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INTRODUCTION
C’est un fait communément observé en médecine que les notions qui nous semblent au premier abord être les plus simples et les plus claires se compliquent au fur et à mesure que se développent nos connaissances. |
L’entité morbide qu'a créée de toutes pièces Thomsen en publiant en 1876 la maladie dont il était personnellement atteint, correspond bien à la réalité, mais le cadre primitif en a été singulièrement élargi par les observations et recherches ultérieures de nombreux auteurs : on y adjoignit d'abord la myotonie acquise et atrophique ; on a décrit avec Mœæbius des formes monosymptomatiques et frustes. Puis on réunit toutes les descriptions cliniques sous un vocable unique celui de syndrome myotonique, dont la maladie de Thomsen serait la forme congénitale, familiale et héréditaire (Léopold-Lévi et Babonneix).
Dans Charles Ball, Benedict et Leyden on trouve des descriptions éparses de ce syndrome, mais le petit nombre de cas observés ne leur permit pas d'en faire une entité morbide,
Elle fut créée lorsque en 1876 Thomsen, un simple praticien de Kapeln (en Schleswig) décrivit en détail son autobiographie morbide au .moment, où de toutes parts dans l'Europe scientifique par des découvertes presque quotidiennes la neurologie prenait son admirable essort. Dans l’espace de quelques années de nombreuses observations vinrent confirmer les idées de Thomsen.
Erb publia en 1886 sur cette maladie une monographie restée célèbre. C’est lui qui décrivit la réaction myotonique électrique (la MyR) et le premier par des biopsies et des autopsies, étudia l'anatomie pathologique de la maladie de Thomsen.
Cette étude fut reprise en 1903 par Schiefferdecker qui envisage principalement les rapports qu'affecte la maladie de Thomsen avec les autres troubles du tonus musculaire.
Thomsen avait été amené à décrire cette affection parce qu'elle était fort gènante au point de vue social. Maintes fois ses enfants et lui-même encouraient des punitions au service militaire et avaient des désagréments en raison de leur état morbide que l'on prenait pour supercherie, simulation et mauvaise volonté.
Les médecins militaires allemands et francais ont fort bien défendu l’idée que le service militaire n’est point compatible avec cette maladie.
LORT PER
Et ces derniers temps en France Leroy de Mirecourt devant l’Académie de Médecine, le Médecininspecteur principal Rouget, le médecin-major Niclot et d’autres devant la société de médecine militaire Française ont exposé les inconvénients qui résultent de l’incorporation de malades myotoniques dans le service actif et soutiennent l’idée de leur élimination absolue.
Maïs cette maladie est aussi importante au point de vue de la philosophie médicale. On a tâché dans ces dernières année de réunir les théories nombreuses en une seule, de faire du « monisme » médical, de lier en un processus harmonieux, les désordres musculaires, les lésions trouvées, les constatations urologiques et les recherches expérimentales.
Les cas publiés en France, en Russie, en Allemagne, en Amérique, en Angleterre et en Italie se sont multipliés. En 1905, Carrière comptait 250 cas. Actuellement il en existe plus de 400 cas.
Bechterew, Brissaud, Gilbert-Ballet et Jacquet (de Bâle) se sont occupés dans ces dix dernières années d'étudier en détail les troubles dans les contractions volontaires. Ils ont étudié les actions des muscles antagonistes et l'importance de l'effort dans la décontraetion.
Les théories psychopathiques de Thomsen, spinale de Seeligmüller, altérations congénitales des muscles de Westphall, névrosique de Moebius, trophonévrosique d'Erb, myopathique de Ballet et Marie, appuyée sur les constatations de Déjerine et Sottas ont été ‘émises pour expliquer des faits isolés et ne sont
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d’ailleurs point en contradictions avec les interprétations récemment proposées.
On a actuellement une tendance à expliquer la pathogénie de la maladie de Thomsen par des altérations des glandes endocrines et par des troubles du métabolisme. Lundborg et Chwostek prétendent, peut-être avec raison, que c’est la parathyroïde qui serait en jeu, mais ils arrivent à cette conception par des déductions cliniques sans preuves expérimentales. La dernière interprétation pathogénique proposée est fournie par la théorie sarcoplastique édifiée d’après l'étude synthétique de Bottazzi, de Mile Ilotéyco, des constatations anatomo-pathologiques et du rapprochement clinique entre les myopathies dites primitives et les myotonies diverses.
I n’est d’ailleurs pas impossible que ces différents facteurs pathogéniques puissent intervenir simultanément, l’altération sarcoplastique pouvant être le fait d'un trouble des glandes à sécrétion interne.
Etude clinique.
La Maladie de Thomsen frappe exclusivement les muscles striés, les muscles dela vie de relation.
Elle est caractérisée par la persistance de la contraction musculaire du premier mouvement volontaire et une lenteur de la décontraction (durée 30- 45”) qui gène considérablement les mouvements ultérieurs. Cet état est appelé myotonique parce qu’il est dû à une exagération du tonus musculaire, à une hyper-excitabilité anormale du muscle.
La même décontraction lente des mêmes muscles peut-être obtenue par l'excitation électrique dans des conditions spéciales, et aussi à l’aide de coups portés surles muscles avec un marteau ; on peut la provoquer aussi en pinçant les muscles. On trouve souvent de l’hypertrophie ou de l’atrophie musculaire ; un état psychique à tendance mélancolique est la conséquence de l’infériorité sociale dans laquelle se trouvent les malades frappés de cette affection. L Il semble préférable d'appeler la maladie de Thom-
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sen myotonte congénitale, car d'une part les caractères cliniques décrits par Thomsen ne se trouvent pas toujours au complet, et d’autre part les descriptions ultérieures mentionnent un certain nombre de symptômes qui avaient échappé à Thomsen.
Thomsen caractérisait la maladie par les symptômes suivants : spasme des muscles striés, empêchant le jeu facile des mouvements à leur début, hypertrophie de ces muscles, état psychique, caractère congénital de l'affection, et enfin, réaction mécanique.
Pourtant, dans les descriptions cliniques ultérieures nous voyons que les symptômes psychiques et l’état hypertrophique sont inconstants. L'’affection n'apparaît pas toujours au même âge. Ensuite, est venue la réaction myotonique électrique d'Erb, qui, unie à l’état myotonique dans les mouvements volontaires, constitue le syndrome pathognomonique.
I. Symptôme myotonique volontaire
Lancereaux a dénominé la maladie de Thomsen «le spasme prékinétique ». En effet, ce qui caractérise surtout cette affection, c'est le spasme qui se produit au début des mouvements volontaires. Ce spasme persistant, tonique frappe le groupe musculaire ou un seul muscle préposé à l’accomplissement d’un mouvement donné, dès que ce groupe ou muscle entre en contraction volontaire.
La persistance de ce spasme et la décontraction lente constituent une gène considérable, une infirmité qui oblige le malade à venir consulter un
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médecin. C'est du reste ce symptôme qui attire d'abord l'attention du clinicien.
Selon que l'effort est faible ou considérable la décontraction à la suite de la première contraction musculaire sera plus ou moins lente. Si la contraction est modérée, il arrive souvent (de même que dans les mouvements passifs qui ne sont pas sous la dépendance de la volonté) que la décontraction est rapide et n'empêche nullement l'accomplissement des mouvements. Par contre, lorsque l'effort est considérable, la contraction musculaire devient tonique, persistante au delà du temps normal (15-20-30-457”), la décontraction est traînante, difficile et gêne beaucoup le mouvement.
Jacquet (de Bâle) et Gilbert Ballet insistent beaucoup sur une autre cause de la gêne dans les mouvements volontaires. La difficulté est due à ce que, non seulement le muscle oule groupe musculaire préposé au mouvement donné entre en spasme tonique, mais encore souvent leurs antagonistes y participent dans une large mesure.
Toutes les fois que l'effort à déployer est un peu considérable, les antagonistes entrent en jeu. Normalement, les muscles antagonistes (par exemple, le triceps par rapport au biceps brachial, les extenseurs par rapport aux fléchisseurs antibrachiaux) ne participent pas au mouvement quand l'effort déployé par le groupe musculaire principal n’est pas consi-
dérable (1).
(1) Sherrington (4878) avait établi, deux lois fort importantes au
point de vue de la compréhension de l’action des antagonistes : 10
AT. Does
Par contre, dans la myotonie les antagonistes entrent en jeu dès que l’effort suscité dépasse une certaine mesure. Et comme les antagonistes autant que le groupe musculaire opposé possèdent la qualité myotonique d'entrer en spasme persistant et d’avoir une décontraction très lente, on comprend pourquoi un mouvement volontaire, nécessitant un effort plus ou moins grand provoque une gène dans l’action de ces muscles. Le spasme tonique frappe tous ces muscles ; le groupe principal et les antagonistes sont contracturés pour un certain temps et tous les mouvements sont rendus impossibles.
D'autre part comme dans la myotonie les muscles malades présentent de l’hyper-excitabilité, un allon- -gement même très faible de l'antagoniste (qui est toujours plus ou moins tiraillé) entraine sa contraction persistante. T'ant que les muscles sont contracturés, aucun mouvement n'est possible. Une fois la première décontraction terminée, les muscles peuvent exécuter le mouvement. Mais de suite ils sont de nouveau frappés du spasme tonique qui s'épuise beaucoup plus vite que le premier. Ensuite, au fur et à mesure que ce mouvement se répète, la propriété myotonique disparaît, les muscles acquièrent une liberté entière dans l'exécution de tous les mouvements. Donc, tant que l’excitabilité myotonique n’est pas épuisée par la répétition du mouvement, la
l’excitabilité d’un musele volontaire détermine dans son antagoniste une inhibition ; 2° l'inhibition du tonus d'un muscle provoque dans son antagoniste une exagération du tonus.
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gène dans l'exécution de ce mouvement persiste. Mais, à un moment donné, le sujet peut effectuer ce mouvement indéfiniment et avec grande facilité, en un mot d’une facon tout-à-fait normale.
Les groupes musculaires voisins qui ne sont pas commandés pour effectuer le mouvement volontaire donné, aident dans une certaine mesure pour vaincre le spasme, mais ne peuvent pas suppléer les muscles gênés par la contraction tonique. Ce spasme frappe généralement le groupe musculaire qui doit accomplir tel mouvement volontaire, mais souvent ce spasme envahit tous les muscles et le malade dans ce cas est tout raidi pour un instant. Ensuite, une fois le spasme passé, le malade peut effectuer le mouvement tant qu'il veut. Mais s'il veut exécuter un autre mouvement, il éprouvera une difficulté analogue, car de nouveau les muscles préposés à cet autre mouvement seront frappés de spasmes.
Ce spasme persistant, tonique, frappe exclusivement les muscles striés, les muscles de la vie de rélation et dans l’ordre de constance et de fréquence suivant : ceux du membre inférieur, ensuite ceux du membre supérieur, les muscles masticateurs et linguaux, les muscles des yeux, du cou et du tronc; beaucoup moins fréquemment ceux de la respiration et de la phonation. On a décrit chez le nourrisson myotonique des troubles de la déglutition, de la succion qui empêchaient l’alimentation.
Les muscles lisses et les sphincters ne sont jamais touchés.
Quelques exemples cliniques illustrent bien ce symptôme cardinal de la myotonie.
Le malade est assis ; il veut se lever, il éprouve une difficulté pour se « décoller » de son siège; il s’aide de ses mains pour prendre appui sur quelque objet qui lui permette de se tenir debout.
Il veut faire un pas en avant, il est arrêté, il hésite et peut même tomber, parce que les muscles contracturés ne réagissent plus de façon à assurer l’équilibre statique. Quand le malade monte un escalier d’une vingtaine de marches, la première marche est gravie, mais les trois ou quatre suivantes le sont avec une difficulté très évidente, car le malade, s’aidant de ses mains fixées à la barrière, traîne son corps, le fait passer au-dessus des marches ; puis le spasme disparaît, le mouvement devient possible. Les autres marches sont gravies avec agilité. Un obstacle quelconque (le tournant d’un couloir, une pierre sur le chemin, un meuble à contourner) provoque des spasmes dans les muscles qui doivent se contracter pour exécuter le mouvement nécessaire.
Mais une fois [e spasme passé, le malade effectue ce même mouvement avec encore un peu de gêne, car après le premier spasme, qui fut long et difficilement surmonté, vient un autre plus court et faible. Le mouvement finit par devenir normal.
Après un repos plus ou moins long, le spasme réapparaitra à l'occasion du même mouvement. De la sorte, le repos exagère le spasme, l’état myotonique ; l'exercice le diminue et le fait disparaître.
En somme, ce qui frappe, c’est la lenteur de la
plie sai ut l'as ie
décontraction ; le spasme persiste au-delà du temps normal et empêche ou gêne le renouvellement du mouvement. Mais ce spasme accru par la mise en jeu des antagonistes, finit par disparaître et alors le mouvement s'effectue normalement.
II. La réaction mécanique
_ La même décontraction lente, ou spasme tonique persistant, peut être mise en évidence d’une autre facon sur les muscles atteints de myotonie. L’excitabilité mécanique est, en effet, très accrue et cela explique pourquoi un choc mécanique, une impression de froid, une excitation légère provoquent le spasme persistant.
Il suffit, en effet, de donner un coup sur la partie moyenne du corps musculaire pour voir se produire, au niveau du point percuté, une fossette, une dépression, autour de laquelle ilse forme un bourrelet ; le muscle devient dur. Ce phénomène persiste de 30 à 40 secondes et finit par disparaître.
Si l’on excite le muscle plusieurs fois par le même moyen, on voit que la réaction d’abord longue et forte, finit par s’atténuer et disparaitre ; alors même l'excitation la plus intense devient incapable de faire apparaître le spasme musculaire.
Mais après un repos plus ou moins considérable, la réaction mécanique peut apparaître à nouveau.
On voit encore souvent à côté du bourrelet se former une série de petits nœuds qui s’atténuent progressivement, si bien que leur succession fait l'impression d’une ondulation. On dirait une reptation sous la peau.
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Le froid met facilement les muscles en état d’excitabilité exagérée. L'hiver, certains myotoniques sont plus susceptibles à présenter la myotonie qu'en été. Par contre, la myotonie diminue et peut même disparaître sous l'influence de la chaleur.
III. Modifications du volume des muscles
Généralement, chez les myotoniques, les masses musculaires sont fermes, dures au toucher ; on dirait qu’elles sonten bois. Cette dureté augmente pendant le spasme des mouvements volontaires.
En outre, on trouve souvent une Aypertrophie musculaire des plus remarquables.
André Léri pense qu’il est fort probable que le modèle qui a servi au sculpteur antique pour faire la statue d'Hercule était atteint de myotonie généralisée avec hypertrophie massive.
On voit certains myotoniques bâtis en athlètes avec des masses musculaires en remarquables reliefs : des cuisses qui sont deux fois plus grosses et larges que chez des sujets normaux de même taille et de même âge.
Mais souvent leur force n'est pas proportionnelle à leur musculature. L
Le dynamomètre dénote une asthénie, car malgré leur habitus, les malades sont plus faibles que des sujets normaux.
L'Aypertrophie n’est pas constante. C'est un symptôme accessoire. Elle est souvent remplacée par de l'atrophie qui peut lui succéder dans certains cas. La
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constatation de l'atrophie dans un cas de myotonie ne doit pas faire penser à une entité morbide spéciale. Elle s'explique par l’évolution et par l’anatomie pathologique.
Les muscles qui, au début de l'affection, étaient gros, hypertrophiés, peuvent fondre, comme dans l’observation I.
Mais généralement l’hypertrophie coïncide avec l’état congénital de l'affection, tandis que l'atrophie semble correspondre à la forme acquise, dans un âge plus où moins avancé.
Plusieurs auteurs ont mentionné l’hypertrophie du cœur (Maggiore, Rybalkine, Fischer). Maggiore a trouvé chez un enfant de 8 ans, robuste, que le ventricule gauche était gros; la pression était augmentée ; la température oscillait entre 37°5 et 38°.
De même, Guillain (1902, Société de Neurologie, juin) a noté une hypertension artérielle très notable. . Faut-il mettre en cause les fibres musculaires des tuniques artérielles ? En tout cas la matité cardiaque a été trouvée souvent augmentée.
Cette hypertrophie cardiaque serait-elle due à l'hypertoxicité du sérum sanguin charriant des produits et déchets musculaires ? Ceci est fort probable, car on trouve dans les urines des substances du groupe des créatinines en quantité exagérée.
Certains auteurs admettent plutôt comme cause l'effort musculaire répété, les modifications de la circulation.
Rybalkine ayant trouvé l'asthme associé à la myotonie pensait que cet asthme était la conséquence de
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l’état myotonique des muscles abdominaux et du diaphragme et que l'asthme, d'autre part, donnait lieu à une hypertrophie cardiaque. Pourtant les électro-cardiogrammes de Souques et Routier mon- -trent que le cœur des myotoniques n'est nullement touché. Leurs diagrammes sont très nets.
IV. Symptômes oculaires
Le professeur ‘Raymond (de Paris) a, le premier, étudié les troubles oculaires dans la maladie myotonique.
Les muscies intrinsèques ne sont pas touchés. Parmi les extrinsèques, ce sont les droits et surtout le droit interne qui sont le plus souvent affectés.
La paupière une fois fermée, le malade ne peut plus la relever ; il doit s’aider des muscles voisins pour vaincre la résistance faite par les orbiculaires. Le spasme finit par disparaître par la répétition des mouvements. Il a absolument les mêmes caractères qu'ailleurs.
Ce qui est curieux, c’est le strabisme que peuvent présenter certains myotoniques, par suite de l’état myotonique des droits internes.
La compression que font ces muscles contracturés et retraités vers l’anneau de Zinn sur le globe oculaire provoque une amaurose momentanée. Ce phénomène s'explique de la même façon que quand nous comprimons le globe oculaire avec les doigts d'avant en arrière en le chassant vers l'intérieur de l'orbite. Cette ischémie a été vue à l'ophtalmoscope au moment où les malades accusaient l’amaurose, La pa-
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pille était exsangue, anémiée. Au bout d’un moment, la compression cessait avec la disparition du spasme, cause de la compression, la circulation se rétablissait et la vision réapparaissait.
L'’accommodation n’est jamais troublée, car les muscles lisses servant à cet effet ne sont jamais touchés.
Le signe de von Greffe a été constaté souvent dans la myotonie. Mais il est du même ordre que les autres et doit être attribué au spasme du releveur de la paupière. Sedgwick, qui l’a vu 13 fois sur 29 cas, le croit constant et faisant partie du syndrome myotonique, car tous ses malades appartenaient à une famille dans laquelle le signe était familial dans cinq générations.
Fearnsides et Greenfield insistent sur la fréquence de la cataracte précoce chez les myotoniques entre 20 et 30 ans. Trois frères et sœurs sont atteints de myotonie atrophique et quatre de cataracte corticale précoce. Cette cataracte doit être rapportée à l’action des déchets de la nutrition pervertie.
V. La taille
Certains auteurs (Kornhold et Susskand ont décrit des symptômes peu classiques que nous mentionnons en passant. Ils prétendent que les myotoniques congénitaux sont de petite taille et pour la raison suivante : les muscles myotoniques tiraillant dès la première enfance les os sur lesquels ils s’inserrent, empêchent leur croissance en longueur et, au contraire, favorisent leur développement en largeur.
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C’est pour cette raison que, d’après eux, les membres sont courts, épais. Nous n'avons pu observer ce symptôme et croyons que c'est une explication ad hoc, et que ce symptôme n'est nullement dû à l’action des muscles. Pour nous, cela serait en faveur d’une hypothèse glandulaire, il faudrait alors rapprocher les, myotoniques des achondroplasiques et invoquer peut-être un trouble hypophysaire.
Kornhold et Susskand ont remarqué aussi que la couche adipeuse sous-cutanée est très peu développée, même souvent diminuée.
VI. Modification des éliminations urinaires
Les constatations urologiques sont très-importantes. Dans les observations de myotonie congénitale, on trouve souvent une exagération de l’élimination azotée. Bechterew et les auteurs russes ont les premiers attiré l’attention sur ce point.
Boulyghinsky a trouvé souvent la créatinine en excès. Le chiffre normal de 0,80 ctg. est fréquemment surpassé. Dans les observations de Kornhold et de Nixonoff, on trouve de l'exagération de la quantité de créatinine.
De même, la quantité de l’urée et des chlorures éliminés est aussi supérieure à la normale; par 24 heures il s’est éliminé, dans le cas de Kornhold, 38 gr. d’urée et 20 gr. de chlorures au lieu de 24 et 12. De même, l'acide urique a été trouvé en excès : Lgr. par 24 heures au lieu de 0,50.
Par contre, l'acide phosphorique ne semble pas être notablement modifié.
Mais dans d’autres cas ces constatations chimiques n'ont pasété confirmées. Boulyghinsky a eu une série heureuse, où dans tous les cas il avait trouvé la créatinine et l’urée en excès. Bechterew a tiré de cette constatation une conclusion pathogénique en disant que la myotonie est une maladie par trouble de nutrition,
VII. Etat des réflexes et symptômes nerveux
Au sujet des réflexes tendineux et cutanés, les opinions diffèrent. D’après Souques, les réflexes cutanés sont touchés, car dans son observation il y a eu de l'exagération de tous les réflexes cutanés. Il existait des rétractions tendineuses bilatérales symétriques, invincibles (biceps, fléchisseurs des doigts, tendon d'Achille) ; le réflexe cutané plantaire détermine une flexion tonique des orteils durant plusieurs secondes, même la flexion de la cuisse; le réflexe crémastérien maintient le testicule plusieurs secondes. Ces réflexes étaient plus marqués à gauche. Ils s’observaient dans la toux et dans l’'éternuement.
Cette assertion est en contradiction flagrante avec les constatations de très nombreux auteurs, qui tous nient l’exagération des réflexes. En tout cas, il faut admettre que, dans le cas de Souques, il y a eu atteinte du faisceau pyramidal et que, par conséquent, le signe se rapporte à autre chose et non pas à une myotonie.
Les myotoniques n’accusent jamais de crampes, ni de douleurs dans les muscles atteints de troubles
myotoniques. De la sorte, il faut rejeter du cadre myotonique toutes les constatations contraires.
Steinert (1909) a trouvé dans plusieurs cas de myotonie atrophique le signe de Chwostek, c'est-àdire l’excitabilité exagérée du nerf facial par pereussion ou autre excitation mécanique, qu'on trouve dans la tétanie. Mais c’est une association morbide, plutôt qu'un signe relevant de la même cause myotonique.
Les sensibilités thermique, esthésique et tactile restent intactes dans la myotonie.
Il n’y a pas non plus d’ataxie, mais seulement une gêne au commencement du mouvement volontaire.
VIII. Etat psychique
L'état psychique, que Thomsen croyait véritablement caractéristique, consiste en une mélancolie avec obsessions directement en rapport avec la gêne continuelle dans les mouvements. Avant chaque mouvement qui est accompagné de gêne, de spasme tonique persistant, certains malades (Benoit) ont une angoisse, en raison de laquelle ils sont encore plus gênés.
Il nous semble que cet état psychopathique est secondaire à la myotonie. Le malade, gèné par elle, mis dans une infériorité incontestable, devient à la longue la proie d'idées tristes, mais par un processus logique. Il suffit d'améliorer leur état pour voir leur lypemanie complètement disparaitre.
Chez certains, l'émotion aggrave notablement le spasme. Quand ils exécutent un mouvement sans
attention, mécaniquement, par exemple, un mouvement passif, le spasme ne se produira pas, mais si leur attention est attirée de façon à corriger leur maladresse, la gêne s’exagère.
IX. Réaction myotonique électrique
La réaction électrique des muscles dans la myotonie est tout à fait pathognomonique.
Cette réaction fut bien étudiée en France par Huet (1892) et Bourguignon (1909).
Le travail de Huet très documenté en tracés myographiques nous servira de guide dans la rédaction de cette partie du chapitre.
Erb, a dénommé la réaction électrique la : « myotonische Réaction » ou (« MyR » réaction myotonique parce qu’elle ne se rencontre que dans la myotonie.
À. ExGITABILITÉ ÉLEGTRIQUE DES NERFS.
Nous avons déjà dit que l'excitation mécanique des nerfs ne donne aucune réaction musculaire ; par conséquent les signes de Chwostek ou de Trousseau- Erb ne font pas partie du tableau clinique de la myotonie. Ceci différencie la maladie de Thomsen, la myotonie de la tétanie.
Avec le courànt faradique on trouve plutôt une diminution de l’excitabilité.
Pour le courant palvanique, l'excitation électrique reste normale : la secousse N F S apparait d’abord avec un courant faible (entre 0,5 et 2 milliampère), puis se montre P FS, puis P O S. Enfin apparaît NOS. En ce qui concerne les contractions tétaniques, la NFTE, apparaît beaucoup plus tard.
Les secousses restent normales autant avec le cou-
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rant faradique que galvanique. Elles sont rapides. Après les contractions tétaniques, les secousses sont brèves et sans durée consécutive. Les contractions tétaniques cessent avec le courant.
Pourtant dans ces dernières années on a décrit des cas cliniques dans lesquels l'excitation des nerfs donnait une réaction myotonique. On a donné à cette particularité le nom de réaction reurotonique. Le professeur Cluzet a constaté dans son cas personnel, la présence de la réaction neurotonique. Mais cela est fort rare et dans une littérature riche de plusieurs centaines de cas on n’en relève que quelques observations.
Jusqu'à plus ample information, on doit considérer la réaction neurotonique comme exceptionnelle dans la myotonie:
B. L’EXCITABILITÉ ÉLECTRIQUE DES MUSCLES présente un ensemble tout spécial.
1. Le courant faradique produit des secousses simples ou tétaniques différentes selon que le nombre d’interruptions est très faible (quelques unes par minute), moyen (entre 2et 15 par seconde), ou grand (15 à 50 par seconde); selon que la bobine est à fil fin, moyen ou gros. La bobine du grand chariot de Tripier-Gaiffe à Z/ moyen donne les meilleurs résultats. Avec un grand écartement de 11 cm., elle donne des contractions myotoniques persistantes, alors que les autres bobines à fil gros ou fin n’excitent point les muscles.
L'excitabilité faradique est exagérée. Le muscle myotonique répond à des excitations très faibles
(écartement de 11 et 13 !) qui ne donneraient rien sur un muscle normal.
Huet divise les résultats en trois catégories, selon la fréquence des interruptions. |
x Les interruptions très rares à courant très fort excitent les muscles myotoniques et provoquent des secousses promptes, sans persistance ; si l’on augmente l'intensité et le nombre d’interruptions (jus- .qu à 60 par minute) alors apparaît la tendance à la contracture tétanique avec décontraction lente, car les contractions deviennent très longues et persistantes.
8 Les interruptions peu fréquentes (de 2 à 15 par seconde) avec le courant modéré, excitations de durée égale à 1/2 ou 3/4 de minute, on obtient d’abord quelques secousses correspondant aux premières interruptions, ensuite apparaît un spasme myotonique plus ou moins complet et plus ou moins durable (10 — 15 — 20”); ce spasme disparait graduellement et les secousses isochrones à l'interrupteur apparaissent de nouveau. Ces secousses deviennent de plus en plus grandes, brèves, et vers la fin de l'excitation prolongée les secousses acquièrent le caractère .de secousses normales sans persistance, avec rapidité. Si l’on cesse l’excitation pour quelques secondes et que l’on recommence ensuite, on voit les secousses devenir tout à fait normales. Mais par contre, un repos de 40 à 15 minutes fera réapparaître la propriété myotonique.
D'autre part, si au lieu de recourir aux excitations prolongées comme précédemment, on ne fait
passer le courant faradique que quelques secondes, on voit que le muscle, au lieu de se décontracter instantanément et complètement, se détend lentement et progressivement. Cette décontraction se prolonge 1/2, 3/4 de minute et davantage. Ces excitations courtes n’épuisent pas complètement la tendance du muscle à entrer en spasme myotonique, comme précédemment. On peut reproduire le phénomène plusieurs fois. Mais la qualité myotonique du muscle finit par disparaitre et le muscle répondra par des secousses ou par des contractions tétaniques ordinaires.
Enfin, quand le muscle est fatigué par des excitations prolongées et répétées ou par l'emploi du courant fort, on voit apparaître des mouvements ondulatoires qui se montrent encore pendant l'excitation et persistent après la cessation de celle-ci.
Le froid, la saison froide, de même que l'accentuation de l'affection augmentent la susceptibilité de présenter les ondulations musculaires comme le remarque Huet. La trop grande fréquence des ondulations, d'après Huet, serait un signe d'une forte atteinte du muscle.
: Les interruptions /aradiques fréquentes (de 15 à 50 par seconde) provoquent, quand l'excitation est prolongée de 1/2 à 3/4 de minute et plus, une contraction tétanique d'abord myotonique (à plateau irrégulier et bas) qui finit par devenir une vraie réaction tétanique (plateau haut et régulier), parce que dès que cesse le courant, elle cesse aussi d'une façon brusque. Les excitations prolongées épuisent le
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muscle et donnent lieu à des contractions tétaniques normales cessant avec le courant. Sur les tracés de Huet; on voit nettement que le courant prolongé donne d’abord une réaction myotonique qui passe en contraction tétanique vraie à haut plateau cessant avec le courant. Les excitations courtes provoquent des contractions myotoniques quise résolvent lentement. Ces excitations finissent par épuiser la disposition myotonique du muscle, les contractions deviennent tétaniques normales.
Ces courants à grande fréquence provoquent facilement la fatigue musculaire et l'apparition des ondulations caractéristiques.
Donc, la différence entre la grande fréquence et la moyenne réside dans la rapidité de l'épuisement de la qualité myotonique et dans la rapidité de l’apparition des ondulations, parce que la fatigue vient plus vite quand le nombre d’interruptions est grand ;
2 Le courant galvanique. — L'excitabilité galvanique des muscles est augmentée d'une façon manifeste. Les intensités de 1/4, 1/2, 1 et 2 milliampères provoquent des secousses ; mais il se produit des contractions dans les muscles voisins par propagation du courant — preuve de l’excitabilité exagérée.
Il se passe une chose encore plusremarquable dans l’action des pôles. Le pôle négatif à la fermeture (NF) n’a pas la prédominance sur le pôle positif ; ils s'égalisent souvent et il ya même souvent inversion polaire: NF = P F. Les contractions sont lentes, paresseuses, trainantes et c’est le pôle positif qui ala qualité myotonique prédominante. Bourguignon a
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dénommé ces contractions : contractions galvanotoniques.*
Les premières PFC sont déjà traînantes, paresseuses et toniques, alors que les N F Csont encore brèves et ne deviennent myotoniques qu'avec de forts courants.
Au-dessous de l’électrode il se forme des dépressions qui persistent 5-30” et davantage etse résolvent lentement.
Certains auteurs prétendent que les secousses d’ouverture sonttellement petites qu’on peut les négliger. Erb et Huet trouvent que c’est le pôle positif qui, avec de forts courants, donne à l'ouverture de véritables contractions myotoniques, tandis que les NOC sont ou invisibles, ou très rapides, donc normales.
La répétition des excitations finit par fatiguer les muscles qui perdent leur qualité myotonique. Alors, les muscles répondent aux excitations comme les muscles normaux par des secousses rapides, brèves ou tétaniques., cessant avec le courant, suivant son intensité.
Enfin, quand le muscle est fatigué par des excitations trop fortes ou trop longtemps prolongées, on voit apparaître des ondulations rythmées qui se propagent toujours dans la même direction : du pôle négatif au pôle positif. I faut recourir quelquefois à des artifices pour mettre en relief ces ondulations. Erb conseillait de mettre l’électrode active sur les terminaisons tendineuses du muscle. On peut les faire apparaitre encore en faisant passer le courant à travers un membre entier ou segment du membre.
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En tout cas, l'apparition de ces mouvements ondulatoires coïncide avec la disparition de la qualité myotonique dans les muscles.
Après un repos plus ou moins prolongé, les muscles récupèrent leur tendance au myospasme et les ondulations nes’obtiennent plus facilement.
En résumé, les courants faradique et galvanique dénotent une augmentation d’excitabilité dans les muscles et la facilité avec laquelle on obtient une contraction tétanique, persistante, à décontraction très lente. Les excitations longues et répétées épuisent les muscles ; alors ceux-ci répondent par des secousses normales ou tétaniques cessant avec le courant.
Blumenau, de St-Pétersbourg, a prétendu que la période latente dans l'excitation du muscle était augmentée ; c’est la période pendant laquelle ie muscle reçoit l'excitation, mais ne se contracte pas encore. Cette assertion nous semble être contraire à la vérité, car elle contredit l’excitabilité exagérée du muscle myotonique et de nombreux auteurs la nient, entre autres : M. Huet et M. le professeur Cluzet.
Mais récemment M. Bourguignon a de nouveau insisté sur l’augmentation de la période latente qu’il obtenait en employant la méthode bipolaire, les deux électrodes placées aux deux extrémités du corps charnu du muscle. Avec la méthode mono-polaire, Bourguignon a remarqué que le pôle positif même placé au point moteur, permettait facilement deconstater l'augmentation de la période latente, ce qu'on n'obtient pas avec le pôle négatif.
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Selon lui, cela s'explique par ce fait que l’électrode négative, placée au point moteur, est seule excitatrice pour le muscle, tandis que le pôle positif n’agit que par l'intermédiaire d’un pôle négatif virtuel qui se forme dans l'intérieur du muscle. Comme la propagation de l’influx électrique se fait plus vite par le nerf, le pôle négatif placé surle point moteur excitera immédiatement le muscle ; le mème pôle négatif placé ailleurs, demandera un certain temps pour que le courant se diffuse suffisamment dans le muscle... Telle est l'explication de l'augmentation de la période latente donnée par M. Bourguignon.
Il se dégage de l’étude précédente une idée claire de la myotonie. Cette maladie peut être aisément reconnue grâce à la propriété toute spéciale du muscle myotonique: toute excitation volontaire, mécanique ou électrique, provoquera une contraction myotonique à décontraction lente qui s’épuise lentement par la répétition.
Les formes cliniques.
Dans le chapitre précédent, nous avons étudié les symptômes de la myotonie d’une façon individuelle et isolée.
Mais ils peuvent se grouper suivant les modalités très diverses, et leurs combinaisons variées réalisent un certain nombre de formes cliniques.
Certains cas échappent même à toute classification possible et constituent, en quelquesorte, les anneaux intermédiaires d’une longue chaîne morbide, dont le premier chaînon est constitué par la forme congénitale de la myotonie (syndrome de Thomsen) et dont le dernier est présenté par des syndromes associés à des affectionsdes centres nerveux.
Dans la myotonie de Thomsen sont groupés la presque totalité des symptômes que nous avons précédemment étudiés. Elle est congénitale, car elle apparait dans la première ou dans la seconde enfance. Pourtant il y a des cas cliniques d’incontestable myo-
tonie apparus à un âge plus avancé : jusqu'à 43 ans (Lancereaux). On a donné aussi à cette forme le nom de myotonie essentielle parce que congénitale ou acquise à un âge plus avancé, sa cause premièreéchappait totalement. Dans les deux cas, dans la forme congénitale ou dans la forme acquise, il y a absolument le même complexus symptomatique.
Les membres ou leurs segments sont frappés symétriquement. Le plus souvent et dans le plus grand nombre d'observations, ce sont les membres inférieurs qui sont les plus atteints. Beaucoup plus
“rare est l’atteinte de l’appareil de la mastication ou de la phonation. Les yeux aussi sont rarement touchés.
Un point important sur lequel on a insisté ces derniers temps, c'est l’atrophie secondaire à la myotonie hypertrophiante. Les muscles toujours gros, hypertrophiés de la myotonie, peuvent subir une atrophie, mais cette atrophie, que nous appellerons secondaire, n’est jamais considérable.
Jusqu'à l’année 1892, on ne connaissait que la forme hypertrophique de la myotonie. C’est elle qui fut décrite par Thomsen et c’est à elle qu’on réserve le titre de maladie de Thomsen.
Mais depuis cette époque, tant en France qu’à l'étranger, on a publié des cas de myotonie atrophique où l’atrophie précédait ou suivait la myotonie proprement dite.
Donc il y a toute une autre forme où l’atrophie est primitive et où la myotonie apparaît beaucoup plus tard, coïncidant souvent avec des lésions glandu-
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laires (Chwostek et Steinert). C’est la myotonie atrophique acquise. Xci, l’atrophie musculaire prime tout ; elle imprime à la réaction électrique, ainsi qu’à l’évolution, leurs caractères particuliers. Mais le syndrome myotonique y est toujours au grand complet. De la sorte, maints auteurs pensent à la coexistence des deux affections : la myotonie d’une part, l’'amyotrophie d'autre part, évoluant chacune pour leur propre compte.
Ensuite on a individualisé une troisième forme, associée à une affection des centres nerveux. C’est le syndrome myotonique de Léopold-Lévi et Babonneix, qui se rencontre dans une foule d’affections. Cellesci doivent être regardées comme des causes irritatives des centres du tonus provoquant l'apparition du syndrome myotonique. S'il était démontré que l’amyotrophie primitive est une affection due à l’atteinte des centres nerveux, la myotonie atrophique acquise serait une simple forme de ce vaste groupe morbide qu’on appelle syndrome myotonique.
Mais à côté de ces formes symétriques, c’est-à-dire frappant symétriquement les deux parties du corps, les deux membres inférieurs ou supérieurs, etc., il y a des hémitonies. Un cas a été décrit par Bechterew, relevant probablement d’une hémorragie cérébrale. Bechterew a donné à ce cas le nom de Aémitontie apoplectique. Galloway (1913) a décrit aussi un cas de myohémitonie. L'affection datait de cinq mois et était exclusivement localisée aux deux membres gauches. Rien de pareil chez les autres membres de la famille. Seul, leréflexerotuliengaucheestlégèrement exagéré.
En dernier lieu, on a décrit les myotonies parcellaires, localisées à un membre, révélées par le courant électrique. T'antôt le syndrome myotonique nest pas complet ; le malade n’a pas de réaction électrique myotonique, mais certains de ses muscles ont la curieuse propriété de se décontracter lentement, gênant le jeu libre de l'articulation au voisinage de laquelle ces muscles s’inserrent (Lannoïs).
M. le professeur Cluzet dit avoir trouvé, dans un cas de myopathie primitive à type scapulo-huméral, la réaction myotonique dans les muscles de l'épaule, qui étaient en voie d’atrophie.
Du reste, récemment encore, Babonneix insistait dans sa Revue générale sur la réaction myotonique (1913), sur la fréquence des réactions électriques analogues à celle de la myotonie qu’on rencontre dans la myopathie primitive au début et dans les dégénérescences névritiques.
_ Diagnostic différentiel,
Les symptômes de la myotonie sont assez caractéristiques pour éviter toute confusion avec les autres maladies. |
L’atrophie musculaire se greffant sur un ensemble myotonique ne peut constituer une entité morbide spéciale ; cela prouve que le processus pathologique qui a frappé le muscle poursuit insidieusement son œuvre.
Il existe toutefois une maladie fort curieuse, décrite par Eulenburg sous le nom de paramyotonie congénitale. |
Cette affection se rapproche beaucoup de la myotonie congénitale, sauf en ce qui concerne les réactions électriques. D'autre part, elle ne survient que pendant la saison froide et disparaît complètement en été. C’est une névrose vaso-motrice en rapport avec la température. Du reste, les muscles sont plutôt rigides que myotoniques.
G. Ballet, Maillard, 'Joanny Roux ont décrit des symptômes se rapprochant beaucoup de ceux que présentent souvent les myotoniques ; le spasme et la décontraction lente des muscles extrinsèques de l'œil et de la langue, et la démarche hésitante, mais qui se rencontraient chez des parkinsonniens.
Ici, l'attitude soudée, les mouvements menus qu’affectent au repos les membres et qui disparaissent pendant les mouvements actifs; une rigidité dans les mouvements passifs et actifs, « le masque » font aisément distinguer cette maladie de la myotonie, Il se peut que la même cause qui provoque l’exagération du tonus musculaire dans la maladie de Parkinson, influence les muscles pour qu'ils présentent la réaction myotonique, par exemple l’altération des parathyroïdes, ou encore de petites lésions de la capsule interne au voisinage du faisceau pyramidal ou dans la région sous-thalamique (Joanny Roux).
La paralysie pseudo hypertrophique avec lordose ne peut pas prêter à confusion, car les réactions musculaires volontaires et électriques n’ont rien de commun avec celles de la myotonie.
La démarche hésitante des myotoniques pourrait faire penser à une foule de maladies : paraplégie intermittente où ischémique de Grasset, due à un trouble de la vascularisation de la moelle, survenant dans la station debout ou dérobement de jambes d'origine neurasthénique ; maladie de Little, ataxie locomotrice, sclérose en plaques, enfin hystérie avec diathèse de contractures de Charcot, de même les
maladies cérébelleuses : maladie de Friedreich, atrophie et tumeurs cérébelleuses.
Mais chacune de ces maladies possédant des caractères propres, se différencie facilement de la myotonie.
Dans les formes frustes, monosymptomatiques de Moebius qui s'associent quelquefois à ces maladies il est souvent difficile de faire le départ entre les différents symptômes.
Les crampes professionnelles sont dues à la fatigue et apparaissent toujours après un travail et non au début du mouvement. Les mouvements rendent complètement impotent le membre affecté de crampe professionnelle, tandis que ces mêmes mouvements permettraient le fonctionnement des membres frappés de myotonie.
Les hypertrophies musculaires vraies, récemment décrites, ne présentent pas de réactions myotoniques.
Dans les myopathies primitives on trouve quelquefois des réactions électriques qui ressemblent beaucoup à celles de la myotonie. Si l’on emploie de Forrs courants galvaniques on obtient une contraction galvano-tonique de Bourguignon. Elle disparaît si les excitations se prolongent pour réapparaître après un repos suffisant.
Les secousses à l’ouverture sont très prononcées, même plus prononcées que dans la myotonie, mais on n'obtient pas d’ondulations.
Ces contractions galvano-toniques s’observent au début de l'affection sur des muscles sains en appa-
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rence. Quand l’atrophie est très accusée, la réaction disparait ; tandis que la réaction myotonique est constante dans la myotonie, il suffit de laisser reposer le muscle pour la faire réapparaître si un examen un peu prolongé a épuisé l’excitabilité myotonique.
Ces caractères différencient la myotonie des myopathies prinitives, mais permettent aussi de rapprocher ces affections, car souvent les deux affections coexistent, que d'autre partcertaines réactions leur sont communes.
Dans l’armée, les myotoniques sont inutiles et entravent les exercices par la gène continuelle en rapport avec leurinfirmité ; 1l est facile de dépister les simulateurs par l’examen électrique et l'étude du mouvement volontaire.
Evolution et pronostic.
On a généralement peu de renseignements sur le début de l'affection. Dans la forme congénitale, elle apparaît à la naissance ouse manifeste un peu plus tard.
A la naissance elle se manifeste quelquefois par la difficulté qu'éprouve le nourrisson pour s’alimenter. Le muscle orbiculaire des lèvres, les muscles du voile du palais, ceux du pharynx, peuvent occasionner des spasmes très gênants, créant un véritable danger pour la vie du nourisson.
Dans les cas à début tardif, elle frappe le sujet insidieusement, progressivement, touchant les muscles qui fournissent le plus d’effort (Bechterew) ; quelquefois cependant elle débute brusquement et instantanément (Nikonoff).
Dans la suite la maladie progresse, mais présente des stades d'atténuation ou d’exacerbation. On n’a jamais observé de cas de guérison définitive avec
dy
restituo ad integrum des muscles. M. le professeur R. Lépine a obtenu la guérison d’un myopathiquemyotonique avec la thyroïdine.
Mais on observe souvent que les muscles myotoniques hypertrophiés finissent par s’atrophier. L’anatomie pathologique le fait présumer, parce qu'à côté des fibres hypertrophiées, on trouve dans les champs de Konheim des fibres atrophiées, ou même des gaines vides des fibres musculaires remplies de noyaux sarcoplastiques.
La myotonie congénitale arrivée à la puberté s'arrête, peut même rétrocéder en partie. Mais elle a eu déjà le temps d’envahir tous les muscles. Et à partir de l’âge adulte elle ne progressera plus.
Dans les formes acquises et atrophiques, la maladie progresse, décharne complètement le sujet, mais ici aussi elle présente des stades d'amélioration ou d’aggravation. Suivant le type clinique dans ces formes myotono-myopathiques, c’est la myopathie qui régit le pronostic et non la myotonie.
En somme, le syndrome myotonique par lui-même n’est pas grave quoad vitam ; mais il est gênant au point de vue social. Au service militaire, dans la vie ordinaire les myotoniques lents et incertains courrent souvent des dangers par leur incapacité de se servir de leurs membres avec la rapidité nécessaire. Ces malades sont souvent des infirmes, incapables d'aucun travail. Ils sont souvent en butte aux rail leries ou aux reproches ; leur caractère s’aigrit, ils tombent souvent dans une lypémanie..
Nikonoff pense que pourtant la RTE myoto-
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nique présente de véritables complications. Soutenant la théorie par autointoxication comme pathogénie de la myotonie, il croit que ces poisons autogènes peuvent atteindre le parenchyme rénal (cas de Déjerine), provoquer une hypertrophie du cœur, l'asthme, la cataracte précoce.
Anatomie pathologique.
Il est nécessaire de jeter un coup d'œil sur l’anatomie pathologique pour essayer de comprendre le processus mystérieux qui est à la base de la myotonie.
1. Etat du système nerveux. — Jusqu'à présent, dans les formes pures de myotonie, aucune lésion caractéristique n'a pas été constatée, même avec la méthode de Nissl. Nous ne parlons pas, bien entendu, des lésions qui constituent la signature des affections nerveuses diverses (affections cérébelleuses, polynévrite, tétanie, sclérose en plaques, etc.), auxquelles vient se superposer le syndrome myotonique.
Déjerine et Sottas, ayant fait un examen anatomopathologique complet chez un myotonique mort de néphrite aiguë, n’ont trouvé que des lésions musculaires.
Dans les autopsies ultérieures (Steinert, 1909), on a constaté, dans un cas, une dégénérescence tabeti-
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forme des cordons postérieurs, mais rien autre dans les centres nerveux.
En somme, rien n'autorise, jusqu’à présent, à émettre des théories purement nerveuses, comme celle de Seeligmüller sur la nature de la myotonie, Seeligmüller pensait à une lésion des cellules des cornes antérieures. :
Mais s’il n’y a pas de lésions histologiques nettes, rien ne nous dit qu'il n’y a pas de troubles dynamiques qui retentiraient sur les muscles.
L’histologie actuelle est impuissante pour élucider cette question.
2. Lésions musculaires. — Les seules lésions propres à la myotonie sont des lésions musculaires, et notamment celles qui intéressent le sarcoplasme.
Erb, en 1806, les a étudiées le premier en détail. Le célébre professeur d’Heidelberg a étudié minutieusement les lésions du parenchyme musculaire et celles du tissu interstitiel.
Le parenchyme musculaire est composé des deux éléments : substance fbrillaire et sarcoplasme semé de noyaux.
Le sarcoplasme du muscle strié normal forme une sorte de syncitium dont les noyaux sont peu nombreux, placés toujours en dehors des paquets fibrillaires.
Dans la myotonie, les noyaux deviennent excessivement nombreux. Ils forment de véritables manchons autour des fibres, les pénètrent même et dissocient les fibrilles.
Le protoplasme est aussi plus visible, très aug-
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menté, hypertrophié. Au lieu d’être compact, il est fenêtré, parsemé üe très nombreuses vacuoles remplies de substance mucoïde ne prenant plus les colorants normaux. Ceci marque une altération musculaire très avancée.
L'affinité tinctoriale des noyaux est très manifeste. Les noyaux augmentés de volume et de nombre sont plongés dans une zone claire et transparente du protoplasme, leur substance chromatique est considérable ; les filaments chromatiques affectent une forme de fuseau rappelant les figures de kariokinèse ; tout dénote un état de suractivité morbide.
Sur une coupe transversale, on trouve que les champs de Konheim ont des contours circulaires, arrondis, et non pas polygonaux par pression récipr'oque, comme normalement. Ces fibres en coupe transversale arrivent à avoir une épaisseur monstrueuse de 140 y au lieu de 60 & au maximum à l’état normal. Cette anomalie d'épaisseur est propre aux formes hypertrophiques de la myotonie; dans la myotonie atrophique, les champs de Konheïim et les fibres deviennent grèles, pâles, peuvent même disparaître ; leurs gaines sont remplies par des noyaux sarcoplastiques.
Ces fibres hypertrophiées ou atrophiées sont coinposées de fibrilles plus fines, plus menues. Ces fibrilles sont très nombreuses dans la forme hypertrophique. Les fibres, surtout dans la forme atrophique, perdent leur régularité, deviennent boursouflées, présentent des étranglements, se bifurquent à leur extrémité. Les fibrilles peuvent être trouvées
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dissociées. On y trouve souvent des vacuoles plus ou _moins nombreuses. La striation transversale si caractéristique du muscle strié disparait.
Schiefferdeker (1903) a trouvé constamment, dans le sarcoplasme, un semis de granulations colorables après fixation, avec le réactif de Jores, et ces granulations sont pour lui la signature pathognomonique du processus myotonique.
Le tissu interstitiel interfasciculaire et périfasciculaire est hyperplasié et présente tous les signes d’une inflammation chronique.
Babès et Marinesco ont trouvé que les plaques motrices étaient très augmentées de volume. Est-ce une lésion primitive on secondaire ? il est difficile de dire, la myotonie était très avancée dans le cas cité.
3. Lésions diverses. — Chwostek a trouvé des lésions dégénératives de la parathyroïde et de la surrénale dans une myotonie atrophique. Steinert constate des atrophies testiculaires dans plusieurs cas. MM. Froment et Cluzet ont trouvé un goitre dans une myotonie. Dans le cas personnel (malade de M. le professeur Pic), la radiographie faite par - M. le professeur Cluzet dénote les modifications de la selle turcique et des os du carpe d'ordre acromégalique.
Déjerine et Sottas ont trouvé une néphrite aiguë, à laquelle Nikonoff assignait comme cause l’autointoxication myotonique.
Ensuite, la cataracte est fréquente.
Etude pathogénique.
La pathogénie de la myotonie est une question des plus controversées. Les solutions proposées sont nombreuses...
Nous allons énumérer toutes les théories pathogéniques sur la myotonie, en leur assignant une place respective dans le cadre de nos conceptions modernes.
1. Thomsen, frappé par l’état mélancolique des myotoniques, fut conduit à édifier une explication psychopathique de la maladie. Il disait que les troubles myotoniques sont dus à l’inhibition de la volonté rendant celle-ci impuissante à commander les mouvements. Quand lui-mème devait parler en public, au début il avait un instant d’hésitation, il était incapable de rassembler ses idées. De même, quand il était interrompu dans son discours, il devenait hésitant et troublé pour un instant.
Nous avons expliqué ailleurs que les myotoniques
arrivent à avoir cet état d'angoisse devant les actes volontaires et une tristesse habituelle par un processus de déductions logiques et ne sont pas des « psychiques primitifs ».
2. Seeligmüller admettait que la myotonie était la conséquence d’une lésion spinale des cordons latéraux et c'est pour cette raison qu’il a donné à la myotonie le titre de « paralysie spinale spasmodique ».
3. Moebius pense à une névrose, à un trouble dynamique des centres, comme celui de l’hystérie, par exemple. Erb considérait la maladie de Thomsen comme une éropho-névrose d'origine centrale, parce que, disait-il, le muscle est subordonné aux centres nerveux, aux points de vue trophique et fonctionnel. On sait avec quelle fréquence les lésions centrales influencent les muscles. Mais ces lésions centrales n'ont pas été constatées, même par la méthode de Nissl. Admettre un trouble dynamique à la façon de Moebius, une transmission héréditaire de la fragilité cellulaire nerveuse, c’est une hypothèse en harmonie avec nos idées. Evidemment, les antécédents des myotoniques sont souvent très chargés en affections nerveuses.
4. Westphall pensait que la maladie de Thomsen est la conséquence de l’état congénital des muscles.
A l'appui de cette théorie, on peut évoquer les constatations de Soltmann faites sur des nouveauxnés, dont les mouvements sont extrêmement lents et les contractions toniques et persistantes.
Pierre Marie et Gilbert Ballet furent les premiers à émettre une théorie musculaire que Déjérine
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est venu confirmer par la publication de la première autopsie française de myotonie. Mais leur point de vue est spécial. M. Oddo (1902), a repris cette théorie congénitale. Pour tous ces auteurs, la myotonie congénitale est un trouble d'évolution de la fibre musculaire. La myotonie évolue avec le développement général; elle apparaît souvent à la naissance, évolue jusqu’à l’adolescence où elle s'arrête, tout comme les hyperostoses juxta-articulaires, etc. A l’âge adulte elle s'arrête, peut regresser, en tout cas elle ne progresse plus.
D'autre part, avons nous dit, le muscle myotonique à sarcoplasme prédominant a l'aspect d’un muscle infantile, presque embryonnaire (dans les cas où les fibres ne sont pas très hypertrophiées).
À ce sujet, Babonneix dit que les cellules mésenchymateuses embryonnaires qui doivent donner par leur différenciation des cellules-fibres lisses et les fibres musculaires striées, sont probablement lésées au moment où cette différenciation va avoir lieu. La cellulemésenchymateuse reste dans un état embryonnaire, les myofibrilles ne se développent pas et le sarcoplasme est prédominant. Le muscle strié composé de pareilles cellules acquiert des propriétés du muscle lisse au point de vue de la contractilité et de l’excitabilité électrique.
Il nous semble possible d'admettre que le même processus qui peut atteindre les muscles adultes, peutégalement se développer in-utéro. Serait-ce une infection fœtale frappant les quelques glandes endocrines ou le système nerveux (moelle ou cervelet) ?
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Il est curieux, à l’appui de cette conception, de rapporter ici une observation de MM. Severino et Ciauri (1911, Riforma Medica, p. 684). Un individu, âgé de 55 ans, avait présenté un complexus hypertonique : syndrome parkinsonnien, thomsenien et cataleptique. L’inoculation de sa substance médullaire aux chiens a donné des résultats surprenants. La culture de cette substance fut stérile, mais l’inoculation au premier chien a donné d’abord une parésie du membre antérieur droit et seize heures après l’inoculation, le chien présentait une rigidité musculaire ditfuse, mouvements désordonnés des yeux, clonus des muscles de la face; réflexes exagérés ; 56 heures après il meurt. On trouve une hyperémie de la substance cérébraleet médullaire.
Avec la substance médullaire de ce chien, on réinocule un autre chien dans la cavité péritonéale. La mort survient au 5° jour avec des phénomènes de rigidité musculaire.
L'inoculation pratiquée à un troisième animal dans la cavité péritonéale donna un peu de rigidité, mais l’état général se maintint bon.
Voilà un cas fort curieux et instructif. Serait-ce une infection inconnue des voies médullaires dans le genre de celles que M. Widal avait autrefois décrites?
b. La myotonie congénitale ou acquise est caractérisée par l’exvagération du tonus musculaire. Les muscles striés à l’état uormal ont des contractions brèves, rapides ; si le courant est fort, on obtient des contractions tétaniques qui cessent avec le courant.
Il en est tout autrement dans les muscles myotoniques.
Il y a ici une énergie de contraction des plus manifestes, il y a accumulation de l'énergie qui s’épuise lentement. De même, l’emmagasinement de l'énergie pendant le repos se fait lentement.
A quoi est due cette hypertonie des muscles ? La première chose qui vient à l'esprit, c'est la similitude des contractions myotoniques avec les contractions des muscles lisses.
En effet, les muscles lisses se contractent lentement, ils ont une contraction persistante, tonique : comme par exemple le muscle utérin, les muscles des vaisseaux, des parois intestinales, etc. De même, l'excitation électrique de ces muscles donne aussi des contractions toniques. Pourquoi cela ?
Bottazzi, Mademoiselle Iotéyko, ont émis une hypothèse qui nous semble séduisante. Ils pensent que le caractère dela contraction dépend de la structure histologique. Tandis qu'un muscle strié possède de la substance fibrillaire en excès, dans le muscle lisse la substance sarcoplastique est prédominante. De même, certains muscles du lapin, les muscles rouges de Ranvier, possèdent surtout la substance sarcoplastique.
Là où prédomine le sarcoplasme, la contraction est lente, trainante, tonique. Par contre, dans les muscles à substance fibrillaire dominante, les contractions sont rapides.
Les muscles extenseurs de l’homme, surtout ceux des membres inférieurs, paraissent être constitués
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en grande partie par du sarcoplasme. Ceci s’expliquerait par ce fait que ces muscles doivent être contracturés plus longtemps, plus fortement et que la substance fibrillaire s’épuise vite et ne donne pas normalement de contraction soutenue.
Les études anatomo-pathologiques de la myotonie ont fourni un appui à cette manière de voir. On a trouvé dans les muscles myotoniques une prolifération du sarcoplasme des plus considérables, autant dans les muscles hypertrophiès qu'atrophiés.
Sainsbury et Ringer, Mademoiselle Iotéyko ont fait des expériences remarquables sur les muscles striés. Ils ont remarqué que les muscles striés empoisonnés par la vératrine, par le phosphate de soude, l’ammoniaque, etc., présentaient des réactions myotoniquestout-à-fait caractéristiques. [ls ont conclu, surtout Mademoiselle Iotéyko, à la suite de ses expériences plus récentes (de 1903), que ces poisons augmentent l’excitabilité du sarcoplasme musculaire. De même, en étendant cette constatation aux études cliniques, Léopold-Lévi est tenté d'admettre que les muscles myotoniques le sont parce que leur sarcoplasme, non seulement a proliféré, mais se trouve encore en état d’hyperexcitabilité, grâce à certaines « sensibilisatrices » qui, d’après Mademoiselle Totéyko, seraient les extraits thyroïdien, testiculaire, ovarique et peut-être parathyroïdien. Chwostek (1909) a trouvé dans une autopsie de myotonie atrophique une lésion des parathyroïdes. Rapprochant ce fait des expériences de Pepere, qui constate que la suppression des parathyroïdes provoque un véritable
‘empoisonnement, parce que ces glandes feraient l'office d'une glande antitoxique pour les poisons endogènes ; on peut se demander si la parathyroïde ne joue pas un rôle dans la production de la myotonie. |
Puisque sa suppression provoque latétanie, carac-. térisée par l’exagération du tonus musculaire, peutêtre un trouble fonctionnel peut-il donner lieu à un syndrome myotonique. De la sorte, la myotonie serait une forme fruste de l'atteinte parathyroidienne (Lundborg).
Le sarcoplasme ainsi préparé reçoit le stimulus nerveux plus facilement et répond par des contractions myotoniques. Ces vues sont conciliables avec la clinique.
Expérimentalement, on sait que les contractures hivernales dela grenouille de Tiegel sont dues à l'accumulation de certains déchets musculaires (Schiff).
L'excitation fait apparaître le spasme, qui disparaît lentement si l’on répète ces excitations, et alors le muscle revient à son état normal de contractilité.
Nous devons tenir compte aussi de l’influx nerveux, car il est certain que l’activité musculaire est sous la dépendance des centres nerveux.
Et d’abord, qu'est-ce que le tonus musculaire, le myotonus ?
La physiologie nous enseigne que le myotonus est la résultante de deux actions se passant dans le muscle : une action intrinsèque au muscle, l’élasticité
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qui fait que le muscle se rétracte vers ses insertions si on le coupe par le milieu, et une autre action extrinsèque venant des centres nerveux, l'influx nerveux. L'appareil du myotonus est complexe. Il est certain qu’il existe un centre, ou des centres et des voies de conduction centripète et centrifuge.
Et l’on peut parfaitement admettre qu’une lésion irritative siègeant au voisinage d’une des parties de cet appareil puisse déterminer une réaction myotonique (Crocq). La clinique vient à l’appui de cette facon de voir, car ily a des affections du système nerveux associées à la myotonie. Joanny Roux dans un cas de maladie de Parkinson associée à la myotonie pense à une « cérébro-sclérose lacunaire sousthalamique », parce que la voie pyramidale passant au-dessous de la couche optique peut-être intéressée par une lésion irritative du voisinage.
D’après Babinski, c’est le cervelet qui joue un rôle des plus importants dans le réglage des mouvements volitionnels statiques et cinétiques. Thomas, Lucciani, Londe, Léopold-Lévi ont décrit des phénomènes d’exagération du myotonus à la suite des lésions cérébelleuses.
Crocq a magistralement étudié les différentes conceptions que les savants se font du myotonus. Il a groupé en 7 catégories les nombreuses théories émises. Nous en retiendrons deux :
Le myotonus est un phénomène médullaire dû à la réflexion par les voies courtes des impressions sensitives périphériques, mais corrigées par le faisceau pyramidal, véritable frein. Quand le faisceau
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pyramidal est lésé, les cellules médullaires transmettent les incitations sensitives sans correction « pyramidale » (Charcot et Brissaud). Cette théorie n’est pas acceptable, parce que la suppression du faisceau pyramidal donne une abolition du myotonus.
La deuxième théorie plus moderne dit que le myotonus nerveux est une résultante des deux actions : inhibitrice cérébrale (corticale) et excitatrice-cérébelleuse. Ces actions s’exercent sur les centres médullaires. Grasset ajoute que dans la protubérance il y a probablement un autre centre automatique du myotonus qui recevrait les mêmes voies. Ce centre hypothétique n’a pas été trouvé. Force est donc d’admettre que les centres sont disséminés dans le système nerveux central et ne constituent pas un centre spécial et automatique dans la protubérance. |
Crocq pense que la vraie théorie est celle qui est corroborée par ces deux expériences : {° la section transversale de la moelle à la région cervico-dorsale abolit définitivement et complètement le myotonus, donc le myotonus est un phénomène extra-médullaire ;2° la destruction des lobes cérébraux donne une atonte absolue quand certains territoires sont complètement détruits. L'influx nerveux doit, partant, emprunter des voies longues. Le cervelet serait, alors, le centre du myotonus, le faisceau pyramidal transmettait l’inhibition de la corticalité et les cellules médullaires recevraient les incitations du cervelet par des voies cérébello-spinales. En effet,
la clinique confirme ces vues : dans l’hémorrhagie cérébrale, la destruction des lobes périrolandiques et le choc primitif donnent une atonie qui est consécutivement remplacée par de la contracture.
6. En Russie, où les observations de myotonie sont fort nombreuses, le professeur Bechterew, Rybalkine, Wassilieff, Moltchanoff et d’autres, ont édifié une théorie métabolique. Plusieurs d’entre eux, ayant constaté l’exagération des substances créatinique et sarcinique dans les urines des myotoniques (analyse du professeur Boulyghinsky), de même que les chlorures et urée, se sont demandés s’il n’y avait pas des troubles du métabolisme. À côté des cas avec exagération, on a trouvé de la diminution ; il est difficile, en conséquence, d'interpréter ce symptôme urologique. |
Il est certain que dans la myotoniehypertrophique, où les muscles travaillent beaucoup, ils éliminent des déchets en quantité exagérée. Maïs c'est un phénomène subordonné à la maladie et qui ne peut en être la cause. Dans la myotonie atrophique, il y a une diminution des déchets musculaires.
Nikonoff ayant trouvé des déchets créatiniques en excès, est allé, dans ses conclusions logiques, jus- ‘ qu’à admettre la possibilité de lésions du parenchyme rénal, causées par ces produits de l’activité anormale du muscle myotonique, et expliquait que la néphrite aiguë du cas de Déjerine et Sottas était due à cette cause.
Mademoiselle lotéyko démontrant que certaines substances, notamment les produits de diverses
glandes endocrines, « sensibilisent » les muscles de facon à les rendre myotoniques, ouvrit un nouvel horizon à des conceptions faisant intervenir, mais d’une facon différente, les troubles du métabolisme. On comprend que la vitalité du muscle, sous l'influence des produits de sécrétion des glandes parathyroïdes ou autres, serait profondément troublée, et il en résulterait une augmentation d’excrétion de créatinine : en tous cas, les déchets musculaires ne peuvent être causes de la myotonie. La fièvre n’est pas cause de la maladie, mais un symptôme...
La conception qui semble se dégager de toutes ces études serait la suivante : se basant sur ce fait que les muscles ont une grande hyperexcitabilité, qu’on ne rencontre pas au niveau des nerfs, que les autres organes ne sont point touchés, sauf parfois certaines glandes endocrines, comme le testicule, la parathyroïde, la thyroïde et l’hypophyse, il semble que pour la myotonie congénitale apparaissant à la naissance, les muscles restent à l’état embryonnaire sarcoplastique, parce qu'un trouble de leur nutrition peut être d’origine glandulaire ou générale (infection fœtale, perturbation nutritive maternelle ou paternelle transmise au germe), intervient pour causer la myotonie.
Pour la myotonie acquise, on pourrait admettre qu'une affection nerveuse trouble les centres ou les voies de conduction du myotonus (Kornold), parce que la lésion se développe au voisinage, et par sa présence crée un foyer d'irritation constante. On trouve l’exagération des réflexes et lès autres signes
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de l'atteinte du système nerveux. Les glandes endocrines, en état de méiopragie, faisant officines de ces « sensibilisatrices » pour le muscle myotonique, pourraient aussi intervenir pour augmenter l’excitabilité musculaire.
Etiologie.
Comme dans la plupart des affections du système nerveux et musculaire, dans la myotonie, la cause primordiale, le primum movens nous échappe. On admet, faute de mieux, que toutes ces affections, comme la maladie de Friedreich, l’ataxie cérébelleuse, les myopathies primitives, etc., ont pour cause une prédisposition héréditaire, que cette prédisposition, état fragile des centres, se transmet directement, ou sautant des générations, des ascendants aux descendants. Pour la myotonie congénitale, nous pouvons assigner la même cause, la susceptibilité héréditaire du système musculaire, qui se transmet surtout aux sujets mâles, sautant quelquefois des générations intermédiaires. Peut-être l'application des lois sur la transmission des caractères héréditaires de Mendel, permettra de mieux connaître la façon dont se transmet, dans les générations successives, la myotonie.
.Nous nous permettons d'émettre une hypothèse pour expliquer cette susceptibilité nerveuse.
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Lancereaux a émis, il y a bien longtemps, l'idée très plausible que ce qu’on appelle diathèse arthritique où herpétie, ne serait autre chose qu’un trouble du système sympathique vaso-moteur. Les intoxications diverses endo et exogènes qui frappent notre organisme sont nombreuses et pour ainsi dire quotidiennes. M. le professeur J. Teissier admet que l'acide oxalique peut provoquer des névrites sympathiques. Il semble logique d'admettre que les intoxications agissent autant sur le système nerveux, modifiant son fonctionnement, que sur les muscles.
Le professeur Poncet disait souvent qu'il se peut bien que l’intoxication lente, par les poisons du bacille de Robert Koch, puisse modifier notre système nerveux sympathique et central, et par lui notre nutrition générale, et constituer l'arthritisme. Les mêmes idées doivent venir à l'esprit quand on parle de la susceptibilité nerveuse, de la transmission héréditaire. Les tares nerveuses sont des conséquences de différentes intoxications : bacillaires ou autres. Mais les mêmes causes qui touchent le système nerveux agissent sur le germe qui donnera plus tard un individu. |
En Russie, où l’alcoolisme, la syphilis, la tuberculose et la misère physiologique sont très développés, on constate beaucoup de cas de myotonie.
Et alors, il est permis de dire que l'alcoolisme des parents est pour quelque chose dans l’étiologie de la myotonie congénitale (opinion de Kornhold). Mais ces mêmes causes, les infections lentes et les intoxications touchent très probablement les glandes
endocrines, en particulier la parathyroïde, en y provoquant des lésions peut-être minimes, mais qui ont quand même un retentissement général. Lévi et Rothschield ont décrit les formes frustes dans l’insuffisance thyroïdienne ; pourquoi une atteinte légère, pervertissant le fonctionnement de la parathyroïde, réalisant son insuffisance, ne permettraitelle pas à une maladie de Parkinson, comme celle de Thomsen, de se développer ? :
Le déficit physiologique de cette glande permettrait au sarcoplasme musculaire d’être plus facilement influencé par les poisons endogènes qui, dans un autre temps, seraient arrêtés par la parathyroïde normale.
Le sang et l'urine, chez certains myotoniques, ont été trouvés hypertoxiques (Guillain).
Quoi qu'il en soit du mécanisme exact, il est certain que les antécédents héréditaires chargés en tares nerveuses ou glandulaires, surtout nerveuses, constituent une des causes dans l'apparition de la myotonie congénitale. La transmission de la maladie du père au fils, de la mère à la fille, est tellement fréquente, qu’on n'en compte plus les cas.
Mais les antécédents sont souvent hétéronymes, c'est-à-dire que les parents ont présenté une névropathie ou une psychopathie quelconque, tandis que les descendants sont des myotoniques. Nous avons déjà parlé de lalcoolisme.
On a aussi accusé la consanguinité pour la même cause ; par l’adjonction des mêmes qualités familiales, l'organisme nouveau s’appauvrira (Bernhardt).
La maladie apparaît généralement à la naissance ou plus tard. Il y a des époques d'apparition insolites : Lancereaux cite un cas où la myotonie a fait son apparition à 43 ans, Talma à 18, 32 et 39 ans, Fischer à 16 ans, etc.
Les émotions, les frayeurs ont été incriminées. Une femme enceinte a une frayeur. Elle accouche de deux jumeaux myotoniques. Les autres enfants sont normaux à tous égards (Erb).
La myotonie frappe surtout les hommes, parce que ceux-ci sont plus exposés à toutes sortes d’intoxication. La statistique de Déléage est nette : 67 hommes et 19 femmes ; le rapport est de 3,5 sur 1.
Ensuite, on a accusé les antécédents personnels pour expliquer l'apparition tardive d’une myotonie, . dite acquise.
Kornhold prétend, et non sans raison, que dans tous les cas de myotonie acquise, il y a toujours eu une aflection du système nerveux. Et il apporte l’analyse de nombreux cas. En voici quelques-uns :
Kornold, myotonie + méningo-myétite Y4
» » » atrophie musculaire anté-
rieure à la myotonie,
Erb, » » sclérose en plaques.
Rieder, » » parésie rhumatismale.
Danoc, » » atrophie musculaire antérieure à la myotonie.
Déléage, » » anyotrophie légère.
Hoffmann, » » polynévrite.
Delprot, » » paramyotonie.
Bettinau, » » tétanie.
On a constaté, en outre, des altérations glandulaires : thyroïde (cas de M. Cluzet), testicule (Steinert, 1909), parathyroïde (Chwostek, 1909). Ces altérations seraient le point de départ des perturbations dans le métabolisme général et local du muscle
strié.
Traitement
Les premiers auteurs qui se sont occupés de cette maladie pensant que le système nerveux était atteint ont recouru à des anti-nervins, parce que selon eux les lésions du système nerveux étaient avant tout irritatives, excitatrices ; l'indication était donc de diminuer l'hypertonus en calmant le système nerveux. On a employé l’atropine, les alcoloïdes des solanées, le bromure de potassium, l’antipyrine, la valériane, etc. ; en un mot, tout l'arsenal antispasmodique, mais bien entendu sans beaucoup de succès. L’iodure de potassium a été sans action.
Ayant remarqué que le froid exaspérait le spasme myotonique, Talma eut recours aux bains chauds à 37° durant des heures. Cette hydrothérapie donnait évidemment des résultats immédiats appréciables, mais restait en somme stérile, parce que c'était une médication purement symptomatique. Dès que la saison froide revenait, ou plutôt dès qu'on cessait
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l'administration de bains chauds, les myospasmes réapparaissaient.
Par contre, l’hydrothérapie froide sous n'importe quelle forme doit être absolument écartée, quoique dit Nikonoff. Peut-être dans certains cas ce traitement est favorable (forme acquise), mais généralement il augmente l’excitabilité musculaire.
Bechterew et Werziloff ont appliqué le massage et la gymnastique méthodiques. La méthode consistait à faire des exercices avec des résistances de plus en plus croissantes. Cette méthode repose sur le principe suivant : plus l'effort volontaire est considérable, plus le spasme est accru. Or, la gymnastique habitue le malade à vaincre par l'effort de plus en plus considérable des muscles voisins le spasme myotonique.
Les autres ont eu recours aux courants galvaniques le long de la colonne vertébrale, pensant à une atteinte médullaire, l’électrisation directe des muscles, des bains électriques, le massage avec le rouleau galvanique (J. Teissier) furent successivement essayés.
Toutes ces méthodes sont des palliatifs qui épuisent la susceptibilité myotonique. Mais le repos fait réapparaître le myotonus exagéré.
S'appuyant sur des notions pathogéniques et admettant que la myotonie serait une maladie du métabolisme local ou général, certains ont voulu opposer à la maladie un régime et une hygiène appropriés : la vie au grand air, exercice physique modéré sans fatigue, frictions, lotions, etc., une nourriture
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légère, substantielle, mais pas fermentescible. Prohibition absolue d’alcool, de vin, de café, de viandes faisandées. Enfin et surtout, la médication alcaline qui modifie favorablement le terrain arthritique pourrait également modifier la nutrition locale du muscle et du système nerveux.
Le professeur R. Lépine a employé dans un cas de myotonie atrophique l'extrait thyroïdien avec un succès complet. Il semble logique de recourir à l'extrait parathyroïdien qui a beaucoup amélioré les parkinsonniens,.
Le professeur Netter proposait autrefois de traiter la tétanie avec les sels de calcium (chlorure de calcium anhydre), qui arrêteraient ou même supprimeraient l’hypertonus.
11 nous semble logique d'essayer cette médication qui a du reste des-rapports étroits avec nos conceptions pathogéniques, le métabolisme du calcium étant réglé par les glandes endocrines.
Observations. Etude critique
Dans les sept observations lyonnaises, nous tâcherons de mettre en relief tout ce qui a trait à l'étude clinique, à l’étiologie et aussi à la pathogénie de la myotonte. |
Les observations sont toujours nécessaires, parce que ce sont des illustrations à la théorie qui est mieux étayée quand elle est basée sur des faits concrets : les observations. Les observations qui vont suivre sont dissemblables en raison de la pluralité des formes cliniques sous lesquelles se présente, dans la pratique, la myotonie.
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Ces troubles sont très marqués au niveau des membres inférieurs (le malade monte péniblement l'escalier), et moins aux membres inférieurs (travail avec le rabot est géné). Les muscles sont très hypertrophiés ; l'excitabilité mécanique exagérée ; absence de caractère familial ; la tête n'est pas touchée ; glycosurie de 1 gr. 60 °}..
RÉSUMÉ DE L'EXAMEN ÉLECTRIQUE. La réaction myotonique d'Érb au complet : spasme myotonique avec décontraclion lente ; mouvements ondulatoires ; hyperexcitabilité électrique ; tendance à l'égalisation des pôles, L’excitation des nerfs ne provoque aucun phénomène d'ordre myotonique dans les muscles.
Jeune homme de 16 ans, fils d’un menuisier d’Autun, fut amené, en 1913, à la consultation chez M. le professeur J. Teissier, qui a constaté alors une myotonie au grand complet. Les muscles de la face : masseters et buccinateurs étaient très hypertrophiés, donnant à la face un aspect bouffi, mais ne présentaient pas de réaction myotonique ; au niveau des membres inférieurs et supérieurs, toutes les réactions furent constatées de façon à corroborer le diagnostic de myotonie congénitale.
Le malade avait remarqué les singularités dans ses mouvements seulement vers l’âge de 10 ans. Depuis lors, la maladie est allée en s’accentuant:
Antécédents héréditaires. Il n’y a absolument rien à noter de spécial dans les antécédents héréditaires. Les parents du malade sont très bien portants, de même que les grands parents ; il est fils unique. Dans la famille, il n’y a jamais eu de semblable maladie, ni de maladies nerveuses. Son oncle qui l’accompagnait à la clinique ne présentait rien.
Antécédents collatéraux. Nuls.
Antécédents personnels. Vers ‘’âge de 10 ans, le malade a remarqué que quand il voulait monter l'escalier, prendre quelque chose en étendant le bras, son premier mouvement était gêné. Mais cela passait vite. Le'malade ne faisait aucune attention à ces singularités, du moins les premiers temps. Mais comme cela persistait et allait en augmentant, il commençait à ressentir la gêne. La gêne existait autant
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quand il saisissait quelque chose avec les doigts, les doigts se crispaient sur l’objet, autant quand il voulait courir, grimper. Chaque geste, chaque mouvement, était fort gêné. La gêne persistait quelques secondes et passait : alors tous les mouvements s’exécutaient avec agilité et dextérité.
Jusqu'à 13 ans, le malade fréquentait l’école, étant fort assidu, intelligent, avait obtenu le certificat primaire.
Ensuite, son père, menuisier de son état, avait commencé à lui enseigner les premiers principes de son métier.
C’est ici que le malade commence à s’apercevoir que les singularités dans ses membres le gênent beaucoup. Il ne pouvait pas facilement manier les instruments, surtout le rabot et la varlope. Il était gêné pour commencer les mouvements de va-et-vient avec la varlope. Mais une fois « dérouillé » cela allait bien.
Sur ces entrefaites, il fut adressé à M. le professeur Teissier, qui lui avait administré des bains chauds à 32°-34°, du phosphure de zinc, de l’aléxine (phosphates en granulé), de la valériane. Ces médicaments avaient considérablement diminué la gêne fonctionnelle, mais la maladie persistait, quoique très atténuée.
Examen clinique (2-HI-14). Le malade a une grosse langue ; la face présente une particularité : la joue gauche est moins bombée, mais l’hypertrophie, signalée par M. Teissier 11 y a un an, à fait place à une atrophie. Les muscles des yeux ont conservé normal leur fonctionnement, de même ceux de la mastication, de la phonation et de la respiration.
En général, il a l'aspect vigoureux, de grande taille pour son âge. Mais il y a un contraste entre l'aspect très athlétique de la partie inférieure du corps et plus grêle du torse et de la tête. Les muscles des cuisses et des jambes, les fessiers sont hypertrophiés, faisant des reliefs impressionnants.
Par contre, le troncest plutôt grêle, faiblement développé ; le malade présente une lordose très marquée. Les membres supérieurs depuis la ceinture scapulaire jusqu'aux muscles des éminences thénar et hypothénar sont hypertrophiés. Les trapèzes sont très gros ; les grands pectoraux sont hy-
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pertrophiés dans leurs faisceaux inférieurs ; les faisceaux claviculaires sont plutôt grêles. Les muscles abdominaux, de même que les muscles des gouttières vertébrales, ne semblent pas être hypertrophiés. En somme, les ceintures pelvienne et thoracique sont hyperlrophiées, avec prédominance pour la ceinture et membre inférieurs.
Le malade est gêné surtout pour faire les mouvements dans les membres inférieurs. Il monte l'escalier en s’attrapant avec les mains à la barrière ; il semble qu'il tire après lui la partie inférieure du corps qui est dans un état soudé, rigide. Les premières marches sont péniblement franchies, les autres de plus en plus facilement et, quand il se trouve en haut de l'escalier. de 20 marches, le malade commence à se déplacer avec souplesse et facilité. Cette même gêne est remarquée quand le malade, étendu sur le lit, veut se lever. C’est à peine qu'il s’assied, étant obligé de s’aider avec ses
“mains pour déplacer son corps et pour faire descendre ses jambes raidies du lit. Les premiers pas sont lents, incertains. Mais il se retourne bien (1).
Le mouvement du tourniquet avec les bras, le malade l’exécute avec une facilité relative, quoique les premiers tours sont hésitants. Les mouvements de flexion et d’extension des avant-bras sur les bras présentent le phénomène myotonique. Les muscles des mains se crispent un peu sur les objets qu'ils appréhendent, mais la décontraction est rapide, elle ne dure que 2-3”. ;
Les mouvements de la tête, de la mâchoire, des yeux, du larynx, s’exécutent sans gêne visible.
Les mouvements du tronc sur le bassin s'exécutent avec peu de gêne ; le malade fléchit, se relève, mais on dirait qu'il doit vaincre un obstacle ; de même quand il doit passer à la position du tronc fléchi, on remarque le même manque de souplesse. Les mouvements sont lents et incertains. De même les mouvements du Pas sur les cuisses s’exécutent avec lenteur.
(1) L'examen était pratiqué deux semaines après le début du traitement électrique, le malade accusait une amélioration telle, qu'il se croyait guéri; c’est pourquoi certains symptômes ne sont plus très accusés.
En somme, on constate un défaut de décontraction dans tous les muscles, mais surtout au niveau des cuisses, des jambes et des avant-bras.
Les muscles au toucher sont durs, surtout quand ils sont contracturés. Quand on percute avec le marteau les muscles hypertrophiés, comme le biceps, le droit antérieur de la cuisse, le jumeau interne, on remarque qu’au point frappé il se forme une dépression limitée par un bourrelet, qui persiste quelques secondes. Peu à peu, la dépression s’efface, mais à côté il se forme des soulèvements et des dépressions beaucoup moins marqués. On dirait une propagation ondulatoire avec formation des nœuds de cantraction tonique.
Ces spasmes toniques des muscles ne sont pas douloureux ; le malade n’accuse aucun trouble de sensibilité.
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Les réflexes sont tous normaux.
Le malade dit avoir de temps à autre des migraines, mais sans pouvoir le préciser.
Rien à noter du côté des appareils organiques.
Examen électrique (83-11-14). — La réaction myotonique d’'Erb au complet, étudiée par MM. Chanoz et Badolle.
Le courant faradique très faible (distance de 10-11 à la bobine de Gaiffe), excite la plupart des muscles ; le courant . a des interruptions relativement rares (3-5 à la seconde).
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Si l’on augmente la force du courant, on provoque facilement la contraction myotonique qui cesse lentement après l'ouverture du courant. La décontraction lente est visible sur le tracé ci-contre.
Ce tracé a été pris par M. le docteur Badolle, sur les muscles grands droits antérieurs de la cuisse, excités par le courant faradique à oscillations peu nombreuses(5 parseconde), à la vitesse moyenne.
Ce tracé montre que le spasme ne cesse pas avec le courant, mais décroit lentement. Avant que l’état tétanique soit complet, il y a des oscillations, de même après la cessation du plateau tétanique les oscillations apparaissent.
La réaction est plus nette au niveau du droit antérieur de la cuisse. C’est à ce niveau, à l’aide d’un tambourinscripteur de Marey, simple, qu’on a pris des tracés.
On note un peu d’hyperexcitabilité du nerf radial, mais il est impossible d'obtenir une contraction myotonique. L’excitation, même très forte, du nerf, provoque un tétanos typique des muscles cessant avec l’ouverture du courant.
Avec le courant galvanique on remarque la même hyperexcitabilité des muscles, car des courants de très faible intensité(2-3 milliampères provoquent des contractions). On remarquera, sur les tracés ci-contre, la tendance à l’égalisation polaire ; réaction d’Erb des plus nette dans le jambier, tenseur du fascialata, couturier.
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Il semble qu’il y a léger déplacement longitudinal du -point moteur sans qu’on puisse parler de la véritable réaction de Doumer-Remack.
La réaction myotonique est surtout nette au niveau des membres inférieurs, mais on la voit au niveau des bräs, biceps en particulier.
L'examen électrique de la face est négatif.
Le trapèze, les faisceaux inférieurs du grand pectoral, lé grand droit de l'abdomen présentent la réaction myoto= : nique. :
Les muscles se fatiguent facilement, à la suite d'examen prolongé, la réaction myotonique n'apparaît plus et les contractions normales deviennent aussi faibles. Mais apparaissent, par contre, les ondulations.
Examen du sang. — Forme sanguine normale.
Le dosage de l’alexine (2-III-14) par la méthode de M. Biot, a donné le coefficient égal à 1/2. Les réactions de fixation du complément vis-à-vis les antigènes, glandes en: docrines : parathyroïde, thyroïde et hypophyse furentnégatives. Dans les cas d'insuffisance manifeste, ces réactions sont positives (observations du laboratoire de M. Teissier):
Analyse urinaire (21-I-14). — Faite par M. Escalon, on constate toutes les substances en quantité normale, sauf le glycose qui s'élève à 1 gr. 60 °/,, ; pas d'acide lactique.
Elimination jugée par la cryoscopie est bonne :
AV oV A - — — 4400; — = 3600 —— 1,2 P lag à
Traitement. — Sous l'influence du massage électrique avec le rouleau — courant galvanique à 25 V. et 15 mA. de 10’ — les muscles se sont considérablement assouplis. La réaction myotonique disparait de jour en jour.
La présente première observation est en tout conforme à la règle. C'est une observation classique, sauf le caractère de l’étendue : ici la tête est indemne. Autrefois, les buccinateurs et lès masseters
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étaient manifestement gros, ils ont depuis maigri, mais l'examen électrique ne dénote aucun trouble.
La maladie est congénitale, mais non familiale ; dans les antécédents on ne trouve rien.
L'observation est classique par l'absence de la réaction neuronique dans l'excitation électrique et mécanique des nerfs.
Le malade a 1 gr. 60 par litre de glycose dans ses urines. Ceci coïncide avec un peu d’amaigrissement ; le coefficient aléxique est faible, de 1/2. Il est de grande taille.
Rapprochant l’amaigrissement de la glycosurie et de la grande taille, on peut se demander si l’on ne se trouve pas en présence d’une glycosurie hypophysaire. Malheureusement, on n’a pas pu prendre une radiographie de la selle turcique. De la sorte, la question reste en suspens. Si cette hypothèse se confirmait, par ce fait même on expliquerait la myotonie due à un trouble glandulaire, comme l'étude précédente a essayé de dégager.
OBSERVATION II
De MM. Cluzet et Froment (Lyon Médical, 1912, V. IL pAtTLT).
RÉSUMÉ CLINIQUE. — Troubles de la décontraction musculaire remontant à l'enfance, mais plus accusés depuis l'âge de 6 ans. Ces troublessont surtout marqués au niveau des mains, mais ils apparaissent encore dans la marche et dans les mouvements de la mächoire. Absence d'hyperexcitabililé méca-
nique et d'hypertrophie musculaire ; absence de caractère
familial.
Goitre ancien. — Antécédents héréditaires bacillaires, collatéraux-nerveux.
RÉSUMÉ DE L'EXAMEN ÉLECTRIQUE. — Syndrome myoto-
nique au complet : spasme myotonique et contraction galvanotonique persistante, décontraction lente, mouvements ondulatoires, hyperexcitabilité électrique, tendance à l'inversion polaire. En plus de ce syndrome classique on observe la particularité suivante ; l'excitation galvanique du nerf fait apparaître le spasme myotonique dans le muscle malade tout comme l'excitation directe de ce muscle.
Jeune fille de 18 ans, entre le 6 janvier 1911, salle P. Carnot, dans le service du docteur Leclerc suppléé par M. Froment, elle se plaint de faiblesse et de maladresse dans Jes mains. x
A. H. — Mère morte à 30 ans de méningite bacillaire. Père vivant et bien portant, mais tousseur habituel.
A. C. — La malade n’a qu'un frère qui, actuellement en bonne santé, a présenté vers l’âge de à à6 ans des crises nerveuses (chutes avec pertes de connaissance suivies de coma sans aucun phénomène convulsif).
On ne relève aucun accident nerveux et en particulier ni atrophie musculaire, ni contractures, ni maladie de Thomsen dans les antécédents directs ou collatéraux de la malade.
A.P.— Pas de maladie de l'enfance. Otite suppurée droite à l’âge de 12 ans ; angine dynhtérique à 14 ans. Petit goitre parenchymateux intéressant tout le corps thyroïde sans accident nerveux (un oncle de la malade est porteur d’un goître).
Histoire de la maladie. Les troubles nerveux accusés par la malade sont de date très ancienne ; s’il faut l’en croire, les mouvements de ses mains ont toujours manqué de souplesse, mais ces phénomènes sont surtout accusés depuis l’âge de 6 ans. Ils consistent à peu près uniquement dans une difficulté de la décontraction : les mains restent crispées sur les objets qu’elles viennent de saisir et ne peuvent
les lâcher ; de même la malade ne peut étendre ses doigts lorsqu'elle vient de faire le poing. Depuis deux ou trois ans, quelques phénomènes analogues mais moins marqués, existent du côté des membres inférieurs ; lorsque la malade monte un escalier, il arrive parfois que le membre inférieur reste immobile en flexion, le pied étant alors suspendu au-dessus de la marche ; cette raideur dans les mouvements apparaît tout au début, lorsque la malade gravit la deuxième ou la troisième marche et s’atténue ensuite ; il est d’ailleurs à remarquer que les longues marches n’occasionnent aucune fatigue.
Examen clinique. — Les troubles de la décontraction surtout accusés au niveau des mains ne s’accompagnent d’aucune crampe douloureuse. Ils n’apparaissent qu'après la flexion forcée ; la malade nous serre-t-elle la main avec force, la décontraction est alors très lente et pénible, en particulier pour le pouce, le quatrième et le cinquième doigts. Cette différence tient sans doute à ce que ces doigts se fléchissent dans ce mouvement de préhension plus énergiquement que les autres. Lorsque cet acte est répété un certain nombre de fois, la main s’assouplit progressivement et le mouvement devient nettement plus facile ; lorsqu'il a été répété cinq ou six fois, cet assouplissement temporairement acquis persiste dans une certaine mesure, même après quelques instants de repos. Lorsqu'on fait faire le poing à la malade, les doigts se décontractent dans l’ordre suivant : 2e, 3°, 4° et 5° doigts.
Le mouvement de décontraction des doigts est toujours précédé d’un mouvement très prononcé de flexion de la main sur l’avant-bras, qui doit avoir pour but de rapprocher les insertions musculaires des fléchisseurs contractés et de réaliser ainsi une espèce de rétractement passif. Ces troubles de la décontraction existent avec la même netteté au niveau des deux mains ; on les retrouve beaucoup plus atténués dans les mouvements de flexion du poignet, d’abduction des doigts et surtout du pouce. Par contre, la décontraction est normale dans les mouvements suivants : adduction du poignet, adduction des doigts, extension du poignet, flexion extension de l’avant-bras sur le bras et dans divers mouvements de l'épaule.
Malgré les troubles de la motilité signalés par la malade, lorsqu'elle monte un escalier, nous n’avons constaté aucun trouble de la décontraction à l'examen objectif des membres inférieurs. Pas d'anomalies dans les mouvements de la tête. Du côté de la face aucun phénomène net à l'examen objectif. Toutefois la malade dit qu'il lui est parfois difficile de refermer la bouche après avoir bâillé ! Enfin la mastication des aliments durs est parfois laborieuse.
La tonicité musculaire ne paraît augmentée qu’au niveau du biceps du côté gauche. Il n'existe en aucun point d'hypertrophie musculaire. Lorsqu'on examine les mains on est au contraire frappé de l’applatissement des éminences thénar et hypo-thénar, à tel point que surtout à gauche on pourrait croire à une atrophie musculaire, mais on ne constate aucune atrophie au niveau de la gouttière des interosseux. Aucun trouble des mouvements d'opposition du pouce et enfin aucune diminution de la force musculaire. La malade affirme d’ailleurs que ses mains n’ont pas maigri, ni perdu de leur force.
Peut-être s’agit-il simplement d’un développement musculaire défectueux, causé par le manque d’exercice ; la malade, par suite des troubles précédemment notés, n’ayant pu se servir de ses mains autant qu’un individu normal. Il n'existe aucun trouble trophique du côté des muscles du bras et de l’épaule.
Le choc et le pincement des muscles ne provoquent aucune contraction tonique, même au niveau des muscles qui présentent des troubles de ia décontraction. Les bains froids provoquent au niveau des mains des crampes. Aucun trouble de sensibilité, de Ia réflectivité, de l’intelligence.
* Examen électrique fait par M. le professeur Cluzet. — Le long supinateur, les fléchisseurs des doigts, les muscles de l’éminence thénar, présentent le syndrome myotonique au complet: spasme myotonique et contraction galvanotonique persistante, décontraction lente, mouvements ondulatoires, hyperexcitabilité électrique, tendance à l’inversion polaire. La période latente est sensiblement égale à celle existant avec l'excitation faradique pour un muscle
normal. L’excitation galvanique du nerf médian au coude avec un courant de 10 milliampères, provoque un spasme myotonique des muscles fléchisseurs des doigts et des muscles de l’éminence thénar, tout comme l'excitation directe de ces mêmes muscles. L’excitation galvanique du nerf radial du bras provoque une contraction tonique et persistante du long supinateur, s’exagérant pendant toute la durée du passage, suivie après ouverture du courant d’une décontraction très lente, ne durant pas moins de 45 secondes.
30 janvier 1912. La malade a été soumise au traitement thyroïdien sans aucun résultat, on allait commencer le traitement parathyroïdien, mais la malade a dû quitter le service.
Dans la deuxième observation, il s’agit d’une myotonie congénitale, mais avec cette différence que l'excitabilité mécanique n'existe pas et, par contre, les nerfs donnent après leur excitation des spasmes myotoniques, donc, la réaction neuro-tonique est présente dans ce cas. Enfin les masses musculaires ne sont pas hypertrophiées. Tout ceci est contraire à la doctrine classique de la myotonie.
La malade est d’une famille de bacillaires ; ellemême présente un goître, de même qu'un de ses oncles. Son frère a eu des crises comitiales, mais sans convulsions.
Autrefois, M. Poncet prétendait que le goître parenchymateux pouvait être d’origine tuberculineuse, par action des poisons bacillaires. De la sorte, on peut se demander si ce goître, qui assurément dénote la déviation de la fonction glandulaire, ne
serait pas pour quelque chose dans l’apparition d’une
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myotonie. La bacillose héréditaire a transmis une fragilité nerveuse aux deux enfants : l’un a eu des crises, l’autre est myotonique ; l'atteinte des nerfs en est la preuve ! Le traitement thyroïdien n’a pas donné de succès. Il vaut mieux recourir à la parathyroïde, en raison du signe de Trousseau-Erb, qui milite en faveur de la tétanie fruste, associée à la myotonie. D’après les derniers travaux, la tétanie serait une maladie due à l'insuffisance parathyroi-
dienne.
OBSERVATION III De Magnevai-Lannois (Thèse de Lyon, 1904).
RÉSUMÉ CLINIQUE. — Myotonie classique, sauf son apparition brusque à 12 ans. Réflexes patellaires forts. Réaction électrique au complet. Excitabilité mécanique. Symptômes myotoniques aux yeux. Parole lente. Aucune hérédité.
Le malade est garçon d'office. Aucune hérédité, ni du côté paternel, ni du côté maternel. Il a eu trois frères et quatre sœurs qui sont en bonne santé.
A. P. — Rien à noter lors de-l'accouchement. Dans l’enfance, une maladie dont le nom lui échappe ; écoulement d'oreilles dû à un corps étranger. Vers 7 ans, rougeole, scarlatine et coqueluche.
Histoire de la maladie. — Jusqu'à 12 ans : Aucun trouble, très agité !
Le début de la maladie actuelle remonte à l’âge de12 ans. Il garde des troupeaux à 2,000 mètres par un temps froid. Il se couche par terre sous un arbre. Quand il se lève, il sent une raideur qu’il a toujours gardée depuis lors. L'hiver, entre ses 12 et 14 ans, il continuait à aller à l’école, mais rémarquait qu’il ne pouvait plus faire les mêmes exercices
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que ses camarades, et ne gymnastique lui donnait beaucoup de peine.
La contracture survient au début de tous les mouvements volontaires, atteint d'emblée tous les muscles.
Elle augmente progressivement, au dire du malade.
Depuis l’âge de 14 ans jusqu’à présent, il fait l'office de garçon d'hôtel à Lausanne, casse fréquemment les assiettes. Il séjourna à l'hôpital de cette ville, et M. de Céréneville le présenta à la Société vaudoise de Médecine : on nota à cette occasion la contracture au début des mouvements volontaires, l’hypertrophie des muscles et leur dureté, l’augmentation de l’excitabilité mécanique, augmentation du réflexe patellaire et absence des réactions électriques pro= pres (?) à la maladie de Thomsen.
Examen clinique. — Raideur des muscles au début de chaque mouvement, soit dans les membres supérieurs, soit dans les membres inférieurs; le début de la marche est difficile ; quand il serre la main, il ne peut la lâcher immédiatement et encore use-t-il d’un stratagème, — il fléchit le poignet de façon à diminuer la flexion des doigts. La tête et le cou sont le siège de mêmes phénomènes de contracture. Il se couche et se lève avec une certaine peine. Les muscles masticateurs sont également atteints ; il a parfois une crampe du pharynx, dans les mouvements de la langue et de la déglutition. Les yeux étant fermés, le malade a une certaine difficulté à ouvrir les paupières, rien aux muscles moteurs de l’œil ou à la pupille….
Les émotions, le froid, la fatigue augmentent la raideur ; les boissons alcooliques la diminuent.
Ï1 y a hypertrophie et dureté musculaire, coïncidant avec une diminution assez nette de la force musculaire. Pas de tremblements, pas de contractions fibrillaires, ni de secousses musculaires.
L’excitabilité des muscles est augmentée; il se forme une dépression au lieu d’un bourrelet au point percuté. Pas de trouble de la vision ; fond d’œil, examiné à Lausanne, est déclaré normal. Pas de troubles atrophiques, sensitifs ou psychiques.
Parole un peu lente.
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xamen électrique. — Dénote une réaction myotonique des plus nettes.
Dans la troisième observation, nous trouvons les signes classiques d’une myotonie. Seulement, son apparition, à l’âge de 12 ans et brusquement, est insolite. Pourtant, dans la littérature, il y a quelques cas à début brusque.
Ce début a eu lieu une fois quand le malade était couché sous un arbre, par un temps froid, à 2000 m. d'altitude. Le malade, en se levant, sentit une raideur dans tout son corps, qu'il a toujours gardée depuis. A quoi serait due cette myotonie instantanée ? Il n’y a que dés hypothèses. Un trouble de la vasomotricité, provoqué par le refroidissement, a permis aux microbes saprophytes de reprendre leur virulence. Les toxines de ces microbes sont allées influencer les glandes endocrines, la parathyroïde par exemple ; peut-être aussi le faisceau pyramidal, car les réflexes patellaires sont forts.
En l'absence de signes cliniques militant en faveur de l’atteinte de la moelle, nous n'avons aucun droit d'insister davantage sur la pathogénie de ce cas
curieux.
OBSERVATION IV de M. Lannois (1904).
RÉSUMÉ CLINIQUE. — Myopathie primitive généralisée
acquise survenue & l'âge de 38 ans. Le syndrome myotonique
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localisé exclusivement aux mollets, qui sont hypertrophiés. Réaction électrique myopathique : hypoexcitabilité manifeste, mais les muscles du mollet, avec une forte intensité, donnent une belle réaction myotonique.
Malade, âgé de 55 ans, mineur.
C'est à 38 ans qu’il avait remarqué la difficulté pour se relever, quand il travaillait à la mine; il était obligé d’appuyer ses mains sur ses genoux. Ses camarades, le voyant nu, lui disaient qu’il maigrissait et que ses os lui sortaient du dos ; au bout de6 mois, il abandonna sa profession. Un an après, il entre dans le service de M. Lépine, où il fait plusieurs séjours. Atrophie myopatique généralisée avec conservation des muscles postérieurs de la jambe. Ultérieurement, l’adiposité a un peu masqué l’atrophie.
Il y a 5 ans (à l’âge de 50 ans), lorsque le malade descend du lit, le poids du corps fait d’abord toucher terre aux talons, mais immédiatement les mollets se contractent et deviennent très durs: les talons se détachent du sol, se relèvent de plusieurs centimètres, le malade se trouve suspendu sur la pointe des pieds. Ce n’est qu’au bout de quelques secondes, parfois même une minute, que les muscles : se relàchent et que les talons retombent sur le sol. Il serait précipité en avant s’il ne prenait la précaution de placer une chaise devant lui ou de se retourner avant de descendre du lit. Le même phénomène se produit lorsqu'il se lève d’une chaise, après être resté longtemps assis. La menace de chute en avant tient évidemment à l’atrophie des muscles des fesses et de toute la gouttière vertébrale.
Si on le fait marcher, les premiers pas sont toujours un peu difficiles, puis la marche devient normale, tout en s’accompagnant du dandinement caractéristique. Si le plan est incliné, ou s’il veut modifier son allure, c’est toujours la pointe du pied qui retombe la première. Il y a une diminution nette de l’excitabilité électrique. Pour le courant faradique, par exemple, il faut mettre le chariot (de Tripier- Gaiffe) à 500 pour avoir des contractions des muscles des mollets avec des interruptions basses; on n’a pas de persistance de la contraction. Avec le courant à interruptions
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fréquentes, on commence à avoir des contractions à 300 et le muscle reste dur et contracté pendant quelques secondes après le passage du courant.
Dans la quatrième observation, nous trouvons une myopathie primitive ayant débuté à 38 ans, se compliquant de myotonie partielle localisée au niveau des muscles du mollet. La myotonie date de l’âge de 50 ans. Kornhold insiste sur l’ordre ‘d'apparition : : d'abord la myopathie ou autre affection nerveuse, ensuite myotonie.
Mais cette myotonie est athrophique. Les observations précédentes concernaient des myotoniques hyperthrophiques (sauf la deuxième, une femme). En raison de l’atrophie, les muscles sont hypoexcitables, mais le courant de force convenable donne un spasme tonique à décontraction lente, un spasme myotonique.
A la lumière des recherches récentes, on peut expliquer l'apparition de la réaction myotonique dans une myopathie. Bourguignon a démontré qu'au début de l'atteinte myopathique dans un muscle sain en apparence, la réaction myotonique est manifeste, mais au fur et à mesure que l’atrophie pro- _gresse, la réaction myotonique faiblit et disparaît. C’est donc là une réaction temporaire et ce cas peut être appelé myotonie partielle temporaire.
OBSERVATION V
De M. Lannois (Nouvelle Iconographie de la Salpétrière, 1904, p. 450).
RÉSUMÉ CLINIQUE. — Amyotrophie acquise à l'âge de 33 ans, localisée aux muscles extenseurs de la jambe.
Apparition, à l'âge de 35 ans, des douleurs diurnes fulqurantes ; absence des réflexes patellaires.
L'aspect athlélique, sauf les segments de la jambe, frappés d'amyotrophie. Les avant-bras paraissent aussi être plus grêles. La myotonie est superposée à l'atrophie musculaire et est au complet.
Réactions électriques dénotent l'hypoexcitabilité musculaire, mais la réaction d'Erb n'en existe pas moins. Point d'hérédité nerveuse, ni > ©.
Cocher, âgé de 37 ans, entre dans le service le 26 décembre
A. H.— Père mort à 66 ans,d’une attaque, ne buvait pas; avait une pleurésie, n’a jamais présenté de crises.
Mère morte à 68 ans. Aucune affection nerveuse dans les antécédents héréditaires et collatéraux.
A. C. — Une sœur morte à 22 ans,d’anémie. Deux sœurs jumelles mortes très jeunes; un frère mort à 4 ans du croup.
Un frère et une sœur bien portants, sans tare nerveuse.
A. P.— Une énurèse persistant jusqu'à à ans. Fièvre typhoïde au service militaire; une blennorragie, pas de syphilis ; a eu des végétations sur la verge, mais loin des rapports sexuels — des papillomes.
Histoire de l’affection.— La maladie pour laquelle il entre date de quatre ‘ans ; on lui fit remarquer qu'il lançait ses jambes en marchant.
Lui-même ne s’apercevait que d’un peu de gêne dans la jambe gauche. Deux ans plus tard, apparaissent des douleurs assez vives, toujours diurnes, dans les deux genoux. Comme ces douleurs,qu’il compare à la traversée du genou par une aiguille, avaient assez nettement le caractère ful-
gurant, et cela joint à l’absence de réflexes rotuliens, fit penser à un médecin qu’il s'agissait de tabès.
La gêne de la marche et la faiblesse générale augmentaient progressivement ; on lui parla de la suspension, et c’est pour cela qu’il est à l'hôpital.
Examen. — On s’aperçoit vite que sa démarche n’est pas celle d’un tabétique. Il lance les jambes en avant, mais bien dans la ligne droite, la pointe du pied retombe la première, puis le talon qui frappe fortement le sol; aussi la marche est-elle gênée par ce steppage très accusé. Du reste, il n’a pas d’incoordination motrice ; il lui est difficile de mettre le talon sur le genou, mais il arrive sans mouvements ataxiques. Il n’a aucun trouble de la sensibilité, pas de Romberg, etc. Au reste, l’explication de tous ces troubles se trouve-t-elle dans l’atrophie musculaire des deux jambes. Celle-ci est très accusée, surtout si l’on regarde le malade en avant. La crête du tibia est devenue saillante par l’atrophie trop apparente des muscles de la région antéroexterne. Ceci frappe d'autant plus, que cet homme est très fortement musclé et que ses cuisses sont très volumineuses.
Au point de vue fonctionnel, l’atrophie se traduit par une difficulté marquée dans le fléchissement du pied sur la jambe et par l'impossibilité pour le malade de lever le gros orteil, alors que les autres doigts sont susceptibles d’un léger mouvement. La parésie est plus marquée à droite. Les autres mouvements sont possibles, surtout l'extension du pied, mais se font avec lenteur. L'atrophie musculaire est aussi évidente, mais cependant moins marquée si l’on regarde les mollets : c’est leur partie interne qui paraît aplatie. Il y a encore un contraste très manifeste entre le mollet et les formes athlétiques des cuisses. Ce même contraste existe aux membres supérieurs entre les volumes du bras et de l’avant-bras, mais moins accusé qu'aux membres inférieurs : l’avant-bras paraît plus petit qu’il ne devait être, mais sans localisation sur un groupe musculaire déterminé. Le malade se plaint de la faiblesse de ses membres et, de fait, il ne donne que 25 au dynamomètre de l’un et de l’autre côté.
Pas d’atrophie de petits muscles de la main. Les mensurations montrent d’une façon générale une différence légère au détriment du côté droit, bien que le malade n'ait jamais
été gaucher. On trouve :
A droite À gauche
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Aucune atrophie apparente des muscles du tronc, des ceintures pelviennes et scapulo-humérales, non plus que de la face.
Les petits muscles du pied et de la main paraissent normaux.
À côté de cette atrophie musculaire, le phénomène le plus saillant est la myotontie, la lenteur de la décontraction musculaire qui accompagne un certain nombre de mouvements. Si l’on dit au malade de serrer la main ou le dynamomètre, on constate que la pression continue à s’exercer et ce n’est qu’au bout de quelques secondes que les doigts s'étendent peu à peu (l'index en premier lieu) et perdent leur raideur. C’est absolument le même phénomène que dans la maladie de Thomsen. Il se produit avec la même intensité aux deux mains. Comme dans la maladie de Thomsen, si l’on fait exercer la pression deux ou trois fois de suite, la raideur disparaît et le mouvement s'exécute normalement.
Il ya environ 3 ans que le malade s’est aperçu de cela, peu après la disparition des troubles de la démarche. Lorsque, en conduisant les chevaux, iltirait un peu brusquement sur les rênes, la contracture se produisait dans les mains et il était obligé derendre de l’avant-bras, de même de l'épaule pour ne pas jeter son attelage contre un mur ou dans un fossé.
A table, surtout s’il est intimidé par la présence d’un tiers, il ne peut plus lâcher son verre, son couteau, etc. -
00 TEE
Rien dans les mouvements de flexion et d'extension de l'avant-bras sur le bras. Ce n’est d’ailleurs pas seulement dans les mains et les avant-bras que ces phénomènes se produisent. Le matin, en se levant, parfois lorsqu'il est resté assis longtemps, il éprouve au niveau de la partie postérieure des cuisses, dans les fesses et même dans le dos une sorte de torsion qui l’attire en arrière et le ferait tomber accroupi, après 2 ou 3 pas à reculons. Aussi a-t-il la précaution de toujours s'asseoir, au moment où il se lève, sur une chaise qu’il a disposée à cet effet près de son lit.
Il a aussi quelques phénomènes analogues du côté de la bouche : il a de la raideur après les premiers efforts de mastication et il est habituellement gêné lorsqu'il commence à parler. Il lui semble qu’il ne peut remuer les lèvres, la langue, et qu’il ne pourra ouvrir la bouche. Cela remonte à 2ans.
Le matin, la première miction est toujours génée : il est obligé d'attendre et de pousser fortement, ce qui ne se produit que rarement dans la journée. Il est parfois obligé de marcher pendant plusieurs minutes, en ressentant une constriction dans les os du bassin, avant de pouvoir uriner.
Le malade accuse aussi, outre les douleurs passagères des genoux que nous avons déjà signalées, une sensation de raideur très manifeste dans les membres inférieurs et le dos, lorsqu'il estresté couché ou assis pendant un certain temps. À plusieurs reprises, 1l s’est plaint d’avoir dans les cuisses et les membres supérieurs une sorte de frémissement musculaire, allant parfois jusqu’à la crampe douloureuse.
La sensibilité est normale dans tous ses modes. Il n'y a rien à noter du côté des organes des sens, sauf de l'inégalité des pupilles, la droite étant plus dilatée ; elles réagissent avec lenteur à la lumière et à l'accommodation, mais normalement.
Les réflexes tandineux rotulien et achiléen sont abolis, les réflexes du bras et de l’avant-bras sont faibles. Pas de réflexe cutané plantaire, crémastérien faible, abdominal, conjonctival, cornéen normaux.
L'état général est bon. Il dit avoir maigri un peu et il ne
pèse que 78 kilos : il en avait pesé 87. Toutes les fonctions s’accomplissent bien, il n’a rien de particulier du côté génital. Pas de sucre, ni d’albumine.
L'examen électrique permet d'affirmer l'existence de la réaction myotonique. Avec le courant interrompu lent (30 par minute), chaque passage donne une secousse très nette, soit dans les fléchisseurs et les extenseurs de l’avantbras droit, soit dans les muscles de la région antéro-externe de la jambe. Avec le courant interrompu rapide appliqué sur les fléchisseurs, on a une fermeture spasmodique de la main et le malade ne peut étendre les doigts qu’au bout d’un instant, comme dans la flexion volontaire. Le même phénomène se produit par l’électrisation des extenseurs. A la troisième ou quatrième application, la permanence de la contraction ne s’observe plus.
Avec le concours continu on constate d’abord une diminution de la contractilité galvanique : avec 15 à 20 milliampères, on n’arrivait pas à avoir la moindre secousse, ni à l'ouverture, ni à la fermeture, bien que le malade sentit bien passer le courant et accusât de la brûlure au pôle négatif. Dans une autre recherche on obtient des secousses avec 12 milliampères. Là, la fermeture du positif comme à celle du négatif, ces dernières étant plus fortes et plus persistantes, on n’a pas de secousses à l'ouverture. NF>PF.
A l’électrisation du cubital, on obtient également des secousses à la fermeture des pôles, celles du négatif étant plus fortes que celles du positif.
Examen anatomo-pathologique (par M. le professeur Paviot). — Le consentement du malade ayant été obtenu, M. Tixier, chirurgien des hôpitaux, enleva sous anesthésie un fragment du jambier antérieur droit. Vaisseaux veineux nombreux et volumineux. Le muscle, mis à nu,aun aspect pâle presque jauve. Le fragment enlevé fut divisé en quatre parts, dont deux furent mis immédiatement dans l'alcool et le liquide de Müller ; les autres, seulement après 7 heures d’exposition à l’air. Les préparations ont été faites par l’interne, M. A. Porot, et examinées par M. Paviot, qui a envoyé la note suivante :
« H n’y a pas de différence entre les fragments fixés im-
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médiatement et ceux qui le furent seulement 7 heures après. La lésion est celle de la myopathie dans ses détails absolument classiques.
« Le tissu interstitiel du muscle est partout altéré, mais irrégulièrement : il est remplacé par une substance fibreuse, hyaline, rose, d'autant plus abondante que les fibres musculaires sont plus altérées. Il est difficile de diresi lesnoyaux des cellules fixes de ce tissu sont augmentés de nombre, car on nepeutles différencier des noyaux restantdesfibres musculaires disparus. Ça et là, ilots de vésicules adipeuses, mais non disposées en groupes ou en séries, paraissent répondre à des fibres disparues. Les artères et artérioles offrent de l’hyperplasie de la tunique musculaire et de l’endartérite oblitérante.
«Pour les fibres musculaires, leurs altérations sont typiques :ily a detrès grosses fibres à côté de très petites. Les très grosses gardent en général leur velouté granuleux sur des coupes transversales, mais prennent parfois un aspect sombre{amas granuleux de Lewin). Les fibres, vues en long, gardent toujours leur striation double, qu’elles soient hypertrophiées ou atrophiées. Vues en long, les grosses sont de calibre inégal, c'est-à-dire qu'hypertrophiées en ur point, elles diminuent plus loin, jusqu'à devenir normales ou atrophiées. Nous n’avons pu observer nettement l’état bifide sur ces coupes longitudinales, mais dans ces conditions, nous avons vu souvent la masse de la substance musculaire comme craquelée transversalement.
« Sur les coupes transversales, nous n’avons vu aucune division intrinsèque des fibres.
« L'augmentation numérique des noyaux est très nette, non seulement sous le sarcoplasme, formant de véritables couronnes, mais aussi dans le sein même des fibres.
€ Quand la substance musculaire diminue, quand la fibre s'atrophie, ces noyaux paraissent proportionnellement augmentés de nombre. On voit des fibres très petites qui ne présentent plus qu’un même amas de substance musculaire, semée de nombreux noyaux. Un degré de plus, les noyaux existent dansla gaine du sarcolemme, de sorte que, sur coupes en travers, on croirait voir des cellules géantes.
Au degré extrême, il ne reste plus que de petits groupes de noyaux dans la substance hyaline fondamentale.
«Tous ces états voisinent et peuvent être observés sur un même champ microscopique. Ajoutons, en terminant, que quelquefois les noyaux musculaires isolés et encore entravés de substance musculaire sont très volumineux...»
Dans la cinquième observation, la myotonie est amyotrophique et acquise. Apparue à l’âge de 33 ans, elle fut précédée par le développement de l’amyotrophie. D'abord furent pris les muscles de la jambe de la loge antéro-externe ; puis les avant-bras. Les phénomènes myotoniques constatés électriquement et par la vue existent autant sur les muscles atrophiés qu'indemnes. Certains muscles, ceux de la cuisse notamment, sont athlétiques. L'anatomie pathologique du cas présent (l'analyse détaillée de M. le professeur Paviot), indique que les fibres sont tantôt hypertrophiées, tantôt atrophiées, suivant l'endroit.
Le sûjet est athlétique, sauf les segments intermédiaires de ses membres.
L'amyotrophie a débuté par la gène dans les mouvements de la jambe, due à la parésie des muscles atrophiés. Mais les douleurs fulgurantés sont apparues ; il y a des crampes douloureuses, frémissements musculaires, absence des réflexes patellaires et suraux. Donc une amyotrophie d'origine médullaire.
La myotonie est complète, la langue et les lèvres sont touchées.
OBSERVATION VI
De MM. Pic et Porot (Lyon Médical, 1907, dut D É149)
RÉSUMÉ CLINIQUE. — Myoclonotonie greffée sur une sclérose en plaques fruste. La sclérose en plaques date de l'âge de 33 ans. Hypertrophie musculaire avec dureté manifeste. La réaction myotonique mécanique. Les réactions électriques n'ont pas été faites.
Ce qui frappe, en effet, chez cet homme de 36 ans, c'est la rigidité des membres inférieurs ; les quadriceps surtout ont un relief vraiment extraordinaire ; on les croirait hypertrophiés ; ils sont d’une dureté telle qu’en appliquant la main sur les cuisses volumineuses, dures et saillantes de ce malade, on croirait toucher la cuisse de quelque athlète, de quelque hercule taillé dans le marbre.
Toutes les trois ou quatre minutes, on note de véritables décharges myocloniques ; c’est une secousse très douloureusement ressentie qui fléchit la jambe et ramène le talon près de la face postérieure de la èuisse ; la secousse douloureuse ne dure qu’une seconde, mais laisse le membre dans une flexion hypertonique difficile à vaincre.
Avec une telle hypertonie le malade est complètement impotent, incapable de setenir debout ; les accès myocloniques douloureux, surtout fréquents la nuit, provoquent parfois de l’insomnie.
Les membres supérieurs ont conservé une certaine mobi. lité ; mais les mouvements y sont lents, limités. Quand on provoque des mouvements de résistance, on est surpris du relief excessif que prennent les muscles et de la lenteur de leur décontraction.
L’affection actuelle a débuté progressivement, il y a deux ou trois ans, par de la faiblesse progressive de la marche avec un peu de raideur des jambes, mais sans chute, sans dérobement.
Les accès myocloniques, d’abord espacés, puis rapprochés, datent de cinq à six mois environ.
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Cet homme n’a pas de tare infectieuse, on peut relever chez lui quelques-uns des attributs de l’arthritisme : obésité, calvitie. C'était autrefois un gros mangeur. Il aurait eu des périodes de polyurie ; ses urines ne contiennent actuellement ni sucre ni albumine. II n’a de lésion ni au cœur ni aux poumons.
Il nie la syphilis, a un enfant bien portant ; sa femme est encore actuellement enceinte de ses œuvres, car, chez lui, la fonction génitale, loin de s’être éteinte, trouve à son service, depuis quelque temps, un priapisme dont le malade nous a signalé spontanément la fréquence anormale, phénomèêne pathologique à rapprocher peut-être des autres manifestations hypertoniques.
L'observation se complète par une série de symptômes négatifs : pas de troubles de la sensibilité, pas de contraction fébrillaire, pas de troubles sphinctériens, pas detroubles pupillaires, pas de crises nerveuses.
Mais, dès l’entrée, toutefois, nous constatons le signe de Babinski à gauche, puis quelques secousses nystagmiques, la parole est correcte, raais un peu lente. Le malade prend gaiement son infirmité avec un optimisme rieur, qui nous permet de trouver à son rire le caractère parfois légèrement explosif et spasmodique ; mais nous devons avouer que tous ces signes sont extrêmement frustes, presques négligeables ; lors des premiers examens, ils n'étaient pas, du reste, confirmés par l’exagération des réflexes ; le choc du tendon rotulien, le relèvement brusque du pied restaient absolument sans effet.
Toute l’attention était retenue par les désordres musculaires périphériques, et nous cherchions à classer ce cas vraiment insolite de myotonie, lorsque, quelques jours après l'entrée, nous surprimes les membres inférieurs en relâchement musculaire léger et transitoire ; à ce moment le relèvement brusque du pied donna naissance à un clonus inépuisable.
Le doute n’était plus permis ; il s'agissait d'une contracture d’origine centrale; d’une sclérose en plaques puisqu'il y avait nystagmus, troubles de la parole.
Depuis, le clonus fut retrouvé par intermittences, sui-
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vant les variations dans l'intensité de la contracture. Jamais nous ne pûmes obtenir le réflexe rotulien.
Cette sixième observation démontre une myotonie se greffant sur une sclérose en plaques fruste. La sclérose est diagnostiquée sur la présence du nystagmus, rigidité des muscles, réflexe clonique du pied, signe de Babinski; du genou ; priapisme ; difficulté de la parole. Elle a apparue à l’âge de 32-33 ans.
Mais à côté il y a des signes de la décontraction lente dans les mouvements volontaires.
Le sujet est athlétique, à muscles durs, très en relief. !
La myotonie du cas présent est le résultat de l'atteinte de la moelle. Une lésion périaxile augmente la fonction nerveuse en excitant, comprimant les cordons nerveux.
OBSERVATION VII
Due à l'obligeance de M. le Professeur Pic.
RÉSUMÉ CLINIQUE. — Myotonie hypertrophique, apparue à l'âge de 36 ans. Forme fruste au point de vue clinique ; acroparesthésie ; sensation de faiblesse, crampes douloureuses ; déformation des os de la main et de la selle turcique. Parole lente ; mouvements lents el visiblement génés, surtout à leur début.
RÉSUMÉ ÉLECTRIQUE. — L'examen. électrique dénote une réaction myolonique avec tendance vers la réaction myopathique. Excitabilité mécanique des muscles.
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Le malade, âgé de 37 ans, teinturier, se présentait dans le service de M. le professeur Pic, le 24 mars 1914, pour une faiblesse musculaire de plus en plus accusée et pour une gène fonctionnelle ressentie dans tous les mouvements volontaires.
Antécédents héréditaires. — Père mort à 42 ans d’un refroidissement. Mère morte à 69 ans, à la suite d’une opération pour hernie Ctranglée. Elle avait un caracière instable, s'irritait facilement. A 67 ans, elle a eu un zona intercostal, mais, en général, bien portante. Son métier était celui de tisseuse.
Antécédents collatéraux. — La famille se composait de 5 enfants, dont 2 morts jeunes. Le malade est le dernier venu. Un frère de 43 ans, marié, a un enfant, ne présente aucun symptôme myotonique. Une sœur de 41 ans, mariée depuis un an, très nerveuse, mais ne présente pas non plus de symptômes myotoniques. Elle n’a pas d'enfants.
En somme, dans la famille, il n’y a pas eu d'accidents myotoniques. Seul, l’un de ses frères mort jeune, selon les dires de la mère, avait présenté des convulsions sur la nature desquelles le malade ne peut donner aucune précision.
Antécédents personnels. — Le malade fut nourri au sein maternel. Il ne sait pas à quel âge il a commencé à faire les premiers pas; il ne sait pas non plus si ses premières dents sont bien venues à temps et sans accidents ; pourtant, se rappelle d’avoir toujours souffert des dents (carie dentaire, périodontite, etc).
Pas de maladie dans la première enfance.
Enfant, il était toujours sérieux, enfoncédans son travail, studieux, mais un peu € dur » pour apprendre. Il avait fréquenté l’école de 8 ans à 13 ans et avait obtenu le certificat primaire.
Toutes les vacances estivales, le malade les passaient à la campagne en qualité de berger. Il jouissait d'excellente santé.
En quittant l’école, de 43 ans à 15 ans, il continuait à être berger ; ensuite, de 45 à 19 ans, il faisait l'office du primeur ; puis, à 19 ans, il entra dans une teinturerie. Jusqu’à présent aucune maladie,
À 20 ans, une éruption de boutons rouges sur la poitrine passés en 8 jours, avec un peu de fièvre (probablement la varicelle). À la suite de cet accident, le malade avait conservé un toussotement matinal, mais sans cracher.
À 21 ans, il entre au service militaire. Survientune bronchite qui l’oblige de se soigner à l’infirmerie. Pas de fièvre typhoïde. Le malade nie la blennorrhagie et la X:.
A 24 ans, quittant le service militaire, le malade entre dans une maison decommerce comme voiturier, qu’il continuait jusqu’à 29 ans. Buvait un peu, mais avait toujours une excellente santé.
En 1904, entre de nouveau dans une teinturerie.
Comme maladie, se rappelle avoir présenté une éruption . de boutons blancs avec démangeaison au niveau des mains, survenant un dimanche, après avoir mangé des fraises.
A différentes reprises, en rapport avec le changement des saisons, il a eu des bronchites qui ne l’ont jamais obligé d'interrompre le service.
Le malade est marié, n’a pas d'enfant. Sa femme, faible de constitution, n’a pas eu de fausses-couches.
Histoire de l'affection. — La maladie actuelle remonte à 2 ans. À l’âge de 35 ans, le malade avait remarqué qu'il lui arrivait d’avoir des crampes douloureuses dans les deux mollets, quelquefois dans les bras. Ensuite, les mouvements, en rapport avec son métier, sont devenus lents, gènés par une raideur qu'il ressentait dans les muscles. Il se fatiguait beaucoup plus vite, avait des sensations douloureuses dans les groupes musculaires. Il avait remarqué que les muscles fatigués devenaient gros, durs. La parole est devenue lente. Sa mémoire a un peu baissé. Le malade se dit n'être plus « leste», car il remarque que souvent il a une difficulté pour faire un mouvement donné : se lever après être resté longtemps assis ou couché. Selon lui, les jambes sont autant gênées que les bras.
Sur ces entrefaites, le malade avait consulté un médecin qui lui a dit que c'était du rhumatisme et lui a prescrit du bromure, la potion à la verveine, salsepareille, etc.
Examen clinique. — Le malade, d'aspect vigoureux, de
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taille moyenne, frappe l’observateur de son masque triste et immobile. Il ne semble pas au malade d’avoir maigri depuis le début de l'affection. Mais il avait remarqué que ses muscles sont devenus plus gros. En effet, les groupes musculaires sont importants par leur épaisseur, mais ne semblent pas être durs, du moins au repos.
Les mensurations ont donné : aux bras gauche droit
À 12 cm. au-dessus. 27 cm. PTS A 6cm. = de l’épitrochlée. DES 28,5 À 12 cm. au-dessous. 27 28 Aux membres inférieurs : | à droite, à gauche À 25cm. au-dessus dela pointe patellaire 45 4%
A 16 M UUr 2 34 33
L’exécution des mouvements passifs est facile ; au poignet droit, on entend des craquements quand on fait exécuter le mouvement d'extension.
Les poignets semblent être larges, de même que la paume de la main et les doigts courts et carrés.
La radiographie démontre aussi l'élargissement des
espaces inter osseux, par.augmentation des têtes des métacarpiens.
* Les mouvements volontaires divers autant dans les membres supérieurs que dans les inférieurs sont lents, plus lents au début de la reprise de ces mouvements, après un repos suffisant.
Quand le malade est couché dans son lit, veut-il se lever, il dit éprouver de la difficulté, car il sent que les muscles des mollets et ceux de la cuisse se contractent, lui font mal. Mais objectivement, il est difficile de s’en rendre compte. De même, il serre avec les deux mains avec égale force, à droite et à gauche, et autant de fois qu'on veut, sans qu’on puisse remarquer la différence dans l'exécution du mouvement à son début ou un peu plus tard.
Le mouvement du moulinet avec les bras est facilement exécuté. Les divers mouvements de flexion‘et d'extension se faisant dans les articulations des membres inférieurs sont toujours lents, et il ne semble pas que la répétition de ces mouvements les rendent plus rapides et plus souples.
La percussion des muscles détermine la formation des
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nœuds de contraction. Les ondulations ne sont pas très apparentes.
La démarche est normale, sans dandinement. Le malade ne se déplace pas à petits pas.
De ia sorte, si l’on est en présence d’un syndrome myotonique, il est évidemment peu accentué, du moins objectivement.
La langue n’est pas bien grosse ; ses mouvements et les excursions dans la cavité buccale et en dehors, sont lents. La parole est lente, la voix à timbre bas.
Les mouvements des yeux sont possibles dans tous les sens. La pupilie réagit bien à la lumière. L’ophtalmoscope n’a rien révélé du côté de la rétine. Du côté de la mastication, le malade avait remarqué depuis quelque temps que les aliments durs, comme le pain rassis et la viande sont difficilement mâchés. Pourtant, ses dents, quoique peu nombreuses, sont en bon état. Les mollaires manquent pour la plupart. Les incisives inférieures sont usées aux dépens de leur biseau antérieur. Il n’y a pas de prognatisme, mais plutôt de l'eggnatisme. Le malade a perdu beaucoup de cheveux depuis 2 ans.
Il présente une chaîne de gros ganglions liés entre eux, située dans la région sterno-mastoïdienne gauche. Cette chaîne s'étend depuis la clavicule jusqu’à la mastoïde. Ces ganglions sont gros, fixés par leur face profonde, mais la peau glisse facilement sur eux. Cette adénite se développait lentement sans douleur, sans cause apparente, gênant un peu les mouvements de latéralité du cou. Elle date de 2 ans et augmente progressivement.
La sensibililé. — Le malade accuse une faiblesse depuis le début de l’affection qui va crescendo.
Il se fatigue vite, il ne peut plus continuer son métier de teinturier, qui l’obligeait de remuer de gros poids, d’être debout toute la journée. Pourtant, il serre avec une grande force et la résistance opposée dans certains mouvements est considérable.
Il accuse des douleurs à la pression des groupes musculaires, surtout à la percussion. Il a souvent des crampes douloureuses. Les mouvements fibrillaires dans les muscles n’ont pas été observés.
Ses réflexes patellaires et achiléens sont normaux; le réflexe crémastérien, abdominal, tricipital du bras, etc., tous normaux.
La sensibilité tactile et à la piqûre estaussi normale. Les sphincters sont indemnes.
Le signe de Chwostek peu accusé à droite, nul à gauche. Pas de signes de Trousseau aux bras.
Examen somatique. — Le cœur normal, bruits sourds, pouls lent à 63 battements par minute, de tension moyenne.
Rien à noter du côté des poumons, ni à l'appareil digestif, La réaction d’Arloing-Paul-Courmont est positive à 20. Le malade émet par jour 2 litres à 2 litres 1/2 d'urine, pas d’albumine ni de sucre.
Examen électrique du 28 mars 1914, pratiqué par M. le professeur Cluzet.
1. Avec le courant faradique. — Les muscles des avantbras, des bras et de la main, symétriquement étudiés, le quadriceps crural, le jambier antérieur, les peronniers — entrent en lélanisation beaucoup plus tôt que chez un sujet normal. Ainsi, lorsque la tétanisation est réalisée à l’éminence thénar, si l’on porte les électrodes sur les mêmes muscles d’un sujet normal sans toucher à l'interrupteur, les contractions sont encore très distinctes.
Autant que l’on peut en juger dans des tracés myographiques, la tétanisation se produit chez le malade pour 10 ondes par seconde.
Lorsque l'excitation faradique cesse, la décontraction des muscles se fait lentement.
L'’excitabilité faradique paraît sensiblement normale au point de vue quantitatif.
2. Avec le courant galvanique. — Les muscles énumérés plus haut présentent une contraction lente et persistante.
A 4-5 milliampères, la contraction galvanotonique est déjà très apparente. L'éminence thénar présente en outre des ondulations secondaires pendant la période de décontraction après que l’on a contracté un certain nombre de fois les muscles. Il en a été de même pour le long supinateur. R
3, Au condensateur. — Il était intéressant de savoir com-
ment se comportent les muscles présentant le syndrome myotonique classique, lorsqu'ils sont excités par des décharges de condensateur, suivant la méthode proposée par M. le professeur Cluzét.
L'appareil est chargé à 114 voltes et l’on peut faire varier à volonté la capacité.
Les muscles des membres supérieurs présentent une légère hyperexcitabilité aux ondes brèves.
C’est ainsi que la contraction apparaît déjà avec la décharge de 0,01 (un centième de micro-farade), tandis que chez le sujet normal elle n'apparait que pour 0,03.
Au fur et à mesure que l’on augmente la capacité du condensateur, les contractions deviennent plus fortes, mais en même temps plus lentes. Pour 1 microfarade la contraction est très lente et paresseuse rappelant la secousse lente de la RD. Pour 5 microfarades, avec 3000 Ohms de résistance intercalaire, la contraction dure plusieurs secondes.
Il est douc intéressant d'observer que les muscles myotoniques présentent à l’examen par le condensateur des réactions tout à fait particulières. Avec les fortes capacités, c’est-à-dire avec les ondes de longue durée, la contraction est lente, persistante, rappelant en cela la réponse des muscles présentant la RD, mais tandis que ceux-ci sont inexcitables par les faibles capacités, c’est-à-dire par des ondes brèves, les muscles du myotonique présentent pour ces mêmes ondes une légère hyperexcitabilité.
Examen radiographique (fait par M. le professeur Cluzet).
L'image de la selle turcique n'est pas normale. On distingue très bien les contours antérieurs et inférieurs, mais le dos de la selle et les apophyses clynoïdes postérieurs sont invisibles. Les dimensions des parties visibles paraissent avoir sensiblement des dimensions moyennes (diamètre voisin de 12 "/m"),
De plus, les images radiographiques des mains et des poignets montrent quelques signes radiographiques d’acromégalie.
a) Les métacarpiens paraissent très écartés les uns des autres (aspect en éventail).
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b) Les épiphyses radiale et cubitale sont déformées et agrandies.
Il y a donc quelques réserves à faire au point de vue de l'état et du fonctionnement de la glande hypophyse.
Dans la septième observation, la myotonie est révélée surtout par l'examen électrique, parce que le symptôme volontaire n’est pas très manifeste. Le malade possède des muscles hypertrophiés, qui présentent de l’excitabilité mécanique et une dureté assez grande quand on les fait contracter. Mais ce qui n’est pas classique dans cette maladie de Thomsen, c’est qu’elle a fait apparition à 35 ans, coïncidant avec la formation d’une adénite vraisemblablement tuberculeuse. La réaction agglutinante d’Arloing-Paul Courmont est très positive.
M. le professeur Cluzet fait ressortir l'importance des constatations radiographiques, car l'intervention d’une glande endocrine pourrait aisément faire comprendre tout l’enchaînement pathogénique de ce cas.
La bacillose adénitique serait la fabrique des poisons qui iraient influencer l'hypophyse et peut-être les autres glandes endocrines, troubler l'équilibre synergique de ces glandes. Et alors, les muscles deviendraient hyperexcitables, parce que « sensibilisés » par les déchets de la nutrition générale, pervertie du fait du trouble dans la synergie fonctionnelle des glandes endocrines. |
Du reste, le malade sécrète plus de deux litres d'urine par jour. Il est asthénique ; est-ce que sa surrénale serait’ atteinte ?
Mais il semble que par-dessous la myotonie se développe une myopathie, car le malade présente les réactions électriques évidemment myotoniques, mais avec une tendance vers la réaction myopathique. Il a des crampes douloureuses, ressent de la faiblesse musculaire et est incapable de travail soutenu.
Cette observation est très intéressante, parce qu’elle semble pouvoir faire relier la myotonie à un trouble dans la synergie des glandes endocrines et aussi parce qu'il se peut bien qu’elle coïncide avec le début d'une myopathie.
* Ce
En résumé, les observations précédentes sont groupées de façon à mettre en relief ce fait que la maladie franche congénitale se relie par des chainons ininterrompus à ces cas de myotonie associée.
De l’ensemble de ces observations, il résulte aussi que le tableau complet de la myotonie se voit avec une plus grande fréquence dans le sexe masculin.
On voit de même que, quand elle apparaît à l’âge avancé de la vie, elle est généralement précédée d’une affection médullaire : sclérose en plaques (VD), amyotrophie médullaire (V), conformément à la loi de Kornhold, et dans la septième observation, nous pouvons assigner comme cause de la myotonie un trouble glandulaire.
CONCLUSIONS
1° Le syndrome de Thomsen doit être considéré comme une forme congénitale de la myotonie, grande entité morbide qui comprend encore les myotonies acquises, atrophique et hypertrophique.
2. Le syndrome de Thomsen est un état congénital caractérisé par le symptôme myotonique volontaire (spasme tonique et décontraction lente des muscles striés au début des mouvements volontaires), par la réaction mécano-électrique et s'accompagne le plus souvent d’un psychisme spécial ainsi que d’une hypertrophie musculaire, qui peut cependant aboutir à l’atrophie.
3. La myotonie congénitale est très probablement due à la prolifération sarcoplastique du muscle strié (qui constitue la seule lésion spéciale à la myotonie), survenue soit à l’époque fœtale, soit plus tardive-
ment, sous l'influence d’une lésion endocrine (parathyroïdienne, thyroïdienne, testiculaire, etc.).
À cette prolifération, dite état congénital du muscle, s'ajoute sans doute un trouble dynamique des cellules des cornes antérieures également sous l'influence d’un trouble du métabolisme, maisil n’y a pas de lésions nerveuses histologiquement appréciables.
4. Les formes acquises semblent être la conséquence de lésions irritatives diverses du système nerveux augmentant le tonus musculaire. Elles peuvent être dues aussi aux mêmes causes que la forme congénitale.
5. La forme hypertrophique peut se transformer en atrophique. Elle s'accompagne quelquefois de troubles divers: asthme, hypertrophie cardiaque, néphrite. cataracte.
6. Le pronostic de la myotonie congénitale est bénin quoad vitam, mais cette maladie rend très souvent le sujet invalide.
La forme atrophique a l'évolution d’une myopathie primitive et comporte le même pronostic que cette dernière affection.
7. Les réactions mécano-électriques et motricevolontaire sont suffisantes pour affirmer le diagnostic de Myotonie.
8. En fait de traitement, on obtient des améliorations par les médications symptomatiques : bains
chauds, antispasmodiques, électricité galvanique sous toutes ses formes. .
On peut essayer un traitement pathogénique en luttant contre la diathèse arthritique, en ayant recours à l’opothérapie glandulaire.
Enfin, il y a lieu parfois de traiter l’affection nerveuse qui constitue l’épine irritative.
Vu :
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