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INTRODUCTION
La chorée aiguë de Sydenham, si elle est bien connue dans ses manifestations PHRASE a encore une éliologie imprecise.
Les caus?s qui la produisent sont multiples et certaines d'entre elles sont discutées.
Quant aux lésions analomo-pathologiques qui ont été rencontrées au cours de cette affection, elles sont très variables : tantôt tous les points de l'encéphale peuvent être léses, tantôt aucune altération n'est déce!ée ; si bien que les uns rattachent la chorée à des lesions du cortex ou de la voie pyramidale, les autres à des altérations de la voie ceérébelleuse où des noyaux gris centraux.
Nous avons eu l’occasion d'observer récemment dans le service de M. Souques une malade atteinte de chorée aiguë qui évolua pendant deur mois el se termina par la mort
L'examen des centres nerveux nous &a permis de relever, dans ce cas, l'existence de lésions infectieuses discrètes, localisées aux noyaux gris centraux.
Nous rappcrtons cette observation anatomo-clinique
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en la comparant aux observations analogues el recentes de chorée aiguë mortelle. Nous insislerons Sar la nature des lésions, dont le caractère inflammatoire est manifeste, et nous l'appellerons que toutes les in fections, en particulier l'encéphalite léthargique, sont ca- Pables de déterminer ces lésions et de produire la chor'ee.
Nous nous appesantirons sur la localisation de ces alleralions aux noyaux gris centraux, au putamen en particulier, et nous nous efforcerons en rapprochant les lésions rencontrées dans les divers syndromes choreiques, aiqus et chroniques, de dégager quelques nolions sur la Physiologie du Corps strie.
OBSERVATIONS
Obs. I. — Lucienne Ch ., 14 ans 1/2, vient consulter, le 20 mai 1920, à la Salpétrière, pour des mouvements choréiques.
La maladie à débuté le 7 mai. Sans prodromes, sans signe d'in-, fection dans les jours précédents, la fillette à commencé à avoir, au membre supérieur droit, des mouvements involontaires Ceuxei s'étendent insensiblement à toit le corps et depuis le 7 mai ils n’ont pas cessé : ils siègent à la face et aux ‘quatre membres, et prédominent nettement au membre supérieur.
Dans les jours qui ont précédé l'apparition des mouvements involontaires, la petite malade n’avait présenté aucun trouble, En particulier elle n’a pas eu de douleurs articulaires, ni de cé-,
phalée, pas de somnolence anormale, ui de troubles visuels,asthénopie ou diplopie. La température n’a pas été prise, mais la malade n'a éprouvé aucun des symptômes qui accompagnent habituellement la fièvre,.et enfin, soulignons que l’existence des mouvements involontaires a été constatée, fortuitement, par la mère de la jeune malade, C’est lentement et progressivement que ces mouvements se sont étendus et amplifiés amenant, par leur diffusion et leur persistance, la malade à la consultation.
Dans les antécédents de la malade on relève une rougeole, non compliquée, à l’âge de 6 ans, et des convulsions qui, à l’âge de 14 mois, semblent avoir duré 24 heures, et à la suite desquel!es l’enfant aurait, d’après ses parents, présenté une hémiplégie gau-
che, Cette hémiplégie aurait persisté pendant un mois ét finale-
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ment a disparu sans laisser de trace. Signalons en outre que fréquemment notre malade avait de violentes migraines, présentant tous les caractères de la migraine ophtalmique,
Quand le 20 mai, nous voyons pour la première. fois Lucienne Ch. ., elle présente des mouvements choréiques typiques de la face et des quatre membres.
Au repos, les mouvements involontaires prédominent aux membres supérieurs Les doigts et la main dans son ensemble sont animés de mouvements incessants, qui s'étendent à l'avant bras, au bras, à la ceinture scapulaire, Ces mouvements sont brusques, irrationnels, ils se succèdent sans ordre régulier et n'ont aucun ‘rythme, ës
Aüx membres inférieurs ils sont moins nets et prédominent à gauche. Debout, la petite malade a seulement quelques mouvements des orteils, quelques contractions du quadriceps avec légère extension de la jambe. Couchée, les mouvements sont plus marqués, Soudains et brusques, comme at membre supérieur, ils consistent en soulèvement des jambes, en mouvements d’addue-
tion et d'abducetion des cuisses
A la face, il y a des mouvements des lèvres, abaissement ou élévation des commissures, On note des grimaces auxquelles * prennent part tous les muscles : contraction du frontal, cligne- - ment des paupières. On entend des bruits glottiques et des claquements de langue Enfin la tête présente, dans son ensemble, des mouvements de rotation et de flexion et parfois des contractions isolées du peaucier Il n y à pas de secousses abdomino diaphragmatiques. Ainsi, au repos, la malade a des mouvements continuels, nettement prédominants à gauche, au membre supérieur et au membre inférieur, et à la face où les deux côtés sont également atteints. Ces mouvements ont tous les caractères des mouvements choréiques La marche est un peu troublée, sautillante, irrégulière : les
mouvements involontaires des bras ne cessent pas, non plus que
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les grimaces Tout l'ensemble de ces mouvements involontaires disparaît pendant le sommeil.
La motilité volontaire ést normale. Tous les mouvements sont possibles, mais devenus maladroits et fréquemment interrompus par des mouvements involontaires.
I n'existe pas de paralysie, ni des membres, ni de la face, ni des yeux, non plus que de rigidité ni de contracture, Il y a au contraire une hypotonie assez marquée des membres supérieurs et inférieurs.
La force musculaire est sensiblement conservée.
La sensibilité est normale, à tous les modes.
Les réflexes tendinenx sont normaux, égaux des deux côtés — autant que les mouvements involontaires permettent d'en juger.
Les réflexes cutanés plantaires se font en flexion nette. Les ré: flexes cutanés abdominaux sont normaux. Il n’y a pas d'exagération des réflexes de défense.
On ue trouve-pas le phénomène de la flexion combinée.
Les pupilles sont normales, égales, et réagissent bien à Ja lumière ec à la convergence. Pas de nystagmus, pas de trouble de
14 musculature externe.
Eufin il n’y a pas d’hypermétrie nette — les mouvements rapides sont malaisés. È La déglutition est normale — Ja parole : normale — à peine
gêuée par quelques mouvements involontaires de la langue et des lèvres. “e
Pas de modification du caractère, ni de l’intelligence, à part un peu d’émotivité.
L'appétit est conservé, ni vomissements, ni constipation, ni diarrhée.
La température oscille entre 37 et 37,5. Le pouls bat à 76, La respiration est normale.
Le sommeil est troublé ; les mouvements .involontaires repa. raissent dès que la malade est éveillée. Ils sont cependant moins
marqués le matin que le soir, On note un léger amaigrissement
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qui s’est produit depuis le 7 mai, date du début de la maladie actuelle :
Le 1e juin, la malade entre à l'Hôpital. Depuis le 20 mai la chorée s'est accentuée. La malade présente des mouvements incessants, amples, brusques et violents. L'insomnie est presque complète, l’amaigrissement sensible. La température oscille entre 37,2 et 37,8 ; le pouls est à 100. Pas de lésion cardiaque. Pas d’albuminerie.
Jusqu'au 7 jain, l’état de la malade va s'aggravant : la chorée s'accentue encore ; à ce moment-on commence la balnéation tiède et pendant deux jours il se produit une sédation appréciable, Mais dès le 9 juin, les mouvements choréiques redeviennent très violents. Ils sont généralisés, la face est animée de grimaces incessautes, la langue est sans cesse projetée au dehors, la tête roule violemment sûr l'orciller, le tronc se soulève et retombe brutalement sur le plan du lit, l'abdomen est le siège de secousses vives, ainsi que le diaphrigme. Les quatre membres sont le siège d’une agitation extrême, sans quon note de prédominance d'un côté plutôt que de l'autre. On observe parfois des grands mouvements de tout le corps ; de la tête et des talons, la malade se soulève brusquement et retombe complètement du dos sur le ventre.
I n'y à ni paralysie, ni modification des réflexes, ni trouble sphinctérien. |
La-parole est gênée, la déglutition malaisée, l'appétit conservé, la langue sèche,
L'amaigrissement s'accentue.
Enfin on ne note ni délire, ni aucun trouble appréciable de l'in telligence.
La température se maintient entre 37 et 58,2, le pouls autour de 100-104.
Le 13 juin, l'agitation choréique est toujours aussi marquée. Elle a produit des excoriations des téguments au niveau des ‘coudes, des trochanters, du sacrum, des omoplates et de la nuque. En outre, pendant la nuit, l'agitation musculaire s'accompagne de délire avec cris, rires et pleurs : l'enfant s'efforce de quitter son
lit. Cet état persiste jusqu’au matin et se reproduit pendant plu- $ieurs nuits consécutives. :
Le 16, la température atteint pour la première fois, 39,2. Sans changement ni des mouvements choréiques, ni des réflexes.
Jusqu'au 20, la température demeure oscillante. Les mouve-
metts choréiques sont toujours aussi| violents et généralisés La parole commence à être difficile à comprendre ; la déglutition devient de plus en plus malaisée. L’agitation et le délire nocturnes ont cependant diminué,
L'amaigrissement fait des progrès sensibles, Le pouls est rapide à 110 120. Le cœur normal.
Jusqu'au 26, malgré une chute de température à 38, l’état général continue à s'aggraver. |
Le 27, la température monte à 40,2, le pouls atteint 135, petit mais régulier. Rien au cœur, ni aux poumons. Les excoriations des téguments se multiplient et s'étendent.
Les mouvements choréiques sont sans changement,
La malade se plaint de céphalée mais ne présente aucun signe méningé.
Le 29, apparaît sur l'amygdale et à la face interne de la joue gauche une ulcération anfractueuse à fond grisätre.
L'état général est de plus en plus mauvais, Les réflexes sont normaux. Pas de trouble sphinctérien.
A partir du 29, l'évolution de la maladie se précipite : l’agitation devient discontinue et alterne avec des phases d’abattement, de prostration profonde. La température se maintient entre 38,5 et 40 Le pouls est de plus en plus rapide et petit, des lipothymies se produisent qui rendent impossible la balnéation.
Finalement la mort survient le:5 juillet.
Dans le cours de la maladie il n’a été possible, à aucun moment, de déceler une modification appréciable des réflexes ni aucun signe pouvant traduire une atteinte de la voie py-
ramidale.
CRUE PAR
L'existence de mouvements involontaires choréiques généralisés fut le seul symptôme. neurologique observé.
D'autre part, à aucun moment, même dans les derniers jours de la maladie, nous n’avons trouvé, à part un peu dé congestion des deux bases, de signe d’une localisation quelconque de linfection, en particulier aucune lésion cardiaque ni rénale.
En résumé, nous nous sommes trouvés en présence d’une chorée de Sydenham grave, ayant débuté sans symptôme d'infection générale ni d'encéphalite, d’une façon insidieuse et lentement progressive : affection caractérisée par la violence insolite des mouvements involontaires, qui pendant longtemps, ont été le seul symptôme de la maladie.
Dans la suite l’état général s’est altéré ; l fièvre est ap. parue, avec tachycardie, délire, infections cutanée et buccopharyngée. Jusqu'à son terme la maladie à évolué comme une chorée aiguë grave, mais réduite à ses seules manifestations nerveuses, chorée au cours de laquelle nous n’avons pas constaté daltération appréciable de la voie pyramidale, ni de la fonction cérébelleuse.
La maladie à duré deux mois.
L’autopsie est pratiquée 24 heures après la mort,
Les centres nerveux ont, au préalable, été formolés.
Les poumons sont normaux. On note à peine un peu de congestion banale des deux bases. Il existe quelques adé nopathies trachéo-bronchiques discrètes. Pas de lésion pul. monaire ni ganglionnaire de tuberculose.
Le eœur est d'apparence normale. Le péricarde est vide
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de tout épanchement. Pas d’ecchymoses sous-péricardiques ni d’exsudat. .
A la coupe, le cœur est rempli de eaillots ne ‘qui océnpent ventricules et: oreillettes et se poursuivent jusque dans les auricules. Au niveau de l'orifice mitral ces caillots s'intriquent avec les piliers et lès corlages des valvules, auxquelles des fragments détachés de caillots donnent un aspect végétant : cet aspect est particulièrement net au niveau de la grande valve de la mitrale, De telle sorte qu’au premier abord, on pouvait penser qu'il s'agissait là d’endocardite, si fréquente dans les chorées graves. Mais des examens histologiques nous ont montré que les valvules étaient absolument normales, que les eaillots en étaient indépendants et n'avaient pas pour origine une endocardite valvulaire, ni pariétale. Le myocarde était normal.
Macroscopiquement, aorte, foie, reins, rate et surrénales
$ sont normaux.
Histologiquement ces mêmes organes sont indemnes de toute lésion.
Les centres nerveux formolés une heure apres la mort sont en apparence normaux. On constate seulement une très légère hyperémie des méninges, qui ne présentent cependant en aucun point d’altération importante ni d'épaississe. ment appréciable.
Les hémisphères, la protubérance, la bulbe et là moelle paraissent normaux. x
A la coûùpe des hémisphères on ne remarque ni hémorrhagie, ni ramollissement, mais seulement au niveau du noyau lenticulaire de chaque côté, un aspect ponctué,-dû à
la distension des vaisseaux.
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Des coupes ont été faites, portant sur l'écorce, sur la to- ‘talité des noyaux gris centraux — le pédoncule, la protubérance, le cervelet, la bulbe et la moelle.
Duns l’ensemble nous n’avons constaté que des lésions discrètes mais qui tirent leur intérêt précisément de cette discrétion : elles sont localisées et nettement localisées au noyau lenticulaire, à la couche optique, au noyau caudé. à la région sous optique, à la capsule externe. |
En aucun autre point du reste de l’encéphale nous n’avons trouvé de lésion appréciable.
Les lésions relevées sont de deux ordres : 1° de très rares nodules infectieux constatés en deux points seulement : un nodule dans la région sous-optique gauche ; — une très légère infiltration leucocytaire immédiatement en arrière de la commissure blanche antérieure,du côté gauche également;
2 des lésions vasculaires et périvasculaires, plus diffuses. Elles sont caractérisées essentiellement par des thromboses _veineuses, des lésions artérielles très discrètes et une dilatation œdémateuse des gaines périvasculaires. En aucun point nous n’avons trouvé d'infiltration leucocytaire appréciable des gaines périvasculaires.
Pour diserètes qu’elles soient ces lésions n’en sont pas moins nettes et nous avons été, dès l’abord, frappés par la localisation vraiment élective des lésions! vasculaires au noyau lenticulaire. Celui-ci présente à la coupe un aspect lacunaire. Chaque vaisseau est entoùré d'une zone claire, ædémateuse, constituant une véritable lacune. Ces lésions sont symétriques : Toute la partie antérieure et externe du putamen offre, de chaque côté, cet aspect lacunaire
typique.
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Fig. 1. — Cerveau normal. Les Noyaux gris centraux et la région sous thalamique ( Weigert- Pal) 1. Cête du noyau caudé ; 2. Chalamus ; 3. Corps de Luys ; 4. Noyau rouge ; 5. Locus niger ;
6. Gapsule interne ; 7. Putamen ; Globus pallidus ; 9. Queue du noyau caudé ; 10. Bandelette optique ; 11. Lobule de l'hippocampe.
Schéma de la distribution des lésions dans le cas Chaiïg... Aémisphère gauche.
Les Lésions vasculaires sont indiquées par des croix. Ca lésion inflammatoire nodulaire est indiquée par un cercle au niveau du champ de Forel.
Librairie ARNETTE.
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On relève encore quelques lésions de même ordre, mais beaucoup moins marquées dans le noyau caudé et la couche optique.
Aucune autre altération n’a pu être décelée. Des fragments multiples d’écorce prélevés sur la frontale ascendante, les circonvolutions frontales, temporales et occipitales ont été examinés ; aucune lésion ni des cellules pyramidales ni de la névroglie n’a été décelée tant par Ja méthode de Nissl que par celles d'Alzheimer, de Lhermitte, de Bielchowski.
La protubérance, le bulbe, la moelle sont nermaux. On n'y trouve ni lésion vasculaire ou périvasculaire, ni nodule infectieux, ni dégénérescence secondaire.
Le cervelet enfin ne présentait de lésion d'aucune sorte.
Ainsi nous n'avons relevé dans ce cas de chorée aiguë mortelle que : des lésions vasculaires importantes par leur netteté et leur localisation en ‘une zone très limitée : Futamen, noyau caudé, couche optique Le lésions vasculaires , très particulières puisqu'elles se résument en thromboses veineuses ct @dème périvasculaire et des lésions d’inflam-
mation leucocytaire représentées
a) par un nodule infectieux situé dans la région sous optique gauche, dans le champ de Forel, nodule qui n’intéressait, comme nous le verrons, ni le noyau rouge, nile locus niger, ni le corps de Luys,
b) par une zone d'infiltration leucocytaire légère, limitée,
située en arrière de la commissure blanclre antérieure.
Nous étudierons successivement les nodules infectieux ét
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les lésions vasculaires. Nous reviendrons ensuite sur le dé- > tail de leur localisation.
Le nodule infectieux le plus net siège dans la région sous optique, dans le champ de Forel; c’est un nodule arrondi de 200 x de diamètre environ. Il est nettement indépendant des vaisseaux et de tout prolongement de lPépendyme.
Ï nous apparaît constitué uniquement de mononucléaires : moyens mononucléaires et lymphocytes, serrés étroitement les uns contre les autres. Les cellules nerveuses au voisinagé du nodule sont pâles et en voie de neuronophagie. Mais ces lésions sont limitées strictement à la périphérie du nodule et à peu de distance de lui, l’aspect des cellules nerveuses redevient absolument normal, (Fig. 2.)
Les lésions vasculaires sont surtout caractérisées par des thromboses veineuses, de l'hyperémie et des dilatations périvasculaires. s N
Les artérioles, dans leur ensemble, sont distendues par du sang, turgescentes, volumineuses. Elles ne présentent pas de lésion pariétale importante. En aucun point nous n'avons relevé de rupture des parois. Dans le putamen seulement, nous avons trouvé des foyers microscopiques d’'hémorragies ponctiformes. G
Si les artères ne sont pas touchées, les veines, par contre, sont fréquemment lésées. Les unes ne renferment -à leur intérieur que des coagulations banales, mais nombre d’entre elles sont thrombosées, bourrées de leucocytes qui ont une tendance manifeste à la margination et qui forment en certains points un revêtement continu, doublant la paroi —
certains sont passés par diapédèse dans le tissu avoisinant,
Planche 11. R. MOREAU.
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Fig. 2. — Cas Chaig.… Aémisphère gauche champ sous-thalamique de Forel.
l. Module infectieux. (Nématéine éosine) ; 2. Gellules nerveuses en voie de neuronophagie.
Fig, 3. — Cas Chaig… Noyau lenticulaire droit (Aématéine éosine)
l. Veine thrombosée, complètement oblitérée par des leucocytes en majeure partie polynucléaires ;
Groupe cellulaire , 3. Veine normale
Librairie ARNETTE.
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mais sans donner lieu à une infiltration notable des gaines périvaseulaires.
Enfin certaines veines offrent des lésions inflammatoires plus marquées : la lumière en est complètement oblitérée, et le caillot est envahi dans toute son étendue par de très nombreux leucocytes. La nature de ces leuéocytes mérite de retenir l'attention. Tandis que le nodule infectieux est constitué par des mononucléaires et des lymphocytes, les leucocytes intra-vasculaires sont surtout, des@olynucléaires plus où moins altérés. (Fig. 3 et 4). | - Ainsi, les artères sont purement et simplement distendues, hyperémiées; les veines sont en majeure partie thrombosées. — Quant aux gaines périvasculaires, elles sont distendues par de l’œdème, sans qu’en aucun point nous ayons pu coustater d'infiltration leucocytaire appréciable ; les quelques cellules que, de loin en loin, on rencontre dans les gaines adventitielles rappellent la très discrète diapédèse qui existe dans les lacunes séniles. En aucun point nous n'avons trouvé d'infiltration leucocytaire de la gaine adventitielle comparable à celle de l’encéphalite léthargique ou de la poliomyélite. Au milieu .de cette gaine distendue par l’ædème, les vaisseaux apparaissent isolés du tissu cérébral par un espace vide. Ils sont au centre d’une véritable lacune. En certains points, ces lacunes sont très rapprochées et donnent aux régions où elles se sont produites un aspect lacunaire des plus typiques.
Telles sont les lésions fondamentales que nous avons observées et sur la topographie desquelles nous allons revenir en détail,
Lésions d'infiltration réduites au minimum puisque nous
PTE
‘avons décelé l'existence que d’un seul nodule infectieux net, et que nous n'avons pas trouvé d'infiltration marquée du tissu nerveux par des lymphocytes et des mononucléaires, infiltration dont il est difficile de se rendre compte en raison de Pabondance normale des cellules névrogliques. Lésions des cellules nerveuses, limitées à quelques figures
de neuronophagie mais qui ne se rencontrent guère qu'au voisinage du nodule infectieux.
Lésions vasculaires diffüses, intenses, caractérisées par des thromboses veineuses et une distension purement œdémateuse — mais parfois considérable des gaines périvasculaires.
Topographie des lésions
Elles prédominent indiscutablement sur les noyaux gris centraux, mais parmi eux c'est surtout le putamen qui est lésé et c’est à son niveau qu'atteignent leur plus grande netteté l’aspect lacunaire, les hémorragies ponctiformes, les
thromhoses veineuses.
Noyau lenticulaire : le Globus pallidus ne présente pas de lésion appréciable : un peu d’hyperémie, des lésions véineuses discrètes, une légère dilatation. des gaines. Pas de nodule inflammatoire — pas de lésion notable des cellules nerveuses.
Le putamen est manifestement lésé : les altérations vascu- à laires prédominent à la partie externe du putamen. La distension œdémateuse des gaines se présente ici à son maxi-
num : le tissu nerveux est perforé de nombreuses lacunes
Pneu. | R. MOREAU.
Fig. 4. — Cas Chaig.… portion sous-optique du faisceau pyramidal (A{émat. éos.)
1. Veine thrombosée ; 2. jrière normale ; 3. Quelques rares leucocytes passés par diapédèse dans la gaîne lymphatique.
Fig. 5. — Cas Chaïg… Noyau lenticulaire. Aématéine éo sine.
1. Hémorragie ponctiforme ; 2. Une veine thrombosée avec la gaïne lymphatique distendue par de l’œdème ; 3. Une lacune. Veine thrombosée. Distension œdémateuse de la gaïne ;
quelques leucocytes diapédétiques.
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de 172 millimètre à 2 millimètres de diamètre. La cavité est occupée par les vaisseaux plus où moins lésés, complètement isolés du parenchyme par un large espace comblé de fibrilles conjonctives dissociées et de rares macrophages.' Le tissu nerveux ne présente pas de lésion appréciable : les cellules nerveuses sont normales. On ne trouve ni corps granuleux, ni dégénération wallérienne. |
En certains points les lacunes sont très rapprochées, on en compte jusqu’à dix par champ à faible grossissement et dans le parenchyme avoisinant on voit de nombreux foyers hémorragiques très limités, ponctiformes. Ces petits foyers hémorragiques sont comme les lésions lacunaires très nettement prédominants dans le putamen, surtout à sa partie antéro-externe. En un poiut on trouve un foyer hémorragique un peu plus important, (Figure 5.) |
En aucun point du noyau lenticulaire nous n’avons décelé
l'existence de nodules infectieux, ni d'infiltration leucocy-
taire notable.
Noyau caudé : les lésions sont ici moins marquées et se réduisent anx mêmes altérations vasculaires, mais plus dis-
crètes que celles du noyau lenticulaire.
Couche optique : les lésions prédominent au noyau interne de la couche optique. Elles consistent là encore en thromboses veineuses et en lacunes. Pas de nodule inflammatoire, ni d'infiltration étendue. Pas de lésion cellulaire
appréciable. Rien aux cylindraxes.
.€Commissure blanche antérieure : en arrière, à ga.
che on trouve une zone très limitée d'infiltration par des
mononucléaires et des lymphocytes.
Capsule interne; une veine thromboséeé apparaît nette- } ment à sa partie moyenne, sans lésion appréciable de voi-
sinage. ve
Région sous-thalamique : un nodule inflammatoire net, bien limité, du côté gauche, indépendant des vaisseaux et de l’épendyme. Ce nodule n'atteint pas la partie postéroinférieure de la couche optique ; il siège dans le champ de Forel au dessus et presque au contact du noyau rouge. Il est formé de mononucléaires, de lymphocytes, sans plasmazellen. A la périphérie on voit des figures de neurono-
phagie. :
Pédonceule : Intégrité absolue du noyau rouge, du lous niger et du corps de Luys. Rien à la calotte ni au pied du pédoncule — à peine note-t-on quelques très légères lésions vaseulaires sans grande distension des gaines.
Protubérance, bulbe, moelle, cervelet : normaux.
L’Ecorce enfin à fait l'objet d’une étude spéciale. Nous p’avons pu y retrouver les lésions inflammatoires si fréquemment décrites et qui en particulier farcissaient l’écorce dans le cas de chorée de Sydenham rapporté par MM. P. * Marie et Trétiakoff. Il n'y avait pas dans notre cas de lésion cellulaire appréciable — ni chromatolyse, ni corps granuleux, Pas de lésion de la névroglie.
Quant aux méninges elles étaient hyperémiées et présen-
taient par places, dans la profondeur des sillons, un peu d’œdème, sans plus. -
Rien à l’épendyme.
Cette observation nous à paru ântéressante à plusieurs points de vue: dahs l'étude anatomo-pathologique de la chorée, elle est à rapprocher des observations récentes de Méry et Babonneix,de Delcourt et Sand, de Claude et Lhermitte, de Marie et Trétiakoff, de Harvier et Levaditi.
Elle leur est comparable en ce qu’elle montre, comme l’ensemble de ces observations, une localisation des lésions aux noyaux gris centraux.
Mais, dans aucune de ces observations, la localisation n'est aussi strictement limitée aux noyaux gris, et la coexistence : de lésions corticales qui est habituelle, fait défaut dans notre cas. Notre observation en diffère encore par le type des lésions. Dans tous les cas les vaisseaux sont altérés, il y a des thromboses veineuses et surtout de l'innltration leucocytaire des gaines périvasculaires. Dans notre cas l’infiltration leucocytaire fait défaut, mais il existe. un œdème périvaseulaire très marqué et qui prédomine en un territoire très limité.
S'ajoutant à des observations antérieures, concordantes, elle nous semble pouvoir contribuer à établir l'anatomie pathologique de la chorée aiguë et des mouvements choréiques en général, et pouvoir aussi, par la stricte localisation des lésions au noyau lenticulaire, apporter un faible appoint
à la connaissance de la physiologie de cet organe.
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Nous allons reprendre en détail les observations récentes de chorée aiguë mortelle, les comparer à la nôtre, en montrer les analogies et les différences. ET
L'observation de Mi. Méry et Babonneix remonte à 1908. Elle a trait à un cas de chorée consécutive à la rougeole. La mort survint au but de trois semaines à un mois de maladie. L'examen macroscopique des centres nerveux he révélait aucune altération appréciable. L'examen histologique montrait des lésions corticales, des lésions des noyaux opto-striés et l'absence de toute altération méningée.
Au niveau du cortex, ces auteurs notent l'existence d’une « légère raréfaction des couches superficielles et d’une légère dilatation des gaines lymphatiques péri-vasculaires, de très petirs foyers hémorragiques et des lésions discrètes de chromatolyse, »
Au niveau des corps striés, ils signalent une dilatation très nette des gaines périvasculaires, avec intégrité des vaisseaux, et des lésions cellulaires importantes. « La plupart des cellules sont malades, les corpuscules chromatiques sont poussiéreux ou ont disparu, les prolongements cellulaires sont absents, les figures de neuronophagie sont fréquentes, les cellules à l’état de moignons présentent une
chromatolÿse très marquée. »
En résumé :
Lésions discrètes des cellules corticales ;
Lésions très accusées des noyaux gris centraux ;
Dilatation des gaines périvasculaires avec intégrité des
Valsseaux au niveau des Corps opto-s{riés,
Dansle casqu'ils rapportent, MM. Delcourt et Sand'onttrou: vé des lésions beaucoup plus disséminées et plus profondes.
A l’autopsie, ils ont trouvé au niveau-des méninges un épaississement uniforme, une dilatation très marquée des vaisseaux, de l’exsudation périvasculaire avec diapédèse.
‘Au niveau de la moelle, du bulbe, des gangiions Spinaux, du cervelet et de l’écorce des hémisphères, ils retrouvent les mêmes lésions : même exsudat, mêmes anomalies vasculaires, plus intenses cependant au niveau du cervelet et du cortex.
Mais dans le cas qu’ils ont observé, MM. Delcourt et Sand ont noté que le maximum des lésions portait sur les couches optiques, le noyau lenticulaire, le noyau caudé et ils insistent sur la dilatation de Pespace périvasculaire, comblé d'hématies et de leucocytes,de lymphocytes surtout.
« Les mailles de la tunique adventice, écrivent-ils, sont relâchées et le tissu périvasculaire s'étend anormalement : il renferme des lymphocytes, quelques rares polynucléaires, des mastzellen, des hématies et: des cellules dites granulogTaisseuses. »
« Les vaisseaux les plus altérés sont situés dans de véritables lacunes dont quelques-unes atteigneut 2 mm. de diamètre, ces lacunes contiennent quelques débris uéerosés et parfois des noyaux conjonetifs lancéolés, Le tissu qui les environne est très altéré. Ces lacunes donnent aux gan-
glions de la base, à l'œil nu comme au microscope, un aspect
de fromage de gruyère. Toutes les artères et toutes les veines des ganglions de la base, à l’exception des vaisseaux très petits, sont situés au centre d’une lacune. »
L’écorce et les autres parties du système nerveux ne contiennent pas de Jaegnes semblables, Mais les altérations vasculaires et l’exsudation y sont manifestes.
Les auteurs relèvent, en outre, des altérations des fibres nerveuses, qui sont-variqueuses, avec gonflement de la myéline, disparition, par endroits, de là fibre, vaeuoles, et ces. lésions sont fréquentes surtout au niveau des ganglions de la base. Enfin ils décrivent l'hyperplasie des noyaux de la névroglie, une gliose diffuse de tout le système nerveux, à l'exception du bulbe et de la moelle, et des lésions non douteuses de nearonophagie, portant, disent:ils, sur la plu-
part des cellules.
En résumé :
Lésions vasculaires et périvasenlaires très diffuses, mais nettement prédominantes aux noyaux gris centraux qui présentent un aspect lacuraire insolite.
Lésions de neuronophagie très intense Prolifération névroglique très marquée.
Mais pour toutes ces lésions, le maximum s'observe au
niveau des noyaux gris centraux.
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[’observation de MM. Claude et Lhermitte à trait à une jeune fille de 29 ans qui,ainsi que notre malade, présenta dans Penfance des crises de céphalée violente et,versl’âge de 2 ans,
_des convulsions. Ethylique et débile mentale elle se plaignait
EE
depuis quelques jours de faiblesse des jambes, d’affaiblisse= ment de la.vue, quand apparurent assez rapidement des mouvements choréiques généralisés. Ceux-ci aboutirent en quelques jours à l'agitation choréique la plus désardonnée :: grands nourements des bras et des Jambes, entraînant la production d'ecchymoses, grimaces incessantes de la face, mettant la malade daus l’im possibilité de boire et de manger seule. À ce syndrome choréique typique s’ajoutait un état délirant aigu et dans les jours suivants apparurent de la fièvre, un état général des plus graves, une inflammation parotidienne et finalement la malade, dans le coma, succomba à une syncope après 26 jours de maladie.
A l’autopsie.les auteurs constatent de lacongestion desméningeset du cerveau,surtout sur laconvexité des hénisphères,
L'examen histologique montra dans la région rolandique, des méninges absolument normales, des cellules corficales normales pour la plupart ; quelques-unes cependant ont perdu leurs prolongements, leur protoplasma est granuleux, leur noyau excentré, sans nucléole. Autour de quelques cellules, on note la présence de noyaux névrogliques proliférés.
Mêmes lésions discrètes du cortex du lobe frontal:
Au niveau du lobe occipital, au contraire, les lésions méningées sont importantes : elies consistent en un épaississement sans infiltration cellulaire, en hyperémie des vaisseaux méningés et corticaux, dont la gaine est distendue par de la sérosité, mais ne contient pas d'éléments cellulaires.
: Les couches profondes du cortex sont plus atteintes et eu certains points, les cellules pyramidales, grandes et pe: tites, ont disparu. I] n’y a presque pas de figures de neuronophagie. AE are
Au niveau du noyau ienticulaire «il n'existe pas de réaction vasculaire ou .névroglique : les vaisseaux sont dilatés et surtout leur gaine lymphatique paraît disteudue par un exsudatséreux dans lequel tout élément cellulaire est absent. Dans les couches’ optiques, il y a un peu d’'œdème péri vasculaire, quelques lésions de chromatolÿyse. Enfin quelques altérations médullaires très discrètes.
Présentant ce cas comme syndrome choréique, avec troubles mentaux, chez un débile alcoolique, les auteurs le comparent aux cas précédemmentobservés. Ils soulignent la localisation prédominante des lésions à la région oceipitale, fait qui n'avait pas encore été observé,et ils concluent en disant « le même processus infectieux qui à fait sa preuve à la fin de la maladie, en donnant lieu aux suppurations parotidiennes et cutanées, à très vraisemblablement par les lésions cortico-méningées et des centres opto-striés provoqué à la fois l'agitation choréique et le délire aigu sur un terrain dont la prédisposition était évidente ».
En résumé : |
Lésions corticales nettes dans le lobe oecipital, légères dans la zone rolandique.
Distension vasculaire et œdème périvasculaire du noyau
lenticulaire et lesions plus discrètes du thalamus.
En 1914, M. Tinel rapportait à .a Société de Neurologie les observations de deux cas de chorée aiguë mortelle et dans ces deux cas il constatait l’existence de lésions de
même nature et de même siège. Elles peuvent se résumer
de la façon suivante : chez ces deux sujets, morts de chorée de Sydenham, il existait une congestion diffuse de l’encéphale : ‘les vaisseaux étaient distendus et en des points multiples il. s'était produit des suffusions hémorragiquées, décelées à l'examen histologique. Cette congestion vasculire intense ne S’accompagnait pas de phénomènes diapé-: détiques. Sien certains ‘endroits les gaines vasculaires étaient distendues par de l’œdème,en aucun point on ne trouvait d'infiltration leucocytaire périvaseulaire; en aucun point les gaines adventitielles ne présentaient l'aspect que lon a retrouvé depuis chez les sujets ayant succombé à l’encéphalite léthargique. / |
La distension des vaisseaux, les hémorragies ponetiformes, lPœædème périvasculaire existaient seuls et ne s’accompagnaient ni d'infiltration diapédétique périvaséulaire, ni de nodules infectieux intra-parenchymateux. En outre, il y avait des lésions des cellules nerveuses. Les ceilules pyra- -midales, en particulier, semblaient éclatées en certains points, la masse cellulaire était fragmentée, hérissée de débris protoplasmiques, saillants, à son pourtour, ce qui leur donnait un aspect bourgeonnant. Enfin, hors du cortex, au niveau des noyaux gris centraux surtout, on trouvait au voisinage des cellules nerveuses de très nombreuses granulations lipoïdes disséminées.
Telles étaient, d’après les renseignements oraux que M. Tinel nous a obligeamment fournis, les lésions vaseulaires, périvasculaires et cellulaires, observées dans ces deux cas mortels de ehorée de Sydenham.
Quant au siège des lésions, il s'agissait d’une encépha-
lite diffuse, mais toutefois M. Tinel avait noté qu’elles pré-
dominaient nettement au niveau de la région corticale fronto-rolandique, et au niveau des noyaux gris centraux, \
tandis que le centre ovale et la capsule interne étaient sen-. siblement moins atteints. Et encore, dans les noyaux gris centraux, si les lésions touchaient la couche optique et le noyau caudé, el'es prédominaient indiscutablement au hiveau du noyau lentieulaire.
Eufin dans un de ces cas, qui s'était compliqué d’endo- | cardite végétante, M. Tinel à trouvé au niveau des valvules malades un agent microbien, qu’il a réussi à colorer par la seule méthode de Noguchi, microbe ayant l’aspect d’une zooglée.Ilaen vain essayé de déceler sa présence au niveau des centres nerveux, estimaht que ce microbe, cause dé l'endocardite devait être à l’origine même de la chorée de SYdenham et des lésions des centres nerveux qu’elle détermine.
En résumé dans ces deux cas : |
Lésions vasculaires, œdème périvasculaire, hémorragies ponctiformes atteignant de facon prédominante la région frouto-rolandique ct les noyaux gris centranx, et principalement le noyau lenticulaire.
MM. Pierre Marie et Trétiakoff ont rapporté en 1920 une observation de chorée aiguë mortelle dans laquelle la mort est survenue après onze jours de maladie, À lexamén histologique, ils ont trouvé des lésions analogues qui consistaient ên «une infiltration, par les éléments inflammatoires,des gaines périvasculaires et du parenchymé nerveux, accompagnée d’une destruction des éléments nobles dans
certaines régions ».
«< Les lésions vasculaires écrivent-ils.consistent en hypetémie et surtout en infiltration des gaines adventitielles par des éléments cellulaires inflammatoires; au contraire, on n'observe ni de thrombose, ni de rupture des parois vasculaires, ni par conséquent d'hémorragies.… Les éléments cellulaires qui remplissent les gaines périvasculaires sont représentés surtout par de grands mononuc'éaires, À côté d'eux des lymphocytes, de rares plasmocytes auxquels s'ajoutent parfois des myélophages. En dehors des vaisseaux les mêmes éléments infiltrent le parenchyme nerveux d’une façon régulière avec tendance marquée à former des nodules inflammatoires.
Ces auteurs notent, en outre, une forte prolifération névroglique, soit sous forme de cellules satellites, soit sous forme d’astrocytes, et des altérations de la cellule nerveuse sous forme de neuronophagie.
Ils trouvent de la dégénérescence granuleuse de nombreuses éellules du noyau caudé et du noyau lenticulaire, des lésions légères des cylindiaxes présentant des faseaux, des rugosités sur leur trajet. [ls rencontrent de nombreux corps granuieux dans les gaines adventitielles des vais-. rie du noyau leuticulaire et du noyau caudé.
Ces lésions sont extrêmement diffuses et irrégulières mais toutefois, elles prédominent aux noyaux gris de la base, au noyau caudé, au putamen, au locus niger, à la couche optique. Mais, disent les auteurs, ces lésions sont également intenses dans toute l’étendue de l'écorce. Elles sont plus discrètes dans la protubérance, le bulbe et la moelle. Quant au cervelet il est absolument indemne.
Au niveau du noyau caudé, existe une très forte iufiltra-
tion périvasculaire et parenchymateuse, plus prononcée à ja périphérie qu’au centre du noyau. Les cellules semblent touchées, il existe. de nombreux nodules neurônophages et les, grandes cellules nervenses subissent pour la plupart la dégénérescence granuleuse. Au. niveau du putamen les mêmes lésions s’observent et prédominent à la partie antérieure du noyau. Au niveau du globus pallidus, par contre, | les lésions sont beaucoup plus discrètes, ainsi qu'au niveau
des couches optiques. ï
Le locus niger est très touché par l’infiltration inflammatoire, mais les cellules nerveuses en sont infactes. Dans le noyau rouge, quelques cellules en Voie de neuronophagie. Le corps de Luys, la région sous-thalamique, sont intacts de même que la capsule interne, le centre ovale et le corps
calleux.
Quant à l'écorce, elle est farcie de petits nodules inflammatoires, sans p édominance nette, pour une région ou pour
une autre.
Les auteurs concluent «en résumé on se trouve en présence d’un vaste territoire inflammatoire dont le summum siège au niveau des ganglions gris de la base. L’inflimmation est intense également au niveau de l'écorce cérébrale :; mais à mesure qu’on descend dans le mésencéphale le processus morbide s’atténue rapidement, I] s'agit d'un processus surtoutirritatif, caractérisé par une hyperémie intense et une forte infiltralion des tissus par des éléments leucocytaires qui s’accompagnent de prolifération des éléments névrogliques et conjonctifs; les lésions dégénératives occupent
nettement le second plan, peut-être parce que par endroits
il est difficile de les mettre en évidence, même à l’aide de techniques modernes », _ En résumé, dans cette observation comme dans les précédentes on trouve :
Des lésions inflammatoires essentielles des noyaux gris centraux et du cortex. |
Ces lésions consistent en nodules infectieux, en inflammation périvasculaire intense, qui ne s’accompagnent que de lésions discrètes des éléments nerveux. Par leur type elles se rapprochenc manifestement des lésions de l’encépha-
lite léthargique.
Cette identité est encore plus frappante dans l’observation suivante rapportée par MM. Harvier et Levaditi.
11 s’agit d’une enfant ayant succombé en quatre jours à une atteinte de chorée aiguë. L’affection débuta brusquement, sans somnolence ni troubles oculaires, elle s’accompagna d’une lymphocytose considérable du liquide céphalo. rachidien, se chiffrant par 80 éléments par millimètre cube,
À l'autopsie aucune lésion microscopique n’est observée.
L'examen histologique montre l’absence de méningite et l'intégrité des cellules de l'écorce, l’existence d’une légère hyperémie des vaisseaux de la substance grise. |
Au niveau des noyaux gris centraux s’est produite une légère infiltration. périvasculaire de type lymphocytaire, mais assez discrète.
Au niveau de l’isthme, au contraire, des lésions considérables sont trouvées. Elles consistent : en dilatations vas-
MOREAU
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culaires énormes et en thromboses veineures leucocytaires, les leucocytes étant surtout des polynucléaires, en hémorragies en pleine substance grise, en infiltrations périvasculaires intenses constituées surtout par l'accumulation de mononucléaires dans les gaines adventitielles. Enfin en petits foyers d'infiltration Iymphocytaire dans la substante grise,autour des cellules nerveuses, sans neuronophagie.Les auteurs signalent lPabsence de lésions des cellules des cornes antérieures de la moelle. | En résumé : les lésions observées ici sont du même type que celles qui sont signalées dans les observations précédentes. Mais dans le cas de MM. Harvier et Levaditi, elles prédominent à l'isthme de l’encéphale, et sont manifeste. ment moins marquées, encore qu'elles y soient nettes, au
niveau des noyaux gris centraux.
Ainsi dans tous ces cas qui ont été rapportés récemment, les‘lésions sont essentiellement caractérisées par des nodules infectieux et des altérations vasculaires.
Ces lésions vasculaires consistent, dans tous les cas, en hyperémie et en thromboses veineuses.
Dans presque tous les cas on relève l'existence d’infiltration leucocytaire périvasculaire : celle-eï, dans l’observation que nous rapportons, n'existe en aucun point. .: à peine trouve-t-on quelques rarés léncocytes passés par diapédèse daps les gaines lymphatiques. Par contre les thromboses veineuses sont très nettes.
Ce qui prédomine et retient l’attention dans nos cas c'est
UT pete
l'aspect lacunaire du putamen, aspect déjà signalé par Delcourt et Sand, retrouvé par Claude et Lhermitte avec une même intensité. Cet aspect lacunaire est dû à une infiltre. tion œædémateuse intense de la gaine des vaisseaux.
Ces lésions vasculaires des noyaux gris centraux, du putamen surtout, se retrouvent dans tous les Cas associées à d’autres lésions plus on moins disséminées.
Aussi de ce qui précède, du rapprochement que nous avons fait des observations récentes de chorée aiguë mortelle, nous voudrions dégager une double conclusion :
1° La chorée nous apparaît ainsi comme un syndrome déterminé par une encéphalite aiguë,liabituellement curable, et présentant une localisation élective aux noyaux gris
centraux et plus particulièrement au putamen et au noyau
caudé.
Nous nous efforcerons de montrer que cette localisation d’une lésion aux corps opto-striés, que cette lésion soit aiguë ou chronique, tient sous sa dépendance la production des mouvements choréiques ; une telle déduction nous semble possible en nous appuyant sur les faits réunis par Ramsay Hunt, O. et C. Vogt, W.-K. Wilson, P. Marie et Lhermitte, Souques, etc... (
20 La chorée aiguë eut être réalisée par des infections multiples, en particulier par l'encéphalite léthargique. Celleci à condition qu’elle touche les noyaux gris centraux, peut déterminer une éhorée aiguë, au même titre que la grippe, la poliomyélite, la rougeole, etc.
Les lésions qu’elle produit alors consistent en nodules infectieux, en thromboses vasculaires, en infiltrations péri-
vasculaires.
La chorée de Sydenham dans ses formes mortelles donne lieu à des lésions d’un autre type « les nodules infectieux, les thromboses veineuses sont de règle. Mais l'infiltration périvasculaire semble dans notre cas comme dans les cas «te Tinel, de Delcourt et Sand, de Claude et Lhermitte, être purement œdémateuse. Il n’y a pas formation de gaine .leucocytaire péri rasculaire. A cela près l'identité est absolue entre les chorées aiguës, tant au point de vue anatomo-pathoïogique qu'au point de vue clinique. Encore devons-nous signaler la fréquence de l’endocardite dans la chorée de Sydenham, endocardite qui manque dans les chorées aiguës
d'autre cause.
Pendant longtemps la chorée de Sydenham à été considérée comme une névrose apparaissant parfois sans cause, d’autres fois survenant à la suite d’une infection ou d’une intoxication. "
Actuellement cette opinion est abandonnée, et à part quelques faits négatifs tels que ceux de Triboulet, de Weill et Gallavardin, toutes les autopsies pratiquées ont permis de déceler dans la chorée aiguë mortelle des lésions des centres nerveux.
Ces lésions sont toujours de nature infectieuse :
Elles consistent essentiellement, nous l'avons vu, en hyperémie cérébro-méningée,en hémorragies discrètes, ponctiformes, en thromboses veineuses, en infiltration des gaines vasculaires et du parenchyme cérébral par des leuco- -cytes. Diversement réparties, ces lésions peuvent se trouver en quelque point que ce soit, mais toujours elles offrent ce même caractère inflammatoire,
Elles sont constantes et atteignent partois un degré extrême. L’infiltration leucocytaire des gaines adventitielles
peut être énorme, elle est presque toujours observée, da
même que la production de nodules infectieux, en plein pareñchyme cérébral.
Ces nodules infectieux, constitués surtout de mononucléaires et de lymphocytes, sont parfois extrêmement nombreux,disséminés dans toute l'étendue des centres nerveux, Ils prédominent tantôt au voisinage des raiSSEAUX, tantôt ils en sont nettement indépendants, ainsi que des méninges et de l’'épendyme.
Il existe, outre ces foyers bien caractérisés, une infiltration discrète du tissu cérébral par des lencocytes isolés.
D'autres fois ces lésions d'infiltration leucocytaire des gaines vasculaires et du tissu nerveux font défaut ou sont moins marquées.
Très fréquemment on observe une distension des gaines vasculaires par de l’œdème ; ainsi se constituent de. vérita: bles lacunes, isolant les vaisseaux du parenchyme cérébral par un espace vide où se voient seulement quelques rares leucocytes. Cet aspect est dans notre observation, très accentué et il donne au cerveau dé notre malade âgée de 15 ans, le même aspect qu’offrent certains cerveaux séniles.
Les vaisseaux sont altérés — leurs parois sont plus ou moins infiltrées — leur lumière est habituellement oblitérée. Le caillot est fréquemment envahi de leucocytes qui parfois ont une tendance marquée à la margination, d’autres fois remplissent toute la cavité de la veine.
Les lésions artérielles sont d'ordinaire moins accentuées.
Les cellules nerveuses sont touchées à des degrés variables. Au niveau et au voisinage des nodales infectieux Îles aitérations de chromatolyse, les figures de neuronophagie sont fréquentes. On peut observer ces lésions au niveau de
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l'écorce, des noyaux gris, de l’isthme de 1 encéphale, prineipalement.
La prolifération névrogtique pent se manifester, de même que des altérations variables de fibres nerveuses.
Ainsi l'anatomie pathologique nous montre que, manifestement, la chorée résulte d’une infection, mais que cette infection est suceptible de se traduire par des altérations rariables d’intensitéet même de type. La chorée de Sydenham Wa pas un type de lésion absolument constant, toujours semblable à lui-méêine.
Certains auteurs avaient décrit vers 1890 comme caractéristique de la chorée des corps Spéciaux qu'ils considéraient comme sa lésion spécifique et auxquels ils avaient donné le nom de Chorea-Kürperchen ; «ce sont des amas de corpascules lenticulaires qui s’agglomèrent autour des vaisseaux aux parois desquels ils confinent souvent et dans les espaces périvaseulaires ». Signalés par Elischer, Klein, Flechsig et Wollenberg, ils sont, pour ces auteurs, localisés principalementaux noyaux gris centraux, surtout dans le segment antérieur du globus pallidus, dans le noyau eaudé et la partie postérieure du thalamus. Pour Hudovernig, ils seraient abondants surtout au voisinage du faisceau pyramidal.
En réalité ces corpuscules n’ont rien de spécifique : ils peuvent manquer et la plupart des observateurs ne Îles ont pas retrouvés dans les cas de chorée aiguë qu'ils ont étudiés. Ils peuvent du reste se reucontrer daus les chorées chroniques — et dans des maladies infectieuses banales et ne sont peut-être que des artifices de préparation.
Ainsi nous arrivons à cette conclusion que, de même
qu'elle n’a pas son agent microbien propre, la chorée n’a
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pas une lésion histologique spécifique. Elle est le résultat d'une encéphalite aiguë, qui d'ordinaire régresse sans Jaisser de séquelle, mais qui, d’autres fois, est assez grave pour
entrainer la mort.
Le caractère inflammatoire des lésions encéphalitiques n’est pas douteux, mais l’infeétion qui se trouve à l'origine de cette encéphalite, variable dans son type et dans son intensité, n’est pas toujours la même.
Germain Sée avait établi la fréquence de l’éclosion de la chorée à la suite du rhumatisme articulaire aigu et tous les auteurs s'accordent à signaler l'existence de nombreux cas de chorée post-rhumatismale où rhnmatismale, et c'est principalèement au cours de telles chorées que l'on relève l’apparition d’endocardites. ‘
Mais le rhumatisme articulaire aigu n'explique pas à lui seul toutes les chorées : la rougeole, la scarlatine, la coqueluche,la syphilis, la grippeont été incriminées et tout comme le rhumatisme, ces diverses infections sont susceptibles de se compliquer d’une encéphalite qui, par sa localisation au corps strié, entrainera la chorée, :
Depuis trois ans nous assistons à l'évolution de nombrux cas d'encéphalite léthargique et au cours de l'épidémie actuelle nousavons vu cetteinfection produire à côté de myoclonies, de syndromes parkinsonniens, des cas de chorée relativement nombreux.
Parmi ces cas, les uns sont graves: un début brusque, des mouvements choréiques rapidement généralisés, d’une fréquence et d’une amplitude singulières, une fièvre élevée,
un état général immédiatement grave, tels sont les carac-
ET
tères dominants de ces chorées. En quelques jours, 3 à 10 jours, elles aboutissent à la mort.
Un tel tableau clinique était trop comparable à ‘celui de la chorée de Dubini pour passer inaperçu : aussi, pour nombre. d’observateurs, la chorée de Dubini n'apparaît plus que comme uns manifestation de l’encéphalite léthargique. Cliniquement, symptômes et évolution sont semblables. Anatomiquement, l'identité des lésions est manifeste et consiste, dans ces chorées aiguës rapidement mortelles, comme dans l’encéshalite léthargiqnue, en nodules infectieux, en in-
_filtrations périvasculaires. L’analogie est déjà signalée par MM. P. Marie et Trétiakoff dans leur observation, elle est confirmée par les constatations de MM. Harvier et Levaditi qui concluent nettement à l'identité de nature -des lé- Sions.
Mais, à côté de ces cas de chorée grave, il en est d’autres où l'infection est moins sévère et le syndrome choréique réalisé est une véritable chorée de Sydenham. Ces cas bénins ne peuvent S 'appuy er sur des constatations pate pathologiques, mais les observations cliniques À multiplient qui assignent, parmi les causes de la chorée aiguë, une place à l’encéphalite léthargique.
Des cas multiples de chorée survenue au cours où à la suite de l’encéphalite léthargique ontété rapportés à l’étranger et en France. À la Société médicale des Hôpitaux de Paris, plusieurs cas en ont été signalés par MM. Ardin Delteil et Raymond, Claude, Rose et Piédelièvre, Souques, Harvier et Levaditi, etc... Nous pouvons ajouter à ces cas une observation personnelle, recueillie dans le service de
Souques, et qui parait coufirmer cette opinion que l’en-
AR CE céphalite léthargique est une cause particulièrement fré-
quente de chorée.
Obs. II. — Par. . Germaine, âgée de 10 ans, est amenée au début de janvier à la consultation de la Salpêtrière, en raison de mouvements choréiques. Ces mouvements ont fait leur apparition au début d'octobre 1920. Pour la première fois, il ont été constatés eu classe où l'enfant ne pouvait tenir en place et avait une écriture de plus en plus défectueuse Depuis le début d’octobre, ces mouvements choréiques se sont accentués et ils ont nécessité l'hospitalisation de la petite malade aux Enfants-Malades, Elle y a séjourné pendant quinze jours en novembre et en est sortie très sensiblement améliorée, bien que quelques mouvements persis tassent encore, mais très atténués. Jusqu'alors les mouvements choréiques avaient été limités aux quatre membres,
Mais peu te temps après sa sortie de l'Hôpital une recrudes-: cence se produit ;les mouvements reparaissent plus. fréquents et plus amples ; ils atteignent la face, la langue et se montrent rebelles à tont traitement. Le 13 janvier la petite malade vient à la consultation de la Salpêtrière.
Dès l’abord il.est manifeste qu’elle est atteinte de chorée de Sydenham typique : au repos elle est animée de mouvements choréiques incessauts, prédominants nettement à toute la moitié droite du corps. Les mouvements de l'épaule, dù membre supérieur sont amples, fréquents et brusques, La cuisse. la jambe, remuent à tout moment. L'enfant ne peut se tenir immobile. Les muscles abdominaux se contractent synergiquement avec le quadriceps crural. Pas de contraction du diaphragme.
La face est grimaçante, la bouche les paupières, la narine droite sont le siège de mouvements involontaires, on entend quelques rares claquements de la langue. Les mouvements. de flexion et de rotation de la tête sont fréquents. |
Prédominants du côté droit, les mouvements choréiques ont
ms
envahi la moitié gauche du corps, mais ils y sont beaucoup plus rares et moins amples.
Les réflexes tendineux sont normaux.
Le entané plantaire est en flexion à gauche : à droite, tantôt en. flexion, tantôt en extension
Les réflexes cutanés abdominaux ne sont pas trouvés.
La sensibilité est normale à tous les modes. Il ny a pas de tronples sphinctériens.
Les pupilles sont normales, réagissent bien à la lumière et à:
la convergence. Il n’y à ni strabisme, ni paralysie oculaire d'au. cune sorte
Le phénomène de la flexion combinée de la cuisse et du tronc esttrès net à droite,
Adiadococinésie à droite — gauche normal. Température à 37- 31, 2 — pouls à 80 — cœur normal,
Pas de modification appréciable du caractère ni de l’intelli-
gence. Sommeil normal.
Ponction lombaire = albumine : 0,15, Iymphocytes : 1,6,
Wassermann : négatif.
Ainsi, cette enfant est atteinte d’une chorée légère, nettement prédominan’e à droite, chorée qui par son début lent, sans fièvre, et par son pronostic, reutre manifestement dans le cadre de la chorée de Sydenham.
Mais quand on ivterroge la petite malade et son entourage on apprend qu’elle a eu dans son enfance la rougeole et la coqueluche — et surtout qu'au mois de septembre 1920 élle a été malade. Elle se trouvait alors à l1 campague, quand brusquement elle fut prise de céphalée, de fièvre, de malaise général assez marqués pour que pendant dix jours l'enfant ait été tenue au lit. Pendant ces dix jours elle ne paraît avoir eu ni somnolence, ni diplopie — Ja convalescence paraît avoir été un peu traînante, mais quand at mois d'octobre l’énfant rentra en classe, elle paraissait guérie,
Cependant la céphalée et l'inappétence persistaient. Mais surtout
on vit alors survenir de la diplopie qui semble avoir débuté en même témps que les mouvement chroréiques.
Depuis octobre, à maintes reprises, la diplopie s'est man ifestée à nouveau, durant plusieurs jours et disparaissant — et le 14 janvier elle existait encore. ,
En raison de l'infection aiguë qui s'est produite en septembre, des troubles oculaires consécutifs — la chorée, qui a débuté en même temps que la diplopie, et qui dure encore trois mois après son apparition — nous semble devoir être légitimement rattachée
à l’encéphalite aiguë épidémique.
Dans la plupart des cas de chorée post-encéphalitique les observateurs insistent, d’une part sur les troubles oculaires presque constants, sur le début brusque et l'extension très rapide des mouvements choréiques. Il en était ainsi dans les trois cas rapportés par Ardin-Delteil et Raynaud, dans ceux de Harvier et Levaditi, dans le cas de Dupouy, re: marquable par la longue persistance dusyndrome qui durait encore après cinq mois.
Par contre, dans le cas de MM. Souques et Lacomme, le début de la chorée fut moins brusque ; de même dans celui de MM. Lesné et Langle, la chorée débute un mois après l’'encéphalite.
Certains auteurs, avee M. Claude, zensent qu’on peut établir entre la chorée de Sydenham et l’encéphalite choréiforme upe distinction facile : la chorée de Sydenham se caractérisant par un début lent et progressifetune durée plus longue — tandis que l'encéphalite choréiforme débute brus : quement par de la fièvre, des troubles oculaires, des mouvements choréiques et une agitation qui atteignent rapide-
ment leur plus grande intensité.
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Mais dans nombre d'observations, La distinction n’est pas possible — la chorée débute lentement, au cours ou à là suite d’une infection à début brusque, fébrile, qu’accompa-
gnent des troubles oculaires, avec où sans somnolence.
Ainsi cliniquement,les rapports entre certaines chorées de Sydenham et l’encéphalite léthargique nous paraissent établis — de même qu'entre la chorée de Dubini et cette même encéphalite. à
- L’anatomie pathologique montre, dans plusieurs cas de chorée aiguë mortelle, des lésions des centres nerveux qui sont identiques à celles de l’encéphalite aiguë léthargique.
_ Si tous les cas.de chorée sont bien dus à une encéphalite
‘aiguë, celle-ci peut être produite aussi bien par l’encéphalite léthargique que par le rhumatisme articulaire aigu, la grippe, la rougeole, la coqueluche, la scarlatine, la poliomyélite.
Cette encéphalite aiguë, quelle que soit son origine, dé:
terminera le syndrome chorée aiguë à condition que des lésions, rarement destructives, surtout irritatives,' aient
frappé les noyaux gris centraux.
SIÈGE DES LÉSIONS DE LA CHORÉE
L'étude des centres nerveux dans la chorée aiguë est demeurée, jusqu'à ces dernières années, pleine d'incertitudes. Les cas mortels sont rares, les examens anatomopathologiques souvent incomplets et contradictoires, enfin dans certains cas aucune lésion ne fut trouvée à l’autopsie.
Le siège des lésions encéphaliques fait l’objet de discus. sions, et la nature même des lésions est mal établie, à telle enseigne qu’en 1912, Payanet Mattéi, dans une revue générale sur la chorée de Sydenham pouvaient écrire qu'il
n’existe pas d’anatomie pathologique propre à cette affec-
tion.
Au cours des recherches nombreuses qu’elle à suscitées ? la chorée de Sydenham a montré tantôt des lésions multiples et diffuses d’encéphalite aiguë, réparties dans les points les plus variés de Paxe cérébro-spinal, tantôt une absence complète de lésions.
Les observations anciennes ne fournissent souvent que des renseignements incomplets : les méthodes d'investigation ne permettaient pas de déceler autre chose que des lésions déjà considérables, et en outre, certains observa-
teurs, entraînés par des préoccupations pathogéniques li-
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mitaient leurs recherches à une seule région : celle où de vait théoriquement, se trouver, selon eux, la lésion de la chorée. :
Ainsi de multiples théories, contradictoires, se sont succédé et combattues. Chacune, àson heure, a trouvé l’appuiindiscutable de constatations anatomo-pathologiques rigoureuses, chacune aussi fut battue en brèche et infirmée par des vérifications opposées.
Depuis cinquante ans, la question à franchi des étapes successives qui nous ramènent sensiblement au point de départ. Nous voyons actuellement reparaître des théories qui, émises il y a un demi-siècle, avaient, depuis, paru erronées ou étaient oubliées. ;
Les faits anciens qui permettaient aux observateurs de rapporter à une altération des noyaux opto-striés, les mouvements choréiques en général, et ceux de la chorée de Sydenham en particulier, sont, semble-t-il, confirmés par les faits récents que nous avons rappelés et auxquels nous avons ajouté une observation nouvelle qui nous paraît probante. |
Le trouble du mouvement, dans la chorée, à été successivement attribué à une lésion de la couche optique et du corps strié. à une altération de la capsule interne au niveau _du carrefour sensitif, à une méningo-encéphalite corticale touchant surtout la zone rolandique. Mais bien souvent le caractère trop disséminé des lésions ne permettait pas une localisation aussi précise.
Parallèlement, l'opinion varia au sujet de la nature de la chorée, Longtemps considérée comme une névrose, elle fut,
grâce aux observations cliniques, comprise comme une
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maladie organique au cours de laquelle des signes objectifs d'altération de la voie pyramidale et de la voie cérébelleuse ontété constatés. Sa nature infectieuse et son ofganicité sont actuellement admises par tous et la plupart des auteurs considèrent la chorée de Sydenham comme une encéphalite ou une méningo-encéphalite légère, à lésions habituellement régressives, et qui survient à la faveur des infections les plus variées.
Quant au siège des lésions il est moins rigoureusement précisé. ;
En 1868, Broadbent dans un cas de chorée mortelle relevait la coexistence d’endocardite et de foyers de ramollissement des corps opto striés ; reliant les faits entre eux, il admettait que l’endocardite avait occasionné les embolies capillaires, qui à leur tour avaient déterminé les foyers de ramollissement. Pour Broadbent ce ramollissément des noyaux gris centraux était la cause Même de la chorée.
_ A sa suite Russel et H. Jackson retrouvaient dans la chorée de Sydenham les mêmes altérations du corps strié et de la couche optique, et ils les attribuaient, eux aussi, à l’embolisme vasculaire.
$ A la même époque, Dickinson dans sept cas de chorée de Sydenham, observa des lésions d’encéphalite. diffuses mais cependant assez nettement prédominantes aux corps striés pour que la théorie de Broadhent en fût confirmée. Ogle, Tückwell, Fox Gray retrouvèrent au même siège, les mêmes lésions : des embolies capillaires multiples du corps ‘strié et des foyers de ramollissement plus où moins marqué.
En Allemagne, la théorie fat adoptée, le siège des lé. sions vérifié : Kroemer trouva lui aussi des lésions du corps
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strié, Frerichs, Meynert en 1878 rencontrent associées à des lésions corticales, des altérations des noyaux gris centraux, Wrany signale un ramollissement du noyau lenticu-
laire et de l’insula de Reil.
Mais bientôt la théorie qui localisait aux noyaux gris Centraux l’origine des mouvements choréiques, fut battue en brèche. Les faits précis invoqués à son appui recevaient une autre interprétation.
Sans nier leur existence, l’école française, à la suite de Charcot, considéra les lésions du thalamus et du noyau lenticulaire comme aceessoires et attribua à une lésion du bras postérieur de la capsule interne le trouble des mouvements, qu’il s'agisse de mouvements choréiques ou athétosiques.
Eu 1876, Raymond dans sa thèse et dans l’article du Dictionnaire Dechambre, met en évidence que la lésion cons tante dans la chorée est une lésion de la partie postérieure de la capsule interne, Au carrefour sensitif ; et depuis, nombre d’autres observateurs retrouvent cette localisation, soit isolée, soit associée à d’autres lésions. C’est ainsi que Grasset, Lépine, Vayssières rapportent à une altération du carrefour sensitif et du faisceau pyramidal les monvements choréo-athétosiques, tandis que Stephan les rattache à un trouble de la capsule interne consécutif à une excitation venue de la couche optique. De même Nauwerk trouve dans un cas de l’hyperémie et de petits foyers hémorragiques
dans les pédoncuies et la capsule interne.
Tandis que certains observateurs recherchaient et trou-
vaient dans la chorée des lésions de la voie pyramidale, au
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niveau de la capsule interne, d'autres incriminaient le cortex et recherchaient surtout la méningo encéphalite de la région rolandique. C’est en Italie surtout que cette hypothèse fut défendue | tn
Murri en 1895 trouve des lésions méningées, de l’hyperemie de la zone rolandique et. des lésions de chromatolyse
: des cellules pyramidales. De même Tommasi Crudeli relève des altérations analogues. Türner signale des lésions frappant exclusivement les grandes cellules pyramidales, avec intégrité des vaisseaux. Thomson signale des lésions rolandiques. Plus récemment, ,Oberndærfer trouve des altérations des méninges et de leurs prolongements. Enfin en 1904, Dupré et Camus trouvent des lésions corticales de chromatolyse discrète et de neuronophagie.
La lésion de la voie pyramidale semblait, pour certains, résumer de façon satisfaisante lPanatomie pathologique de la chorée de Sydenham et cette localisation paraissait confirmée par ce fait que parfois, comme l’ont montré d’abord Babinski, puis A. Charpentier et enfin A. Thomas, on peut déceler, au cours de cette affection des signes de perturbation du système pyramidal : Hexion combinée de la cuisse et
du tronc, signe des orteils, etc. Mais la présence de ces caractères dans un cas de chorée, précieuse parce qu'elle permet d’écarter Phypothèse d’un trouble purement hystérique, névropathique, n'autorise pas à faire dépendre de la pertur- -bation de la voie pyramidale les mouvements choréïques.
Mais de même on y peut trouver des troubles du mouvement, imputables à une altération de la fonction cérébel- Jeuse. Cette notion vient à lappui des constatations de
Bonhofer, Oddo, Thiemich qui font résider le trouble du
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mouvement et la chorée dans une lésion de la voie cérébel-
leuse en un point quelconque de son étendue.
Enfin, certains auteurs trouvent des lésions portant sur tout l’axe cérébrospinal, intéressant méninges, écorce, noyaux gris centraux, pédonenles, cervelet et moelle, Il en
est ainsi dans les observations de Gray, de Steiner, de Ro-
kitansky, de Dana, de Balzer, de Richon, d’Austregesilo et |
cetté congestion diffuse est comparée par Ranvier aux lésions que l’on à constatées dans le rhumatisme cérébral.
Dans tous ces cas, il est bien difficile de dire quelle part revient, dans la genèse des mouvements choréïques à la méningo-encéphalite diffuse, à la localisation rolandique, à l’altération de la voie pyramidale et des noyaux gris centraux. |
Mais à côté de ces observations où les lésions sont si diffuses, il est des eas où aucune lésion n’a pu être découverte. Il en était ainsi dans sept observations de Charcot, deux de Triboulet, dans le cas de Gombault et dans ceux
plus récents de Weill et Gallavardin et de Guüinon.
Depuis une quinzaine d'années cependant une nouvelle orientation s’est manifestée. L’anatomie pathologique de la chorée s’est enrichie de faits nouveaux et précis. Nous avans vu que des observations de Méry et Babonneix, de’ Delcourt et Sand, de Claude et Lhermitte, de Tinel, de P. Marieet Trétiakoff de Harvier et Levaditi,et de la nôtre enfin, on peut dégager les lésions qui sont communes à tous
ces cas de chorée aiguë mortelle. Cette lésion constante, qui
se rencoutre, à des degrés divers, dans toutes les analyses histologiques nous à paru consister en altérations des noyaux gris centraux,altérations qui sont d'autant plus significatives qu'on peut les rapprocher, pour la localisation seulement, des lésions d’atrophie cortico-lenticulaire de la chorée chronique, et des dégénérations du corps strié décrites par O.et C. Vogt dans un cas d'hémichorée,
Aussi peut-on aujourd'hui, à notre avis, considérer la chorée aignë comme une encéphalite diffuse, plus on moins intense, à lésions multiples, légères et facilement réparables, frappant surtout les corps opto-striés. Cette lésion prédomine dans la grande majorité des cas au niveau du noyau lenticulaire, et, plus précisément encore, au niveant du putamen, et dunoyau caudé.
Les lésions corticales, rolandiques, frontales où oecipitales, sont fréquentes. Elles sont trop peu constantes pour qu'on puisse voir en elles la cause de la chorée. Elles ne représentent dans cette maladie qu'une localisation de second plan, au méme titre que les altérations du pédoncule, de la protubérance, du bulbe, de la moelle et du cervelet,
Dans les observations récentes, tous les auteurs ont signalé les lésions des noyaux gris centraux dans la chorée aiguë mortelle, Dans presque tous les cas les altérations y atteignaient leur maximum d'intensité et dans le cas que nous rapportons, les lésions étaient strictement limitées à la région du noyau caudé, du putamen et de la couche optique. Notre malade à suecombé après denx mois de maladie, sans avoir présenté d’'endocardite, ni de broncho-pneumonie, et à l’autopsie la seule lésion trouvée qui
put expliquer la mort est une encéphalite aiguë, systémati-
sée, pourrait-on dire, aux noyaux gris centraux, frappant surtout le Putamen,
Aussi conclurions-nous volontiers que dans la chorée aiguë de Sydenham la localisation essentielle, nécessaire, de l’encéphalite aiguë se fait au Putamen. Le noyau caudé, la couche optique sont fréquemment touchés, le globus pallidus ‘ est souvent intact — les autres localisations sont inconstantes, variables, discrètes où massives selon les cas LS alors que l’atteinte des noyaux gris centraux semble re jamais faire défaut,
En défendant cette idée, il s’en faut du reste que nous soutenions une théorie personnelle, ni même nouvelle.
Les travaux sont en effet nombreux sur ce sujet et depuis plusieurs années Pétude des fonctions du corps strié fait l’objet de recherches expérimentales et anatomo-cliniques, tant en France qu'à l'étranger, sans qu'on ait pu jusqu’à présent acquérir une certitude absolue sur la physiologie des ganglions centraux.
© Nous allons rapidement passer en revue les divers états pathologiques au cours desquels les mouvements choréiques s’observent et nous montrerons que, dans la presque totalité des cas, on rencontre des lésions, parfois considéra-
bles, du noyau lenticulaire.
Dans la chorée chronique, les altérations de l’encéphale sont d'ordinaire assez considérables pour que macroscopiquement on puisse les identifier : elles ont été bien dé-
crites par Alzheimer qui, dans les trois cas qu’il apportait en 1909, indiquait, outre l'existence de l'atrophie corticale, la dégénération du noyau lenticulaire et du noyau caudé, et les lésions sous’thalamiques, thalamiques et bulbo-protubérantielles. ILinsistait sur l’atrophie du noyau lenticulaire sur la diminution du nombre des cellules nerveuses et l'augmentation du nombre des cellules névrogliques. |
Kleist et Kiesselbach retrouvent les mêmes lésions et
_en*outre une altération du noyau rouge.
Dunlop les localise plus précisément et souligne l’atro: phie du noyau caudé et du putamen.
Pfeiffer en 1913 trouve des lésions analogues et signale tout particulièrement la dégénérescence des cellules nerveuses des noyaux gris centraux et la prédominance de la prolifération névroglique dans le corps strié et le thalamus.
MM. P. Marie et Lhermitte en 1914 retrouvent ces lésions dans quatre cas de chorée chronique, et ils font de la dégénération atrophique cortico-lentieulaire le substratum anatomique essentiel de la chorée de Huntington. Ces lésions sont habituellement associéesà le dilatation des ventricules, à une lepto-méningite fronto-rolandique et à une atrophie plus ou moins marquée de la couche optique.
Revenant sur la question la même année, MM. Lhermitte
cet Porak rapportent une nouvelle observation de chorée
chronique où les lésions du noyau caudé et du putamen étaient portées au maximum.
L'atrophie de ces organes était considérable et ne s’accompagnait pas de prolifération névroglique. Quant aux
lésions corticalés et thalamiques elles étaient relativement
peu marquées, de même qu'était légère la distension ventriculaire. Si bien que les auteurs coneluaient qu'une telle altération élective du noyau eaudé et du putamen, portant exelusivemeut sur les celluies nerveuses, ne pouvait être une dégénérescence secondaire, mais représentait la lésion primitive.
Semblable constatation avait été faite des 1909 par M. Aunglade, À propos d'un cas de chorée chronique qu'il relatait, il signalait des lésions anciennes et profondes des noyaux gris centraux et des lésions corticales plus récentes et plus légères. Il soulignait la concordance des faits anatomiques et cliniques : la lésion des noyaux gris centraux primitive précède la lésion corticale de même que les mouvements choréiques précèdent, et souvent de beaucoup, les troubles psychiques, comme dans l’observation typique quil rapportait.
Dans le service de M. Souques, nous avons pu recueillir 2
observations de chorée chronique caractéristiques et les
constatations anatomo-pathologiques nous ont montré dans
les deux cas une atrophie nette des circonvolutions fronto-
rolandiques, prédominant sur la frontale ascendante. Dans
le cas Coup... il existe en outre une distension des ventri-
cules, une atrophie considérable du noyau lenticulaire qui est, de plus, à gauche, le siège d’un kyste hémornagique ancien étendu à tout le noyau lenticulaire. Dans le cas Rab...
nous trouvons les mêmes lésions corticales, la même disten-
sion ventriculaire et une atrophie du noyau lenticulaire plus
marquée encore que dans le cas précédent.
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Dans les hémichorées post. hémiplégiques,nous retrouvons
de même des lésions du noyau lenticulaire, du noyau caudé et du thalamus.
Déjà Raymond dans sa thèse signale les lésions du corps opto strié. Dans les observations 2-3-5-19-20 et 23 il note expressément, leur existence. Elles sont associées à des altérations de la voie pyramidale qui sont, par lui, considérées comme la cause même du mouvement choréique.
Depuis, Déjerine et Roussy rapportent des faits analogues et nous voyons dans l’ebser vation I de la thèse de M. Roussy que la lésion qui.atteint le thalaimus et le bras postérieur de la capsule interne s'étend au noyau lenticulaire et le sectionne à sa partie postérieure. Or dans ce cas le syndrome thalamique typique se complétait de mouvements choréiques.
Édinger rapporte un cas semblable où l'on voit dans une choréo-athétose, coexister une lésion du thalamus et une lésion du putamen,.
Dans tous ces cas où capsule interne, thalamus et putamen sont «atteints, nous voyons se produire un syndrome thalamique avec choréo-athétose. ,
Quand le noyau lenticulaire est seul atteint, sans lésion concomitante de la capsule interne ni du thalamus, on voit se produire, à condition que la destruction soit totaleet bilatérale, la maladie de Wilson et déjà cliniquement, on pent établir une distinction entre les fonctions des deux parties constituantes du noyau lenticulaire : putamen et globus pallidus.
Cette distinction apparaît plus nettement encore ae
une observation de M°° Vogt. La lésion atteint exclusive-
ment la tête du noyau caudé et le putamen d’un seul côté. Cliniquement il s'agissait d’une hémichorée siégeant du côté
opposé à la lésion.
Enfin rappelons pour terminer les conclusions auxquelles aboutit Gonnet dans sa thèse consacrée aux tumeurs cérébrales avec mouvemerts choréiformes. Cet auteur est amené à distinguer les mouvements choréiformes, qui se produisent parfois dans les tumeurs de la région rolandique, et les mouvements choréo-athétosiques vrais. Les mouvements choréiformes rappellent plutôt cliniquement les myoclonies et ils sont le plus souvent consécutifs à des crises d’épilepsie Bravais-Jacksonienne, caractère qui les rapproche plutôt de lPépilepsie de Kojewnikoff que des hémi chorées. Les mouvements choréo athétosiques vrais, qu'ils soient uni ou bilatéraux dépendent le plus souvent d une tumeur de la calotte on des conches optiques, plus rarement d’une tumeur plus ou moins distante de ces régions, dépendant du noyäa u lenticulaire par exemple.
Mais les troubles d’origine irritative, comme les mouvements choréiques, ne permettent pas une localisation précise dans les cas d’hypertension intra cranienne, et tout ce que l’on peut dire c'est que de tels mouvements involontaires doivent faire songer qu'une compression s'exerce at
voisinage des.noyaux gris de la base.
Ainsi, si nous confrontons l'ensemble de ces observations nous pouvons voir que la lésion de la voie pyramidale, dans les cas de chorée aiguë ou chronique peut s’observer,
mais'elle n’est jamais qu'accessoire. Quand efle existe l’al-
ART
tération porte le plus souvent alors sur le cortex rolandique,
plus rarement sur la capsule interne. La voie cérébelleuse
est encore plus rarement touchée.
Une lésion est constante, celle du mésocéphale.
Le pédoncule est assez fréquemment touché, mais d’une façon beaucoup moins constante que dans les encéphalites myocloniques.
Le locus niger est rarement lésé dans la chorée, alors qu'il l'est souvent dans les syndromes parkinsoniens.
Si bien qu'en définitive la lésion essentielle nous semble porter Sur le corps opto-strié : les couches optiques sont atteintes, le noyau caudé également. mais &’est surtout le putamen qui est frappé et les lésions dont il est le siège atteignent parfois une telle intensité qu'il ne nous semble pas possible qu’elles soient sans effet dans la genèse des mouvemènts choréiques, qu'il Ss’agisse de chorée aiguë, de chorée chronique ou de chorée post-hémiplégique.
Du reste les notions de physio-pathologie qui, dans ces dernières années, se sont déyagées des faits anatomo-cliniques paraissent bien montrer que le noyau lenticulaire joue dans la régulation du mouvement nn rôle considérable.
Ce rôle du corps strié à été précisé par les travaux de R. Hunt, W.-K. Wilson, N. et C. Vogt, Souques, Lhermitte, Righetti, etc... ,
Les noyaux gris centraux peuvent, au point de vue embryogénique, être divisés en deux groupes, le thalamus et le globule pallidus d’une part, le noyau caudé et le putamen de l’autre.
Le globus pallidus apparaît le premier et il peut être
désigné sous le nom de paléostriatuin et lé noyau caudé et
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le putamen, d'apparition plus récente, sous le nom de néo-. striatum. =
Représentant primitivement les centres moteurs principaux les noyaux gris centraux perdent progressivement de leur importance à mesure que se développent la voie pyramidale et le cortex. Mais cependant s'il semble que, dans la genèse des mouvements volontaires, les corps opto-striés n'interviennent pas. il n’en reste pas moins qu'ils conservént, comme l'indique Ramsay Hunt, un rôle important dans le contrôle et la régulation des mouvements automatiques. de même que la couche optique conserve un rôle sensitif essentiel. #
Développé avant la voie motrice cortico-spinale, l'appareil lenticulo-caudé est sans connexion directe avee le cortex, ni avec la voie pyramidale, -
Accolés et fusionnés à leur partie tout antérieure, le noyau caudé et le noyau lenticulaire se divisent bientôt : ils sont alors séparés par la capsule interne qui s'étale sous le corps du noyau caudé, au dessus du noyau lenticulaire et qui vient se ramasser à la partie postéro-interne de celuici pour se continuer dans le pied du pédoneule. Mais cette dissociation du noyau eaudé et du noyau lenticulaire n’est qu'incomplète et de nombreux ponts de substance: nerveuse réunissent, à travers les ‘faisceaux blanes de la capsule interne, le corps Au noyau caudé an putamen, c’est à-dire les deux éléments du néostriatum.
Dans son trajet la capsnle interne n'a avec eux que des rapports de contiguité, elle ne leur envoie et ne reçoit. d'eux aucune fibre.
Sans connexion avec la voie pyramidale, le noyau lenticu-
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laire et le noyau caudé n'ont pas davantage de connexions corticales ou cérébelleuses directes : la capsule externe longe le noyau lenticulaire sans lui abandonner de fibres.
Il apparaît ainsi isolé à la fois du cortex, de lu voie pyramidale, et de la voie cérébelleuse, ou plus exactement il west relié à eux par aucune connexion directe.
Les corps striés sont reliés seulement aux autres noyaux gris du mésocéphale. Ils reçoivent des fibres du thalamus, fibres qui représentent la voie afférente — et ils envoient des fibres efférentes qui gagnent le thalamus, le corps de Luys, le noyau rouge et même le locus niger. 4 © Mais à ce point de vue il importe de distinguer encore globus pallidus d'une part — putamen et noyau caudé de l’autre.
Histologiquement en effet, noyau caudé et putamen issus d’une même origine ont une même structure et celle-ci À . diffère de celle du globus pallidus. !
Le globus pallidus est essentiellement formé de grandes cellules motrices, répondant au type I de Golgi, c’est-à-dire ; de grandes cellules multipolaires, à grosses granulations
_ colorées par la méthode de Nissl et chargées de pigment. Enfin ces cellules émettent un long cylindre axe.
Le noyau caudé et le putamen sont au contraire constitués par de petites cellules pyramidales à eylindraxe court et accessoirement par quelques grandes cellules pyramidales, identiques à celles du globus pallidus.
Les cellules du putamen n’ont que des fibres courtes et par elles entrent en connexion avec les cellules du globus pallidus. Quelques rares fibres longues iraient à travers la
capsule interne jusqu'au thalamus et même pour Probst et
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Grünstein jusqu'au thalamus et à la région sous-optique. D'après Wilson, au contraire, les fibres venues du putamen s'arrêtent toutes dans le globus pallidus. ;
Dans l'ensemble donc, le noyau caudé et le putamen n’émettent que des fibres d’association courtes qui les unissent au seul globus pallidus. )
Celui-ci, formé de grandes cellules pyramidales à fibres longues, est réuni par elles aux noyaux gris. Ces fibres se groupent pour constituer le système de l’anse, i’anse lenticulaire sous-tend' la capsule interne et aboutit à la partie antérieure et interne du thalamus, l’anse pédonculaire aboutit au noyau rouge, peut-être au corps de Luys et même au locus niger, pour quelques-unes de ses fibres.
A ces fibres longues venues du globus pallidus se joignent, peut-être, quelques fibres venues du noyau caudé et du putamen qui relieraient directement le néostriatum au thalamus et à la région sous-thalamique. Néanmoins, la seule notion ferme que l’on puisse avoir actuellement, est que le putamen et le noyau caudé sont reliés au globus pallidus et par son intermédiaire seulement au thalamus, aux noyaux gris de la région sous-thalamique, à la voie extra-pyramidale, et par ce second relai au cortex et au cervelet.
Telles sont les notions anatomiques encore incomplètes que lon possède actuellement sur le corps strié, sur ses connexions, ses voies afférentes et efférentes.
De même la physiologie du corps strié est encore pleine d’incertitudes, d'autant que les recherches expérimentales sont rares, difficiles et peu concluantes.
Cependant les auteurs qui se sont occupés de cette ques-
tion arrivent tous à une conclusion à pen près identique : le corps strié joue un rôle important dans le contrôle et la régulation des mouvements automatiques, et associés. Ses altérations ont des rapports importants avec les mouvements involontaires tels que la chorée, l’athétose d’une part et le tremblement, la contracture et la rigidité d’autre part.
Déja en 1895, Anton établissait qu'un rapport existe entre la chorée et les lésions dû segment externe Au noyau lenticulaire, et il attribuait au noyau lenticulaire, au putamen en particulier, un rôle de coordination et @inhibition. %
Malone distingue les deux parties constituantes du noyau leuticulaire et fait du globus pallidus le groupe moteur, du putamen le groupe sensoriel, et pour Anton d’une part, pour O. et C. Vogt de l’autre, le corps strié est un organe sensitivo-moteur ayant certaines fonctions de coordination et d’inhibition. Les lésions destructives de ces noyaux entraînent des mouvements choréo-athétosiques avec contracture spasmodique sans qu’une lésion de la voie pyrami- -dale soit nécessaire pour expliquer cette contracture. Suivant la gravité et l'étendue des lésions apparaissent la chorée, l’athétose, la rigidité et la dysarthrie.
J. Ramsay Hunt ajoute « quoique les lésions d’une autre partie du système nerveux central telle que thalamus, cortex, pédoncules cérébelleux puissent produire la chorée et l’athétose, on ne peut nier que la plus grande importance revient dans la production de.ces troubles au néostriatum. Du reste, nous l’avens vu, le néostriatum est en rapport
indirect, il est vrai, tant avec le thalamus qu'avec le
: — 64 — noyau rouge, et par [à même avec la voie extra-pyramidale. On peut donc admettre qu'une lésion atteignant ces voies d'association diminue ou supprime l’action inhibitrice du noyau lenticulaire ».
Ainsi de nombreux auteurs, comme Añton, Gowers, Malone, Alzheimer, O. et C. Vogt, Marie et Lhermitte ont montré que des lésions du noyau caudé et du putamen, associées ou non, à des lésions du cortex, du faisceau pyramidal, du thalamus, du cervelet s'accompagnent de mouvements chôréiques. :
L'observation que nous rapportons d’un cas de chorée aiguë mortelle, révèle l'existence de grosses lésions vaseulaires et périvasculaires portant presque exclusivement sur le putamen, le noyau caudé et Île thalamus, atteignant accessoirement la capsule interne et le champ sous-thalamique de-Forel. Il nous semble, par là même, que cette observation anatomo-clinique vient à l’appui des théories précédentes et souligne encore le rapport existant entre les lésions du néostriatum et la chorée, puisque dans notre cas, sans forcer les faits, on peut conclure que cette chorée aiguë avait pour substratum anatomique une lésion des noyaux gris centraux prédominant au putamen et au noyau caudé, avec intégrité presque absolue du globus pallidus,.
Peut-être même pourrions-nous rapprocher ces faits de ceux que rapporte Ramsay Hunt ; dans la paralysie agitante juvénile, cet auteur signale comme lésions essentielles des altérations des cellules du globus pallidus et il en fait dépendre la rigidité musculaire er le tremblement parkinsonien. Dans notre cas il n’y avait ni rigidité ni tremblement
et le globus pallidus était pour ainsi dire intact-
De sorte que, si l’on voulait aborder les hypothèses, on pourrait peut-être dissocier au point de vue physiologique, comme au point de vue anatomique, les syndromes striés,et rattacher la rigidité, la perte des mouvements automatiques le tremblement parkinsonien aux lésions du globus pallidus et du locus niger, et les mouvements choréo-athétosiques aux lésions du putamen et du noyau caudé. Et le fait que nous avons observé et analysé viendrait à l'appui d’une telle hypothèse.
Mais d’un cas isolé, nous nous garderons de tirer des conclusions aussi générales et nous nous contenterons de rappeler le caractère intlammatoire des lésions vasculaires dans ce cas de chorée aizuë mortelle et la localisation de ces lésions, strictement limitées, aux noyaux gris centraux où elles ont frappé d’une façon élective le putamen et de façon plus discrète le noyau caudé, la couche optique, et le
champ sous-thalamique de Forel.
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CONCLUSIONS
La chorée aiguë présente avec l’encéphalite léthargique ‘des rapports certains. il y à identité entre la chorée de Dubini et l’encéphalite il en est de même pour les manifestations choréiques curables, et les observations ne sont pas rares où une Chorée aiguë bénigne ést survenue au cours d’une encéphalite léthargique.
Cliniquement, 1l nous paraît impossible de différencier la chorée aiguë encéphalitique de la chorée de Sydenham, de la chorée rhumatismale. Seule la notion étiologique permet la discrimination.
Anatomiquement les lésions semblent généralement diffuses. Ces lésions d’encéphalite diffuse consistent surtout en thromboses veineuses, en nodules infectieux développés en plein parenchyme, en hémorragies ponctiformes. En outre, dans certains cas, une infiltration leucocytaire périvasculaire intense apparente nettement ces lésions à celles qui sont rencontrées dans l’encéphalite léthargique. Dans d’autres cas la distension des gaines périvasculaires est purement œdémateuse et ce.caractère donne aux lésions un
type nettement distinct du précédent ec souligne anatomi-
re quement la différence qui déjà existe dans l'étiologie des chorées aiguës.
Ainsi la chorée nous apparaît comme une maladie de région.
Des causés différentes, des lésions différentes, peuvent réaliser le même type clinique,à condition qu’elles touchent une région précise de l’encéphale. Ce point nous semble
être, pour la chorée, le corps strié, en particulier le noyau caudé et le putamen. Cette lésion nous semble essentielle, elle est bilatérale et se retrouve dans toutes les observations de chorée aiguë mortelle. :
Elle est fréquemment associée à des lésions du cortex, de la commissure antérieure, de la capsule interne, de l'étage sous-optique. Ces lésions associées ajoutent à la symptomatologie de la chorée des signes précis, mais ne suffisent
pas à créer le mouvement choréique.
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