémiplégie alterne du type Millard Gubler. |
Les troubles de la réflectivité tendineuse sont constants. Il est plus fréquent de constater une excitation (c’est le cas de nos deux obs.) qu’une abolition.
Les troubles de la sensibilité peuvent se manifester par des douleurs subjectives dans les membres, des four-
millements, des paresthésies, siégant surtout à l’extrémité des membres et principalement au membre supérieur.
Mais la constatation fréquente, bien que souvent tardive de troubles objectifs de la sensibilité a une plus grande importance car elle situe dans l’intérieur même de la protubérance le siège de la lésion qui interrompt les voies sensitives.
Il peut s’agir de troubles portant sur tous les modes de la sensibilité superficielle et profonde. |
Seule la constatation de troubles dissociés suivant le type syringomyélique (Brault et Vincent, Pierre Marie, Chatelin, Bouttier) a une valeur de localisation intraprotubérantielle. Les tumeurs du cervelet peuvent donner des troubles de la sensibilité portant sur la notion de position ou le sens stérénognostique. Cushing en a publié 2 cas. Récemment Roussy et Gabrielle Lévy viennent de nouveau d’attirer l'attention sur ces faits dans un mémoire de la Revue Neurologique, février 1930.
Lorsque la perturbation porte sur la sensibilité profonde il peut résulter un trouble dans la coordination des mouvements qui mérite le nom d’ataxie comme dans le tabès et qui est situé du côté des troubles moteurs et sensitifs.
Ces phénomènes ataxiques peuvent être confondus avec des phénomènes asynergiques d’origine cérébelleuse, et qui sont toujours du côlé opposé aux troubles moteurs et sensitifs. < CI. Vincent a attiré l'attention sur la confusion fré-
quente entre ces ordres de troubles et a montré que
c'était la raison pour laquelle les anciens auteurs soutenaient que dans les lésions de la protubérance, les phénomènes cérébelleux se voyaient tantôt d’un côté tantôt de l’autre,
Les troubles vaso-moteurs se présentent sous la forme de thermo ou de vaso-asymétrie et sont fréquemment associés aux troubles de la sensibilité à type syringomyélique. Comme dans les lésions du bulbe (Babinski) les troubles vaso-moteurs siègent du côté opposé à la lésion.
Dans le cortège des troubles cérébelleux qu’il faut, nous venons de le voir, bien dissocier des troubles ataxiques le syndrome cinétique et le syndrome statique ont une évolution d'intensité parallèle. Dans ce dernier on note d'importants troubles de l'équilibre, avec signe de Romberg, sensation de dérobement passager des jambes, latéropulsion, rétro-pulsion et impressions vertigineuses désagréables, qui clouent souvent le malade au lit davantage que les phénomènes parétiques proprement dits (Klarfeld et Lhermitte).
Les signes de la série cérébelleuse de Babinski : asynergie, dysmétrie et adiadococinésie s’observent du côté de la lésion, ils sont souvent bilatéraux, mais à prédominance unilatérale. Il en est de même de l'hypotonie et de la passivité.
Le tremblement intentionnel et la scansion de la parole ont été notés.
Mais un signe important qui semble manquer dans
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peu d'observations est le nystagmus. Il s’agit d’un nystagmus vertical à oscillations plus ou moins amples et d'intensité variable suivant les moments,
La paralysie latérale du regard (syndrome de Foville) en rapport vraisemblablement avec une lésion du faisceau longitudinal postérieur clôt la série de ces signes cordonaux. Cette atteinte des mouvements associés des yeux, très précieuse pour le diagnostic porte ordinairement sur le regard latéral du côté de la lésion, mais il n’est pas rare qu’elle soit bilatérale.
La présence des signes nucléaires régionaux, le plus souvent directs, apporte sa contribution au diagnostic, mais peut-être un peu moins importante que les précédents, du fait qu’on les rencontre dans les tumeurs de la ligne médiane avec compression et envahissement du plancher du quatrième ventricule.
L’atteinte du V se traduit de plusieurs façons qui peuvent coexister ou se manifester séparément,
D'une manière subjective par des douleurs continues ou paroxystiques dans le territoire périphérique du nerf et principalement dans sa branche maxillaire supérieure, comme ce fut le cas dans notre observation I.
D'une manière objective par des troubles hypoesthésiques ou même anesthésiques dans un côté de la face (obs. Sicard et Paraf) prédominant souvent au pourtour de l’œil et au niveau dela pommette pouvant s’accompagner quoique rarement de kératite neuroparalytique (Alquier et Klarfeld-Babinski).
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Elle se manifeste aussi par des troubles de la sensibilité carnéenne se décelant par la diminution ou labolition du réflexe cornéen.
Oppenheima attiréle premier l’attention sur cesymptôme qui a été signalé après lui par von Monakow et Bruno et à leur suite par de nombreux auteurs, entre autres Bar et Butlers en 1907. Cette anesthésie cornéenne peut d’abord être unilatérale puis devenir bilatérale. Elle peut exister à l’état isolé, se traduisant par une abolition du réflexe palpébral, du réflexe de clignement et persistance du réflexe lacrymal. Raymond et Claude ont insisté en 1908 sur sa valeur symplomatique.
Dans le cas où le noyau moteur du V est intéressé on peut voir survenir une atrophie du masséter et du temporal.
L’atteinte de la VI® paire se manifeste par du strabisme interne avec impossibilité de porter le globe oculaire dans l’angle externe de l'œil,
Mais il existe le plus souvent une paralysie du regard latéral du côté de la lésion (obs. Fontana Brault et Vincent Bollak). Cette atteinte des mouvements associés des yeux fait présupposer une lésion de la calotte lésant les fibres du faisceau longitudinal postérieur contenant les fibres d'union entre les noyaux de la IT et la VI paire.
Elle a une grosse importance pour le diagnostic, car elle indique presque à coup sûr une lésion protubérantielle.
L'observation rapportée par Bollak d’un malade pré-
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Sentant un gliome très limité de l’étage inférieur de la calotte de la protubérance, localisé à la région du noyau du VIe avec lésion du faisceau longitudinal post, est particulièrement démonstrative. Le diagnostic clinique fut fait sur une paralysie des VF et VII droits, une paralysie des mouvements de latéralité vers la droite, sans dévia- Lion, avec atteinte légère des mouvements de lat. vers la gauche, exagération des réflexes tendineux des deux côtés avec trépidation spinale intermittente. Il n’y avait pas au début de l’évolution très longue de troubles de la motilité, de la sensibilité superficielle, profonde, ni de signes cérébeileux.
Le facial semble être le nerf le plus souvent touché dans les tumeurs protubérantielles, il est lésé dans son _noyau ou dans ses fibres intra-protubérantielles. Aussi son alleinte du côté opposé à celle des membres donnet-elle sa physionomie habituelle à la plus fréquente des paralysies alternes, connue sous le nom de syndrome de Millard Gubler. Il s’agit le plus souvent d’une paralysie faciale complète avec atteinte simultanée des deux branches du nerf.
On a signalé des formes ressemblant à des paralysies centrales avec intégrité du facial supérieur, hyperexcitabilité faradique très prononcée des muscles et du nerf (Oppenheim, Babinski, Raymond), les auteurs ont pensé qu’il s’agissait d’une lésion supra-nucléaire.
La présence très rarement observée de troubles du goût dans les deux tiers antérieurs de la langue s’explique par une atteinte nucléaire concomitante des fibres
= 5 — gustatives du IX et indique une extension vers le bas du processus néoplasique.
L'atteinte du VIII fut déjà signalée par Gellé, sous le nom de syndrome acoustique alterne, par lésion du noyau de Deiters, ou du noyau triangulaire du vestibulaire.
Elle se traduit subjectivement soit par des tintements,. des sifflements, des bourdonnements de la baisse de Pacuité auditive ou de la surdité survenant brusquement soit d’une manière positive.
Il est rare, mais cela peut arriver — une fois sur buit dans la statistique de Horrax, — que les signes auriculaires soient les premiers en date, comme c’est la règle quand il s’agit d’une tumeur de l’acoustique, et c’est là un signe différentiel de valeur entre ces affec- . tions.
D'autre part, les épreuves instrumentales, et en particulier l'épreuve de Barany (injection de l'oreille par un courant d’eau froide) la plus commode à utiliser en clinique donne des résultats variables.
Dans notre cas 1, inexcitabilité des deux labyrinthes, dans notre cas 2, inexcitabilité de l’oreille sourde, très nette hypo-excitabilité de l'oreille qui entend. Dans le travail d'Horrax, la surdité était complète dans cinq cas, partielle dans trois cas. L'épreuve de Barany a été pratiquée sur 6 de ces malades, et la réaction calorique s’est montrée abolie trois fois des deux côtés, diminuée des deux côtés dans un cas, normale des deux côtés dans un cas, et abolie du côté de l'oreille sourde seulement
dt dans un cas. C’est là encore un point de différenciation important entre les tumeurs du pont et les tumeurs de l’acoustique, au cours desquelles l’abolition du réflexe
calorique du côté malade est pour ainsi dire la règle absolue.
Nous ne ferons que mentionner les troubles de la déglutition et de la phonation, qui sont ordinairement d'apparition tardive.
Il ne faut pas compter, pour étayer précocement le diagnostic, de néoplasies intra-protubérantielles sur les grands signes habituels de l'hypertension intra-cranienne. Les malades se plaignent bien de la têle, mais c'est une douleur postérieure, focale, non comparable aux grandes crises de céphalée gravatives et généra- _lisées de la distension ventriculaire.
La stase papillaire fait le plus souvent défaut, et ce fait, depuis longtemps mis en lumière par Oppenheim, puis par Raymond, se vérifie d'une façon quasi constante.
La ponction lombaire ne fournit aucun complément utile d’information, et les radiographies du crâne se montrent négalives.
La ventriculographie met en évidence une dilatation modérée et symétrique des ventricules cérébraux.
Les vomissements sont habituellement tardifs ou remplacés par des sensations nauséeuses.
Ce sont donc les signes de lésions en foyer, avec leur apparition insidieuse et leur évolution lente et progres- ‘sive, qui caractérisent celte affection.
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On comprend aisément qu’on puisse, en clinique, se trouver devant des groupements symptomatiques très variés suivant le siège de la tumeur, son extension en profondeur (pied ou calotte) en hauteur. L’infiltration ou la compression des régions nerveuses adjacentes (pédoncules, bulbe et cervelet) est d’ailleurs fréquente comme le montre un travail récent de Buckley. L’extension des lésions, très fréquente, permet de comprendre aisément la fréquence des signes bilatéraux.
Pour être complet, nous ferons rapidement ja description de ces différents syndromes classiques.
Si une lésion unilatérale occupe le pied de ia protubérance, on observe le syndrome décrit par Millard et Gubler en 1856. C’est le cas de notre observation 1.
L’'hémiplégie peut être totale, si la lésion est située audessus de la décussation du faisceau géniculé. Elle occupe la face et les membres du même côté et ne se distingue de l’hémiplégie capsulaire que par des troubles plus accentués de la parole, de l’anarthrie et une contraclure plus précoce et plus intense.
Le plus fréquemment l’hémiplégie est alterne, lorsque la lésion se produit au-dessous de l'entrecroisement du faisceau géniculé. C’est le syndrome de Millard-Gubler, essentiellement caractérisé par les symptômes suivants :
— paralysie centrale des membres du côté opposé à la lésion ; ;
— paralysie faciale totale périphérique, du côté de la lésion.
Mais la paralysie faciale peut s'accompagner de para-
lysies des nerfs craniens, dont les noyaux sont au voisinage du noyau du facial.
Lorsque la lésion siège dans la partie postérieure de la protubérance, on peut observer une paralysie directe de l’oculogyre et du facial décussés, avec paralysie des membres (syndrome de Foville protubérantiel inférieur), ou une paralysie directe de loculogyre décussé et croisée du facial et des membres (syndrome de Foville protubérantiel supérieur). Dans ces syndromes de la calotte, les troubles sensitifs objectifs et les troubles cérébelleux sont toujours très accentués.
Le syndrome protubérantiel supérieur de Raymond et CeStan, rare, est constitué par les signes suivants: du côté opposé à la lésion, troubles peu prononcés de la motilité volontaire. Tremblements, mouvements involontaires choréo-athétosiques, incoordination, ataxie, asynergie, dysarthrie. Troubles prononcés des sensibilités superficielle et profonde, avec sensations pénibles, fourmillements, picotement, perte du sens articulaire et stéréognostique.
Du côté de la lésion (le plus souvent) : paralysie des mouvements de latéralité des yeux ; cette paralysie du droit interne, d’un côté, et droit externe de l'autre, est due, pour Raymond et Cestan, à l’altéralion des filets d'association de la 3° et de la 6° paire.
Le syndrome de la calotte protubérantielle de P. Oulmont et Lévy-Valensi, consistent en: paralysie faciale du côté de la lésion, avec hémi-asynergie par atteinte du pédoncale cérébelleux et paralysie de l’hémi-oculo-moteur. Du côté opposé à la lésion, hémi-parésie des mem-
LEFRANÇOIS ô
nr
bres, par compression du faisceau pyramidal, hémiataxie, hémi-anesthésie par destruction du ruban de Reil.
ANATOMIE PATHOLOGIQUE
Nous suivrons dans ce court chapitre d'anatomie pathologique les études de Bailey et Cushing sur la classification des gliomes et le travail de Buckley sur les gliomes de la protubérance.
Nous avons déjà signalé leur rareté. Sur 1737 cas de tumeurs cérébrales diagnostiqués et vérifiés au Peter Bent Hospital, Buckley relève 732 gliomes, parmi lesquels 25 étaient classés comme protubérantiels. Mais 4 seulement se limitaient à la protubérance, la généralité englobant la protubérance, le sillon bulbo-protubérantiel, les pédoncules et le cervelet. Mais Buckley signale avec raison que ces chiffres n’ont pas une valeur absolue, car les malades chez lesquels le diagnostic de tumeur protubérantielle était fermement posé, n'ont pas été opérés, et dans la majorité de ces cas on n’a pas pu vérifier le siège de la tumeur ni sa nature. Parmi 782 cas non vérifiés, 28 élaient classés cliniquement comme tumeurs limitées à la protubérance.
Buckley décrit deux formes principales de gliomes : différentes par leurs conditions d'apparition, leur évo-
lution clinique et leur pronostic.
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Sur 732 deux cas de gliomes de l’encéphale, 102 étaient des glioblastomes multiformes; sur 25 Cas de tumeurs de la région protubérantielle, 10 appartenaient à cette classe, alors que le glioblastome multiforme de l’encéphale survenait en majorité chez des adultes, il est curieux de remarquer que ceux de la protubérance, 7 fois sur 10, ont été trouvés chez des enfants ou des adultes jeunes, 3 seulement chez des hommes de 25, 37 et 59 ans. |
Ils se caractérisent cliniquement par une évolution fatale très rapide, en moyenne de { mois (sur ces 10 cas, les chiffres extrêmes sont 1 mois et 7 mois). Notre malade n° 2 répondait à ce cas, il est décédé 6 mois après les premiers signes constatés de son affection. Buckley, sur ces 10 malades, signale que 4, pour lesquels on avait pu penser à une tumeur de l’anglo ponto-cérébelleux, sont morts à la suite d’une opération exploraratrice. Ce fait semble malheureusement constant et se vérifie dans notre observation 1.
Anatomiquement, ces tumeurs sont volumineuses, d’aspects variables en raison de la présence de larges zones de nécrose, d’hémorragie, et de leur transformation kystique habituelle. Elles ont une tendance rapidement envahissante, bien que généralement unilatérales, où à prédominance unilatérale. Elles atteignent les noyaux ou les fibres des IT, VI, VIF, VIII, comprimés par la tumeur ou étränglés par les branches de l'artère basilaire ; lenvabissement s’étend surtout aux pédoncules et au cervelet. Dans deux cas, il y avait envahissement profond et obstruction complète par le
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prolongement de la tumeur, du 4° ventricule. Il est en général impossible de trouver le point de départ du processus tumoral.Ces faits expliquent bien les constatations cliniques : les troubles moteurs oculaires, les troubles sensitifs, la paralysie faciale périphérique, les troubles pyramidaux et les troubles de la sensibilité des membres.
D'autre part, le refoulement fréquent du plancher du 4° ventricule explique bien les signes d’hypertension cranienne que l’on peut constater chez plusieurs malades et les phénomènes bulbaires terminaux que nous avons constatés dans notre observation 2. Du point de vue microcospique, ces tumeurs ne se distinguent pas des gli-blastomes multipolaires de l’encéphale.On ne trouve pas dans les lésions avancées de délimitation avec les tissus sains. La-tumeur se développe par infiltration rapide.
Dans la seconde catégorie des tumeurs, à une évolution plus lente, nous trouvons les spongioblastomes unipolaires et les astrocytomes fibrillaires et protoplasmiques, bien décrits par Bailey et Cushing. Notre premier cas est un spongioblasiome unipolaire.
Buckley relève, sur 732 tumeurs de l’encéphale, 34 qui correspondent à ce dernier type ; 5 sont limitées à la protubérance, du fait de cetle localisation, elles ne présentent aucun caraclère macroscopique ou microscopique particulier.
Ce sont toutes des tumeurs extensives, infiltrantes, dont l’évolution est assez lente (2 ans en moyenne), les chiffres extrêmes de ces 34 cas étant 4 mois et 4 ans. L'évolution a été plus rapide dans notre observation I,
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la mort étant survenue le 7° mois, à la suite d’une opération exploratrice. La même constatation doit être faite pour 2 des 5 malades de Buckley, pour lesquels on pensa à une tumeur de l’angle ponto-cérébelleux. Mais un autre fut opéré etsurvécut, un an il est vrai. Les astrocytomes fibrillaires se rencontrent surtout chez les enfants, tandis que les protoplasmiques sont plutôt le fait des adultes. Leur évolution est lente, de 6 mois à 4 ans, aussi les malades, les enfants surtout, sont-ils examinés tardivement, moins de 6 mois avant l'opération, lorsqu’elle à lieu, alors que le début remonte à plusieurs années. Il est intéressant de signaler que sur 9 cas d’astrocytomes protubérantiels vérifiés, k se présentaient en clinique comme des tumeurs de l’acoustique et motivèrent une intervention qui fut sim-
plement exploratrice.
EVOLUTION
Les observations cliniques et anatomo-pathologiques nous montrent que l’évolution est malheureusement très rapide : 4 mois pour les spongioblastomes multiformes, 6 mois à 2 ans en moyenne, pour les autres tumeurs.
Dans un seul cas, nous avons observé une survie d'un an après une opérationexploratrice. La constatation dans tous les autres cas des suiles malheureuses de cette intervention montre mieux le gros intérêt qu’il y a, dans descassouvent trèsdifficiles, de faire cliniquement le diagnostic de tumeursintra protubérantielles. Cependant, si l’ablation chirurgicale est impossible malgré 14 perfection toujours plus grande des techniques neuro-chirurgicales, en raison de l'extension et de l’infiltration des tumeurs et de leur situation profonde, dans un cas de Lucien Cornil en 1928, une régression importante des signes du syndrome de Millard Gubler a été obtenue par un traitement radiothérapique après trépanation
décompressive.
DIAGNOSTIC
Le développement clinique des accidents permet d’éliminer d’abord l’hypothèse. d’une hémorragie protubérantielle. Moins fréquentes que les hémorragies cérébrales, celles de la protubérance ne sont cependant pas rares. Les artérites aiguës ou chroniques en sont la cause habituelle. Les hémorragies peu abondantes siègent le plus souvent sur la ligne médiane, par atteinte des artères médio-protubérantielles de Duret.Les hémorragies peu abondantes ne restent pas limitées à la protubéranee. Elles fusent en haut, plus souvent en bas, et peuvent même se rompre dans le 4° ventricule. Elles coexistent parfois avec d’autres hémorragies des centres nerveux. Les hémorragies punctiformes sont rares, leur diagnostic est souvent difficile. Bien souvent elles représentent une trouvaille d'autopsie.
. Le tableau clinique, on le conçoit, est très différent de celui des tumeurs de la protubérance. Sans prodrome, survient brutalement un ictus. On constate une hémiplégie avec contraclure d'emblée, ou très précoce, exagéra-. tion des réflexes, Babinski bilatéral, convulsions toniques partielles ou généralisées. Ce peuvent être les
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seuls signes pendant l’évolution, qui ne dépasse souvent pas 48 heures. Parmi les autres signes, on a signalé la déviation conjuguée de la tête et des yeux, le myosis — observé assez fréquemment — les vomissements précoces et soudains. L'hyperthermie est très intense
Le ramollissement de la protubérance a également un tableau clinique bien particulier, qui le différencie de l’hémorragie, mais surtout des tumeurs.
Le début est souvent brusque, par un ictus suivi d’une évolution foudroyante ne dépassant pas 12, 24 ou 36 h. (Hayem, Geoffroy et Létienne).
Le malade, sans connaissance, la face cyanosée, présente une tachycardie plus ou moins accusée et du stertor. Il est en résolution complète, car les 4 membres sont en général paralysés, Parfois quelques mouvements cloniques s’observent, suivis de trismus ou de contractures généralisées. Il n’est pas rare d'observer des paralysies de la musculature oculaire ou de la face ; la température s'élève rapidement et la mort survient par oblitération des artères des noyaux IX et X. Cette évolution ne ressemble en rien à celle des tumeurs de la protubérance, mais il y a un fait qui permet encore une différenciation : il est très rare en effet d'observer en clinique, dans les lésions vasculaires du pont de Varole la symptomatologie en foyer qu'on leur attribue classiquement. C’est ainsi qu’en présence d’un syndrome de
Millard Gubler, ou d’un syndrome de Foville, d’un syndrome de Raymond et Cestan, par exemple, on peut
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d'emblée, presque à coup sûr, éliminer l'hypothèse de ramollissement.
Ce fait s'explique aisément, comme Pont montré Ch. Foix et P. Hillemand, lorsqu’on envisage l’irriga: tion artérielle de ces organes. La protubérance est irriguée par trois ordres de branches du tronc basilaire :
1° Les paramédianes, qui pénétrent perpendiculairement dans le tissu nerveux, irriguant un territoire paramédian comprenant le faisceau pyramidal, les noyaux gris du pont, les fibres protubérantielles antérieures, moyenne et postérieure, et la partie juxtamédiane du ruban de Reil. Elles ne pénètrent dans le plancher qu’à la partie {oute supérieure de la protubérance 5
2° Les circonférentielles courtes, au nombre de #4 ou 5, irriguent surtout la partie latérale du pont, et en particulier le pédoncule cérébelleux moyen et la racine du V, et, dans la partie moyenne et basse du pont, vont fournir l'irrigation de la calotte ;
3° Les circonférentielles longues sont représentées par la cérébelleuse supérieure et moyenne, et sont des artères. accessoires, la cérébelleuse supérieure irriguant cependant la partie supérieure de la calotte.
La lésion du territoire paramédian se traduit par une hémiplégie banale, ordinairement proportionnelle, survenant presque sans ictus, el il est impossible cliniquement de la différencier d’une lésion encéphalique. L'absence d’aphasie dans lhémiplégie droite doit faire penser à ce diagnostic. Quand la lésion est double — ce qui est rare — c’est le tableau d’une quadriplégie avec phénomènes pseudo-bulbaires, ébauche de signe
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cérébelleux. Un état lacunaire bilatéral de la protubérance peut s'observer, il se traduit par un syndrome pseudo-bulbaire classique, qui peut aussi s'expliquer par les lésions bilatérales que l’on retrouve dans l’encéphale et dans les noyaux gris centraux.
La lésion du territoire latéral se traduit par une hémiplégie cérébelleuse homolatérale qui se différencie par sa pureté des autres hémiplégies cérébelleuses. Les signes pyramidaux sont rares et, quand ils existent, se montrent du côté opposé à l'hémiplégie, On peut noter l'atteinte du V.
Enfin, la lésion de la calotte donne un syndrome qui peut être pur, ou associé à des troubles moteurs légers. Ce syndrome peut se présenter : 1° Comme un Foville pur, ou accompagné d'hémiparésie ; 2° comme un syndrome fruste de Millard Gubler, avec atteinte du VI et du VII, car les gros syndromes de Millard Gubler ne sont pas des ramollissements. Enfin, un signe capital du ramollissement de la calotte, qu’on ne retrouve pas dans les tumeurs et d’un nystagmus du voile (Foix, Cha- _vany, Hillemand), vraisemblablement en rapport avec une lésion du faisceau central de la calotte ?
Le mauvais état général, les poussées fébriles, l'amaigrissement, les antécédents bacillaires, la marche plus insidieuse de la maladie et la ténuité plus grande des symptômes sont en faveur de la nature tuberculeuse de la néoformation.
Dans un cas présenté en 1910 à la Société Médicale des Hôpitaux, par Verger el Desqueyroux, le syndrome
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constaté fit longtemps penser à la sclérose en plaques. Il s'agissait d’un endothéliome méningé, du volume d’une grosse noix, situé en avant de la moitié gauche de la protubérance, s'étendant en haut jusqu’au bord inférieur du pédoncule cérébral, en bas jusqu’au sillon bulbo-protubérantiel, déterminant une compression nette des racines des V, VI, VIT et VIIT. Si, dans ce dernier cas, le diagnostic à une certaine période a été très difficile et même impossible, il n’en est pas ainsi dans la majorité des autres cas.
L'évolution de la sclérose en plaques est longue : 10, 20 à 30 ans, ce n’est jamais le cas de tumeurs du pont, dont la survie la plus longue est de 4 ans. D’autre part, on trouve la notion d’une infection antérieure. Le tableau clinique de la sclérose en plaques est caractérisé par :
Le iremblement intentionnel des extrémités de la langue et du voile, le nystagmus vrai, rare ; le plus souvent, des secousses nyslagmiformes ;
La démarche spasmodique, plus rarement incertaine, hésitante, ébrieuse ;
Les troubles de la parole, lente, scandée, monotone ;
Les contractures siégeant surtout aux membres inférieurs, les parésies, surtout aux membres supérieurs ;
L'hémiplégie transitoire, avec rémissions ou rechutes possibles ;
Les troubles variables, intermittents, symétriques, des réflexes en général exagérés, Babinski positif ;
Des paralysies oculaires fréquentes, surtout du VE d'évolution capricieuse ;
Des troubles cérébraux : déficit de l'intelligence, de l’activité, de fatigabilité considérable ;
Des troubles pseudo-bulbaires, du rire spasmodique.
Ce qui distingue la sclérose en plaques des tumeurs
de la protubérance, c’est d’abord sa richesse symptomatique, mais surtout l’évolution avec exacerbation des symptômes et rémissions passagères, et la longueur de celle évolution.
La syphilis du mésencéphale se traduit parfois, quoique très rarement, par un ensemble de signes semblable à ceux des tumeurs ponto-cérébelleuses Guillain, (études neurologiques, n° 2), donne l'observation d'un homme de 56 ans, qui présentait de la céphalée, des crises convulsives épileptiques, de la contracture spasmodique du facial gauche, de l’hypoalgésie du V gauche, abolition des réflexes cornéens, hypoexcitabilité du nerf vestibulaire gauche, paresse des réactions pupillaires photomotrices, exagération des réflexes tendineux el de défense du membre inférieur droit, hypoalgésie du côté gauche, conservation de la sensibilité tactile et thermique et de la sensibilité profonde, pas de stase pupillaire. Le liquide céphalo-rachidien, clair, contenait. 61 cellules par millimètre cube, o gr. 80 d’albumine, les réactions au benjoin et du Wassermann étaient fortement positives. Un traitement au cyanure amena une amélioration prolongée.
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C'est dans le grand groupe des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure qu’il faut rechercher les cas qu’il est très important de savoir différencier des néoplasies intraprotubérantielles.
Un syndrome s'impose en premier lieu à la discrimination : c’est celui des tumeurs dites de la ligne médiane, qui est avant tout un syndrome clinique ne préjugeant ni de la variété tumorale ni de la localisation anatomique exacte, puisqu'il peut se voir dans les tumeurs du toit du 4° ventricule, dans les tumeurs du 4° ventricule proprement dit et dans les tumeurs de son plancher.
Il se caractérise, dans la règle, 1° par la précocité et l'intensité des signes d’hypertension intracranienne, céphalée, vomissements, qui ont débuté du jour au lendemain, d’une manière brusque au cours d’un mouvement ou au cours d’un effort ou au contraire sont apparus d’une manière progressive. Il est à noter que les crises paroxystiques de céphalée s’accompagnent souvent d’irradiations douloureuses dans la nuque et dans les membres supérieurs, mais sans jamais de troubles objectifs de la sensibilité à type de blenno-anesthésie. On signale souvent encore ‘des viscéralgies plus éloignées, telles que crise gastrique, abdominales, pseudoangor, etc. ? Cette hydrocéphalie tumorale a pour corollaire immédiat la présence de troubles visuels et lapparilion précoce de la stase. papillaire (quoiqu'on ait signalé des cas où cette dernière n’existait pas). La ventriculographie met en évidence une dilatation très marquée et symétrique des ventricules ;
2 Par la présence de troubles cérébelleux portant
DES
surtout sur la statique (syndrome vermien) avec perte de l’équilibre, tilubation, sensations de dérobement brusque et passager des jambes, perte du contrôle postural. L'hypotonie est de règle. Le syndrome cérébelleux cinétique (asynergie) ets surtout dismétrie, adiadococinésie) quand il existe, est discret. Les perturbations portent surtout sur les membres supérieurs, elles sont bilatérales, avec parfois prédominance d’un côté ;
3° Il existe un autre signe important, traduisant le blocage de l’aqueduc de Sylvius, c’est l'attitude anormale de la tête, fixée en antéflexion par un torticolis douloureux, mais ce symptôme n’a pas la valeur absolue qu’on lui attribuait jadis pour la localisation certaine d’une tumeur dans la fosse cérébrale postérieure, Clovis Vincent dit que cette attitude de la tête, « qu’elle soit en antéflexion ou en rétro-flexion, n’a de valeur presque décisive que si à coup sûr elle a été le premier symptôme, ou parmi les premiers symptômes, ou si elle s'accompagne de quelques symptômes évidents de la série bulbaire ou cérébelleuse ». « Quand Pattitude de la tête est un phénomène tardif, même si elle s'accompagne de symptômes peu précis de compression du bulbe ou du cervelet, elle peut encore appartenir au syndrome d’une tumeur de la fosse postérieure, mais elle n’est pas un argument précis pour le diagnostic, et de fait, eile peut tromper » ;
4° Un autre signe important de néoformations de la fosse postérieure est la fréquence en pareil cas des crises dites postérieures. Sous ce vocable, il fautentendre deux ordres de faits très différents. A la suite d’un
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déplacement intempestif de la tête, on peut assister à : une poussée céphalalgique violente, s’accompagnant d'une simple impression de malaise et de vertige, et pouvant âller jusqu’à un état syncopal avec tachycardie et irrégularité respiratoire qui peut se terminer par la mort subite. Parfois au contraire, on peut assister à des attaques toniques, dont la première description remonte à Jackson, et qui ont été ensuite signalées par Cushing. Ce sont des crises paroxystiques de raideur, localisées à la nuque, ou généralisées sous forme d’opisthotonos, avec trismus des mâchoires, pronation, extension des membres supérieurs, respiration de Cheyne Stokes ;
5° On a insisté sur la précocité de l'apparition des signes génilo-urinaires : troubles de la miclion, de l'érection, de l’éjaculation ;
6° Il convient de noter que les phénomènes pyramidaux proprement dits sont le plus souvent absents. L’aréflexie tendineuse est par contre un symptôme qui a été signalé à la suite d'Oppenhein par plusieurs observaleurs ;
7° Ce syndrome clinique peut être produit par toute une variété de tumeurs, parmi les plus fréquentes citons les gliomes astrocytes, les médullo-blasiomes à point de départ vermien, surtout fréquents chez les enfants, les épendymomes, les papillomes des plexus choroïdes, les hémangiomes, les neuro-épithéliomes. Une de leur communes caractéristiques est l’évolution rapide vers les signes de la série bulbaire, avec fréquence de la mort subite au cours de leur évolution ;
it.
8° Dans le cours de l’évolution de ce syndrome général, les tumeurs de la ligne médiane qui, on le voit, ont une physionomie de début tout à fait différente de celle des tumeurs protubérantielles, on peut voir apparaître les signes de localisation traduisant la compression ou Penvahissement des groupes nucléaires du plancher du 4° ventricule. Citons, à cet égard, la paralysie faciale périphérique ou centrale, la paralysie du VI, uni ou bilatérale, mais sans jamais le syndrome de Foville ; l'atteinte du V, avec abolilion unilatérale du réflexe cornéen, bypoesthésie de la région malaire et douleurs dans les dents au-dessus de la mâchoire supérieure. Il faut savoir que l'abolition bilatérale du réflexe cornéen est sans valeur car elle peut se voir dans l’hydrocéphalie simple. On peut observer enfin des signes vestibulaires avec vertige authentique, latéropulsion et ordinairement diminution à l'épreuve de Barany, de Pexcitabilité labyrinthique. Barré a identifié, dans l'étude de trois cas de ces tumeur du plancher, une forme à dominante vestibulaire pure, avec vomissements isolés, absence de vertiges spontanés et provoqués, dérobement brusque et passager d’une ou deux jambes, titubation et audition normale. Dans les tumeurs du toit ou de la cavité du 4e ventricule, ces symptômes de localisation sont ordinairement tardifs. Il n’en va pas de même dans les formes à localisation initiale au plancher, où l'atteinte des nerfs craniens est précoce, où il existe des douleurs dans les membres supérieurs. Le diagnostic différentiel avec les tumeurs intraprotubérantielles peut se compliquer de ce fait qu’il peut exister des troubles du sens
LEFRANÇOIS
stéréognostique sans autres troubles de la sensibilité superficielle ou profonde. On comprend qu'on se trouve là au lieu de passage entre les deux variétés de tumeurs. La présence de troubles pyramidaux,la plus grande diffusion des diffusions des troubles sensitifs, la présense d’une paralysie latérale du regard, l'allure du syndrome cérébelleux, la discrétion des signes d’hypertension piaideront en faveur de la localisation intraprotubérantielle.
En ce qui concerne les tumeurs du cervelet propre: ment dit (hémisphères) on peut adopter grosso modo le schéma suivant : dans un premier stade, on assiste à l'apparition des signes cérébelleux unilatéraux, portant à Ja fois sur la statique et la cinétique, sans signe d'hydrocéphalie. Dans un deuxième stade, l'hypertension intracranienne apparaît, on peut avoir tous les signes d’une {tumeur de la ligne médiane avec signes
cérébelleux bilatéraux mais à prédominance unilatérale.
Le dernier diagnostic, le plus important, celui sur lequel nous voulons insister en terminant, est constitué par la tumeur de l’angle ponto-cérébelleux, due le plus souvent à un gliome de l’acoustique, Cushing, et après lui tous les auteurs qui se sont occupés de la question, admet qu’en pareil cas il faut tenir grand compte de l’ordre chronologique d'apparition des symptômes, qui est assez fixe et qui à une importance de premier plan.
Les premiers troubles portant sur la 8e paire, le symptôme d'alarme est la surdité, avec ou sans bourdonne-
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ments d'oreilles, qui peut survenir d’une manière brusque (le sujet peut s'en apercevoir par exemple au cours d’une conversation téléphonique}, et précéder de plusieurs années lapparition des autres signes, Mais il faut savoir que le nerf vestibulaire est toujours plus touché que le cochléaire, et que l'abolition unilatérale du réflexe calorique a une importance capitale et peut s’observer avant la surdité complète. Puis surviennent, dans l’ordre, et s’échelonnant parfois sur des années :
Des douleurs occipilo-frontales ;
Des phénomènes cérébelleux ;
Des atteintes des nerfs adjacents.
L’abolilion unilatérale du réflexe cornéen est un signe de grande valeur, beaucoup plus que la paralysie faciale périphérique, qui peut être tardive.
Les signes’ d’hypertension intracranienne, ‘avec la stase papillaire.
Puis plus tardivement, à titre, pourrait-on dire, de complication :
La dysarthrie et la dysphagie ;
Les crises toniques et les troubles respiratoires.
On voit combien, somme toute, la tumeur de langle diffère de la tumeur intra-protubérantielle. En regard de la fixilé de la précession des signes de l’une, on note la fantaisie dans lPordre d'apparition des symptômes de l’autre. Viennent s'ajouter à cette différence majeure, des réponses beaucoup plus floues du Barany, l’absence de stase, malgré l'atteinte déjà très nette de plusieurs paires craniennes, la présence d’un nystagmus vertical et d’une paralysie latérale du regard, l'importance des
perturbations sensitives, objectives et celle des troubles moteurs pyramidaux qui sont beaucoup plus tardifs dans les tumeurs de l’angle. La notion de bilatéralité fréquente des signes qui s'oppose à l’unilatéralité presque constante des symptômes du gliome acoustique. Enfin l’évolution beaucoup plus lente de ce dernier, s’opposant à la marche « souvent galopante » de la pre-
miére.
CONCLUSIONS
Le diagnostic de lumeur intra-protubérantielle est difficile à faire dans la majorité des cas. Cependant il faut poser ou non une indication opératoire.
Ce problème s’est présenté dans toute sa complexité à l’occasion de lPexamen de deux malades suivis dans le service de M. le D’ Clovis Vincent. C’est alors que nous avons recherché les autres observations publiées.
Nous devons conclure de cette étude des gliomes de la protubérance qu’il existe des différences importantes qui permeltent en clinique de distinguer les tumeurs intraprotubérantielles des autres formations néoplasiques de la fosse cérébrale postérieure. Et nous avons insisté au cours des différents chapitres.
— sur la rapidité d'évolution des troubles ; — sur leur bilatéralité fréquente ; — sur la grande importance du point de vue sensilif de thermo-anesthésie ; — sur le nystagmus; — sur l'apparition tardive des signes d’hypertension avec absence de stase; | — sur le flou des réponses baraniques.
Ce groupement de constatations cliniques doit permettre le diagnostic exact de localisation.
S'il faut faire ce diagnostic en dehors d’un intérêt
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théorique c’est d’abord pour l'intérêt pratique immédiat qu'il présente.
Nous avons vu que les tumeurs intraprotubérantielles du fait deleurnatureet deleursituation sont actuellement au-dessus desressources de la neuro-chirurgie.Dans tous les cas où le tableau clinique fit penser à une tumeur de l’angle ponto-cérébelleux etoù l'onnetrouva pas celle-ci à l'intervention, la mort suivit rapidement l'opération. À cette constatation négative il faut opposer les résultats de plus en plus brillants obtenus par les neuro-chirurgiens dans l’ablation des tumeurs de l’angle ponto-cérébelleux.
Dans le premier cas, le traitement médical ne peut päs arrêter l’évolution de ces tumeurs du pont qui ne sont pas radio-sensibles. Tout au plus peut-il procurer une amélioration passagère.
Dans le second heureusement, les statistiques récentes montrent que le risque a été diminué par la précision nouvelle des techniques et que l’on est en droit d’espérer après l’intervention des survies prolongées de plusieurs années. ;
Toute incertitude peut donc être préjudiciable pour le malade. C’est pourquoi nous avons cru devoir rechercher et grouper les éléments qui doivent permettre la certitude de ce diagnostic de localisation.
Vu, le Doyen, Vu, le Président de la thèse, BALTHAZARD. BAUDOUIN.
Vu et permis d'imprimer :
Le Recteur de l’Académie de Paris, CHARLÉTY.
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