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CHAPITRE PREMIER
GENERALITES
Les syndromes striés ont été l’objet de multiples études qui ont montré la complexité des faits, tant cliniques qu’anatomiques et étiologiques. Nous avons eu l’occasion d’observer, dans le service de notre maître, le docteur Heuyer, un cas de spasme de torsion à caractères assez particuliers à propos duquel il nous a paru intéressant de rappeler quelques notions jusqu'ici acquises.
Il est difficile, à l’heure actuelle, de distinguer d’une façon catégorique le spasme de torsion des autres affections du corps strié. Comme l'écrit Wimmer: « On n’a pas le droit de dire que le tableau symptomatique du spasme de torsion est pathognomonique; au contraire, du point de vue de la symptomatologie, le spasme de torsion s'apparente étroitement avec celle des autres syndromes extra-pyramidaux, tels que la maladie de Wilson, la pseudo-sclérose de
De
Westphall-Strümpell, l’athétose pure, voire le Parkinsonisme et la chorée de Huntington.» «C’est surtout avec l’athétose que le spasme de torsion offre des points de ressemblance aussi évidents. »
Sans vouloir aller aussi loin dans le travail de synthèse de Wimmer, nous pouvons dire, avec Guillain, que «les différents syndromes cliniques créés par les lésions du corps strié sont encore à l'étude, que la pathologie de cette région du névraxe est loin d’être fixée : constatation qui trouve une explication facile dans ce fait que les lésions évolutives du corps strié, infectieuses ou dégénératives, sont rarement pures et qu’ainsi différents syndromes peuvent s’intégrer les uns dans les autres ».
Nous voyons donc que les syndromes striés sont infiniment complexes et qu’il est difficile de les grouper d’une façon systématique, d’autant plus que les mêmes processus anatomiques dans le corps strié peuvent produire des manifestations cliniques considérablement différentes, faits que Hall explique, soit dans les divergences de localisation dans lintérieur du corps strié, soit aussi dans la nature du processus anatomique. »
Il nous paraît, par conséquent, plus sage de faire une revue des différents «types morbides»> dus à une lésion du corps strié, tels que l’anatomo-clinique les a révélés chez l’enfant.
Nous n’envisagerons pas les maladies familiales que Hall a classées sous le nom de dégénérescence hépato-lenticulaire, la maladie de Wilson et la
pseudo-sclérose de Westphall-Strümpell car, bien que leurs symptômes puissent s’allier à ceux d’un spasme de torsion, elles en diffèrent par le tremblement et la rigidité musculaire (tremblement plus accentué avec pigmentation péri-cornéenne dans la pseudo-sclérose), le rétrécissement du champ intellectuel et à l’examen anatomique l’atrophie extrême du striatum et du pallidum, la dégénération des fibres efférentes strio-pallidales, concomittant avec une lésion hépatique à type de cirrhose.
Ni dans la maladie de Wilson, ni dans la pseudosclérose, les mouvements choréiformes et athétosiques ne font partie des symptômes typiques. Dans le spasme de torsion, au contraire, les mouvements involontaires peuvent être de type choréiforme, de même qu’il peut exister des mouvements athétosiques. Par contre, le tremblement fait défaut (Hall).
Le spasme de torsion est une affection neurologique qui crée une perturbation du tonus d’attitude. Cette « dystonie d'attitude », comme l’a appelée Thévenard, existe de façon constante. Des mouvements involontaires ayant le type des. mouvements choréiques ou de l’athétose lui sont associés.
Cette affection fut publiée, pour la première fois, par Schwalbe, en 1908, qui décrivit trois cas familiaux : « Eine eigentumliche Krampfform mit hysterischen Symptomen », et par Ziehen, en 1910, sous le nom de « Tonische Torsionneurose ». Mais c’est Oppenheim qui, le premier, découvrit la nature organique de l’affection en 1911. Par suite de la modi-
nor
fication du tonus d’attitude atteignant le plus souvent la musculature postérieure du tronc, à cause de la lordose constatée, il lui donna le nom de « Dysbasia lordotica progressiva» ou de «Dystonia musculorum deformans ».
En 1910, Mendel, dans un travail important, décrit la « Dystonie de torsion» comme une affection bien déterminée. Cette maladie a un caractère ethnique très spécial, elle atteint particulièrement la race juive. Elle débute à la puberté, évolue progressivement pour atteindre un état stationnaire, envahit d’abord les membres inférieurs. Il existe une alternance d’hypotonie et de tension clonico-tonique, cette dernière se traduisant sous forme de spasmes, de mouvements involontaires, d’allure choréo-athétosique. Ces phénomènes prédominent au niveau du tronc et des membres, réalisant un mouvement de torsion qui se manifeste au maximum dans la station verticale et dans la marche (lordose dorsale inférieure et lombaire. démarche bizarre, maniérée, torsions spasmodiques, etc.) et disparaissent dans la position couchée, dans le sommeil, dans la narcose.
Rosenthal distingue deux grands groupes : d’une part, les dystonies d’attitude, forme dysbasique-dystasique, d’autre part une forme où prédomine une instabilité motrice généralisée analogue à l’athétose double. De même, Wechsler et Brock décrivent une variété myostasique quand il y a prédominance des
symptômes posturaux, et une variété myocynétique
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quand, au contraire, les signes hypercynétiques sont au maximum.
À mesure que nous arrivons à l’époque présente, les auteurs s’attachent à décrire l’étiologie infectieuse de cette affection. Lyon, en 1924, décrit des cas consécutifs à la fièvre typhoïde, au paludisme, à la coqueluche et surtout à l’encéphalite épidémique. Des observations très nombreuses d’attitudes de torsion ont été rapportées dès l’épidémie d’encéphalite de 1919-1930 (Thomala, Cassirer, Wiminer, Wilson, Hall), en France, Guillain, P. Marie et Mlle Lévy, Lwoff-Cornil et Targowla (1922), Heuyer (1923), Mourgue.
Dans sa thèse sur les dystonies d’attitude, Thévenard fait une large part au spasme de torsion.
Wimmer, dans un important rapport à la Société de Neurologie de Paris, en 1929, fit une mise au point de la question. Il donne quatre séries de preuves à l'appui.
1° Le tableau symptomatique du spasme n’est pas pathognomonique ; «au contraire, au point de vue de la symptomatologie, le spasme s’apparente étroitement avec celle d’autres syndromes extra-pyramidaux, tels que la maladie de Wilson, la pseudo-sclérose de Westphall-Strümpell, l’athétose pure, voire même le parkinsonisme et la chorée de Huntington ».
2° L'évolution des cas n’est pas toujours la même. Une affection présentant un début de chorée, de par-
kinsonisme ou de maladie de Wilson, peut donner
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lieu ensuite à un spasme de torsion et inversement. 3° Les examens anatomo-pathologiques ne concordent pas suffisamment.
4 Les conditions étiologiques sont multiples :
a) forme rentrant dans le cadre de la « dégénérescence hépato-lenticulaire» de Hall ;
b) forme purement exogène et de nature toxiinfectieuse (encéphalite épidémique, fièvre typhoïde, scarlatine, diphtérie) ;
c) forme dépendant du réveil d’une lésion cérébrale ancienne, congénitale (encéphalopathies infantiles, traumatismes obstétricaux, etc.), sous l’action de facteurs exogènes, toxiques, infectieux, traumatiques. N
d) enfin, formes idiopathiques possibles, reposant sur une «prédisposition striaire» héréditaire donnant lieu, après un intervalle ‘de durée variable, à un processus abiotrophique progressif aboutissant au spasme de torsion.
Wimmer rejette l’idée d’un facteur ethnique.
Depuis, les rapports publiés ont montré la fréquence des spasmes de torsion post-encéphalitiques, étiologie qui n’est pas toujours décelable par la clinique, mais qui est prouvée par l'examen anatomopathologique (Guillain, Mollaret et Bertrand en 1934, Divry et Evrard en 1937).
Quoi qu’il en soit, le spasme de torsion est caractérisé essentiellement par un état de contracture à début et ensuite à prédominance unilatérale, hémi-
plégique, bien qu’il y ait souvent propagation moins
accentuée de l’autre côté, sur lequel -viennent se greffer des mouvements choréiques et athétosiques.
L’affection débute progressivement, généralement par des contractures du membre inférieur apparaissant pendant la marche et réalisant une torsion du pied en varus équin. Le début par le membre supérieur est plus rare. La contracture envahit les muscles du tronc, provoquant une lordose ou une cyphoscoliose, les muscles du cou, donnant lieu à un torticolis spasmodique, les muscles des membres supérieurs et de la face.
L'ensemble de ces contractures et des mouvements involontaires choréo-athétosiques qui lui sont ajoutés et plus ou moins combinés les uns aux autres, donne au malade une attitude contorsionnée qui a fait donner à l’affection le nom de spasme de torsion.
Le spasme peut être continu, plus ou moins intense suivant les positions prises par le malade. Il peut aussi évoluer par crises paroxystiques, décharges brusques, violentes, rappelant les décharges de l’hémiballismus.
Au cours de ces crises paroxystiques, les contractures s’exascerbant au niveau des muscles du plan postérieur, réalisent une attitude en hyperextension qui évoque la rigidité décérébrée réalisée expérimentalement par Sherrington. Il est à remarquer que cet état de contracture diminué en aboli par le repos, dans une position de relâchement choisie par le malade (position à 4 pattes dans le cas de Guil-
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lain), aboli par le sommeil, est considérablement exagéré par les mouvements, changement de position, marche. Il en est de même des mouvements choréo-athétosiques.
La contracture entraîne, au niveau de la face, de la dysarthrie, de la dysphagie. |
Préciser la localisation exacte des lésions parait difficile. Les premières observations anatomo-cliniques concernant des syndromes hépato-striés (Thomala, Wimmer, Crouzon-Bertrand) font incriminer le noyau lenticulaire. « Ce qu’on peut dire, c’est que dans la plupart des cas bien étudiés, il y a atteinte nette des centres extra-pyramidaux, du striatum, du pallidum et souvent aussi du thalamus, de l’hypothalamus. Maïs les lésions peuvent être encore beaucoup plus diffuses, intéresser le noyau dentelé du cervelet, le système ponto-cerebelleux. Les voies pyramidales, par contre, sont toujours respectées. » (Wimmer.)
Guillain, en 1934, constate à l’examen cytologique, dans les noyaux gris centraux, des lésions cellulaires envahissant les différents éléments du corps strié. Dans le mésocéphale, surtout au niveau du locus niger, on trouve des granulations pigmentaires dans le stroma. De plus, liquéfaction cellulaire, véritables déserts cellulaires au niveau des circonvolutions. Dans l’ensemble, lésions d'ordre purement dégénératif et abiotrophique du striatum et du système extra-pyramidal. Dans le cas présenté par Divry et
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Evrard, en 1937, spasme de torsion localisé sur les muscles du plan postérieur analogue à la rigidité décérébrée, les auteurs trouvent un cortex normal à l’examen microscopique.
Au niveau des ganglions de la base, le néo-striatum est apparemment normal, en dehors d’une certaine infiltration lipo-pigmentaire des éléments cel- _lulaires. Les grandes cellules du pallidum sont bien conservées, pas de lésions myéliniques, mais à l’imprégnation argentique, de rares figures d'Alzheimer sous forme de boules intra-cellulaires. Il n’y a rien à signaler au niveau de la couche optique. C’est dans le mésencéphale que les lésions histologiques sont frappantes. Au niveau du locus niger, la disparition de la mélanine est pour ainsi dire totale dans les cellules gliales ou dans les mailles du tissu. Un certain nombre de cellules restantes sont frappées de dégénérescence d'Alzheimer, soit sous sa forme filamenteuse habituelle, soit sous forme d’énormes boules intra-cellulaires. Les vaisseaux sont le siège d’un processus sclérotique hyperplasique de cicatrisation.
Le noyau rouge paraît intact, mais les tubercules quadrijumeaux antérieurs et postérieurs présentent une infiltration des vaisseaux et des figures disséminées, mais assez nombreuses d’Alzlfeimer, sous forme de boules. Dans la région infundibulo-tubérienne, dégénérescence d’Alzheimer sans infiltration
vasculaire.
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La dégénérescence d'Alzheimer a été décrite dans le cas d’encéphalite épidémique à sa phase chronique, notamment à hauteur du mésencéphale ou des régions adjacentes. On peut l’observer dans la calotte protubérantielle, l’'hypothalamus, les noyaux du troisième ventricule, le pallidum, le noyau rouge, le noyau dentelé, le striatum et enfin dans le cortex de l’insula. Dans les cas purs, spasmes de torsion de Ziehen-Oppenheim, on observe une dégénérescence des cellules du striatum avec participation légère du
pallidum.
Cependant, il est rare de constater un spasme de torsion à l’état pur. Il peut s’apparenter à la maladie de Wilson ou à la pseudo-sclérose. Mais c’est surtout avec l’athétose que le spasme de torsion offre des points de ressemblance évidents (Wimmer), en particulier avec l’athétose double, telle que l’a décrite Cécile Vogt en 1911, dans le syndrome de Pétat marbré du striatum et dans le syndrome de l’état dysmyélinique.
Le syndrome de l’état marbré est une affection congénitale. Elle débute par &es grimaces révélatrices, par un retard à là marche qui rappelle la maladie de Little. Elle est caractérisée par des troubles moteurs bilatéraux, mouvements involontaires athétosiques, actentués par les émotions, et une hypertonie de la musculature striée, tant des membres supérieurs que des membres inférieurs; rendant les mouvements volontaires, lents, pénibles,
parfois impossibles. À ces symptômes, s'associent des troubles de la phonation, de la mastication, de la déglutition, accompagnés de rire et de pleurs Spasmodiques. Il n’y a aucun signe de la série pyrami- _dale ou cérébelleuse. Sauf parfois une extension du gros orteil à l’excitation plantaire, pseudo-signe de Babinski qui n’est que l’expression de l’athétose (C. Vogt), sans. aucune lésion pyramidale. La maladie a une évolution régressive, elle s’atténue avec les années. Anatomiquement, on trouve une atrophie symétrique du néo-striatum (putamen et noyau caudé). « Altération spéciale qui consiste dans le remplacement des cellules striées par un feutrage de fibres myéliniques fines, lesquelles font normalement défaut. C’est précisément à la disposition capricieuse de ces plaques fibro-myéliniques, mises en évidence par la méthode ‘de Pal, qu'est dû l’état marbré du striatum.» (Lhermitte.)
L'état dysmyélinique de Cécile et Oskar Vogt est également un syndrome d’athétose double. C’est un état acquis. Il apparaît dans les premiers mois de la vie, ou même dans l’adolescence. Les mouvements athétosiques prédominent aux membres supérieurs et à la face, ils sont exagérés par l’effort, les émotions. Ils coexistent avec une rigidité qui est sujette à des exacerbations temporaires, spasmes peu durables. Cet état peut s’accempagner d’une certaine rigidité des membres inférieurs, mais il n’y a pas de symptômes rappelant la paralysie pseudo-bulbaire. Cette affection a une évolution progressive.
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L'examen anatomo-pathologique montre une atieinte isolée du noyau lenticulaire, une dégénération des fibres strio-pallidales et pallido-thalamiques, la disparition de la myéline se révélant par une blan-
cheur très pure.
Nous voyons, par l’étude de ces différentes maladies, que la pathologie du corps strié est encore à l'étude, les syndromes à Pétat pur sont rares; ils peuvent se transformer en évoluant ; c’est ainsi que fe spasme de torsion décrit par Schwalbe, en 1908, devint un cas de Parkinson, celui de Brock et Weschler une maladie de Wilson. Les faits peuvent s’intriquer les uns dans les autres. Au cours d’un syndrome hépato-strié, on peut observer un spasme de torsion. À l’autopsie, l’altération du foie, l’anneau cornéen de Fleischer font rétrospectivement le diag-
nostic.
Le cas que nous rapportons montre combien il est difficile de porter un diagnostic précis, tant au point de vue de la localisation anatomique de la lésion
que de son étiologie.
OBSERVATION
Joseph K.., né le 25 décembre 1928, âgé de 12 ans, est entré dans le service le 27 avril dernier à la suite de troubles apparus progressivement depuis l’âge de 18 mois. Son état réalise actuellement un tableau de contractures localisées aux membres supérieurs, au tronc, au cou, à la face, contractures sur lesquelles se soni greffées des mouvements surajoutés de type choréo-athétosique.
p Le père de Joseph est Tchéco-slovaque, sa mère
est Polonaise, tous deux sont de religion catholique.
Ils sont venus en France après leur majorité pour
travailler, lui comme tourneur, elle comme bonne à
tout faire ; ils se sont connus et mariés à Paris. Le père a actuellement 41 ans. Ethylique certain,
rhumatisant, il n’a jamais eu de maladies graves. Son père est mort à 73 ans. Il était éthylique. Sa mère, âgée de 68 ans, est bien portante.
On ne voit rien de spécial chez les collatéraux.
La mère est âgée de 38 ans. Elle est bien portante. Son grand-père est mort à 83 ans. Ses parents, âgés de, 63 et 60 ans, sont bien portants. Elle a 12 frères
et sœurs tous vivants et, dit-elle, bien portants.
Madame K.. a eu 3 enfants et deux fausses couches. Les grossesses ont été normales, sauf pour Joseph, l’aîné de la famille. À deux reprises, à 3 mois et à 6 mois, elle fait une hémorragie traitée à l’hôpital par le repos, la grossesse continue ensuite normalement.
Joseph a deux frères : Michel, 7 ans, bien portant. normal ; Edouard, 3 ans, bien portant, mais «nerveux ».
Madame K.., fit, après ces trois grossesses, deux fausses couches : la première fut provoquée, la seconde accidentelle d’un mois.
On ne relève donc aucune affection neurologique ou vésanique chez les ascendants et les collatéraux.
Joseph est né à terme. L’accouchement fut excessivement long et pénible. La mère accoucha chez elle, dans la banlieue. Il n’y eut pas d'application de forceps. L'enfant naquit en état d’asphyxie complète, asphyxie bleue. Il fut très long à ranimer par la respiration artificielle réalisée en étendant et fléchissant les bras. L’enfant pesait 3 kgs 600.
Le développement fut sensiblement normal dans la petite enfance. Allaitement maternel jusqu’à un an; Il eut sa première dent à 4 mois. Marche à 14 mois. Fut propre à un an. Dit ses premiers mots à un an.
Il eut la rougeole, la varicelle, subit l’ablation des amygdales et des végétations.
En somme, Joseph aurait eu un développement tout à fait normal, jusqu’à l’âge de 18 mois, date d'apparition des premiers troubles, si à 3 mots il n'avait présenté un épisode fébrile qui dura 48 h. et passa presqu’inaperçu. On ne fit pas venir le médecin. La fièvre atteint 40°, le bébé ne fut pas particulièrement somnolent pendant ce temps. On ne
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peut obtenir aucun autre renseignement de la mère, mais elle affirme qu'après cet épisode infectieux, l'enfant fut plus nerveux la nuit. Il avait des insomnies, alors qu'auparavant, le sommeil était tout à fait normal, poussait des cris nocturnes. Par contre, il dormait tout l’après-midi.
A l’âge d’un an, Joseph va avec ses parents en Tchéco-Slovaquie, où ils font un séjour de 6 mois. C’est à la fin de ce séjour que la mère s'aperçoit des premiers signes de la maladie actuelle. L’enfant commence à tourner la tête du côté droit, signe encore très discret, apparu progressivement. Joseph a 18 mois. Depuis l’âge d’un an, il ne peut se servir de son bras gauche, signe qui, jusqu'alors, n'avait pas attiré spécialement l’attention de sa famille.
Revenue à Paris, la mère consulte un médecin qui soigne Joseph pour «paralysie infantile >». Pendant un an, il.le traite par l'électricité. D’après la mère, c’est à la suite de ce traitement que l’enfant se met à grimacer, à avoir des contractions de la face. Les renseignements que nous pouvons obtenir après cette période sont extrêmement vagues. Les signes sont apparus progressivement, mais la mère qui, du reste, parle très mal le français, est incapable de dérire l’évolution de la maladie et de donner des détails précis. Pendant 7 mois, depuis l’âge de 5 ans, jusqu’à la guerre, Joseph est traité par le Bivatol. Il reçoit 12 séries de piqûres ; elles auraient eu un effet favorable sur les mouvements qui se seraient exagérés depuis l’arrêt du traitement.
Depuis l’âge de 7 ans, Joseph va en classe,
À cause de son infirmité, il entre dans « une classe de perfectionnement ». Il y travaille très bien, est le premier de sa classe.
En résumé, dans ses antécédents personnels, Joseph ne présente aucune maladie grave si ce n’est ce rapide épisode infectieux apparu à l'âge de 3 mois chez un enfant paraissant sensiblement normal, malgré un accouchement très difficile.
Lorsqu'on se trouve en présence de Joseph, d’emblée, on est frappé par l’attitude générale qu’il présente dans son lit où il est demi-assis, en position de repos. La tête est inclinée sur l’épaule gauche, déviée vers la droite, agitée d’un mouvement de balancement très spécial d’arrière en avant et de gauche à droite ; le faciès est grimaçant ; le cou est tordu dans un mouvement de rotation vers la droite ; cette torsion fait saillir considérablement le muscle sternocléido-mastoïdien gauche, dont on remarque immédiatement l’hypertrophie et l’extrême contracture qui dessine nettement les insertions sternales et claviculaires. L’épaule gauche, contracturée, est beaucoup plus haute que la droite. Les deux bras sont en adduction, collés le long du thorax, les avant-bras fléchis en avant sur le bras ; les mains et les doigts contracturés en positions de griffe sont le siège de mouvements choréo-athétosiques. Cette contracture des membres supérieurs qui réalise une attitude à peu près symétrique des deux côtés, est beaucoup
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plus accentuée du côté gauche. Lorsqu'on découvre le malade et qu’on le fait asseoir, on constate que cet état de contragture envahit également les muscles supérieurs du dos, réalisant une scoliose. Par contre, la face antérieure du thorax, l'abdomen, les membres inférieurs sont absolument normaux.
Cette attitude de contraeture sur laquelle se sont greffés des mouvements choréo-athétosiques, réalise le spasme de torsion que nous allons décrire.
La face présente d'emblée un aspect grimaçant et ° triste. On y distingue la contracture et les mouvements surajoutés. La contracture localisée essentiellement dans l’hémiface droite réalise un aspect grimaçant qui est tout à fait caractéristique. La joue gauche est atone, lisse, déplissée, le nez et la bouche sont déviés du côté droit, La lèvre supérieure est relevée du côté droit, découvrant les dents dans une sorte de rictus. La joue droite est contracturée, ridée, attirant vers la droite le nez et la bouche. Les lèvres sont charnues, épaisses, les sourcils noirs, bien dessinés. Au niveau de la queue du sourcil gauche, présence d’un kyste de la grosseur d’une noix. Le front est ridé, soucieux, tourmenté, la contraction de l’orbiculaire des paupières dessine un oméga mélancolique. Les muscles de l’hémiface droite et du front, de même que l’orbiculaire de la paupière inférieure gauche, sont le siège de petites secousses fibillaires, particulièrement nettes au niveau des orbites et des lèvres, orbiculaire de la lèvre supérieure surtout. La commissure buccale droite est tiraillée par des con-
tractions irrégulières qui s'étendent à la joue, à la ‘houppe du menton et à l’orbiculaire des paupières du même côté, secousses continues qui s’exagèrent par crises. 4
L'ensemble de ces contractures et des mouvements surajoutés réalisent un masque de tristesse invincible, «pleurard », qui entraîne des réactions PSychiques du même sens, déclanche un «pleurer » spasmodique, larmes, sanglots, sialorrhée, avee tendance dépressive et anxiété,
La contraeture envahit le cou, qui subit un mouvement de rotation, de torsion vers la droite. Il est animé d’un mouvement de balancement d’arrière en avant entraînant la tête qui est inelinée sur lPépaule gauche. Les yeux suivent ce balancement, se dirigeant à gauche lorsque la tête va à droite, à droite | lorsqu’elle se trouve à gauche, ce mouvement réalisant un nystagmus céphalique. La contracture du cou est prédominante à gauche. Le sterno-cléidomastoïdien gauche tordu vers la droite, spasmé, est dessiné en relief montrant une saillie considérable de ses insertions sternales et claviculaires. Au contraire, son homologue du côté droit est effacé. Cette hypertonie est encore plus facilement perceptible à la palpation, montrant le sterno-eléido-mastoïdien gauche tendu comme une corde, enroulé dans un mouvement de torsion vers la droite. C’est un véritable torticolis spasmodique. Ce qui est tout à fait particulier, e’est la facilité avec laquelle on parvient
à résoudre cette position. La contracture peut être
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facilement vaincue par une simple et légère pression d’un doigt qui parvient à mettre la tête en position normale. |
Enfin, la contracture envahit les membres supérieurs et les muscles supérieurs du dos. Ici aussi, elle prédomine à gauche, bien qu’elle soit aussi très notable du côté droit. Le bras gauche est en adduction, collé contre le thorax, l’épaule gauche saillante, surélevée, beaucoup plus haute que la droite. Le membre supérieur gauche présente une atrophie musculaire très nette par rapport au côté droit, la couleur même en est différente, beaucoup plus pâle, l'enfant ne pouvant pas se servir de sa main et plaçant son bras gauche contre lui, à l’aide de sa main droite. Cette contracture exagérée est analogue à une paralysie, puisque l'enfant ne peut la vaincre pour se servir de son bras.
L’attitude du membre supérieur est la suivante : À gauche, le bras est en adduction, collé contre le thorax, l’avant-bras est hyperfléchi sur le bras, en supination ; la main fait suite à l’avant-bras, sans qu'il y ait saillie du poignet. La première phalange du pouce est en extension, les deux autres fléchies dans la main, les autres doigts ont la même position, réalisant une position en griffe. Les doigts sont extrêmement défprmés, l’index en particulier qui, par suite du mouvement surajouté, donne une impression de reptation, la phalange présentant une concavité supérieure à sa partie médiane : il est vermiforme. À droite, le bras est en adduction contre
le thorax, l’épaule est normale, l’avant-bras est flé-
chi sur le bras, en supination, la face dorsale du poignet est saillante, la main en pronation, fléchie sur la face antérieure de l’avant-bras. La position des doigts est tout à fait particulière : le pouce fléchi, en opposition dans la paume de la main, l'index et le médius raidis en hypertension, l’annulaire et l’auriculaire demi-fléchis. Les doigts sont déformés, les articulations augmentées de volume, les pha-
langes incurvées.
Mais cette attitude n’est pas immuable, elle varie par suite des mouvements d’allure choréo-athétosique qui viennent s’y surajouter, agitant par secousses les avant-bras, les poignets et surtout les doigts, mouvements de torsion des membres supérieurs qui entraînent avec eux le cou et la tête. Les mouvements athétosiques des doigts existent de façon continue analogue à ceux dont nous empruntons la description à Mendel : « Ce sont des mouvements lents, vermiformes, stéreotypés, cependant incoordonnés et dysharmoniques, non réductibles par la volonté, exagérés au contraire par l’attention qu’y prête le malade, par l’émotion, les mouvements involontaires, la fatigue, diminués dans le décubitus, exagérés dans la position verticale, enfin supprimés par
ie sommeil normal et les anesthésiques.
L'enfant étant assis, on constate la contracture des muscles du dos, le trapèze, le grand dorsal en particulier, entraînant avec eux la colonne vertébrale,
réalisant une scoliose à convexité droite. Dans la po-
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sition assise, la lordose sacro-lombaire n’est pas décélable.
Das le décubitus dorsal, la face antérieure dü thorax, le bassin, les membres inférieurs ont une attitüde absolumetit normale.
Cette dystonie d’attitudé n’atteint donc que les. membres supérieurs, le cou, ia tête et la face postérieute du tronc.
Nous avons examiné l'attitude de notre petit malade en position de repos, demi-assis dans son lit, les contractures et les mouvements étant au minimum. Dès qu’on lui fait quitter cette position, les contractures et les mouvements anormaux s’exagèrent aussitôt, d’abord dans la station verticale, ensuite pendant la marche, Le petit malade étant debout, on est frappé par la contractüre extrême du cou; des épaules, les membres supérieurs. De face, on constate la torsion du cou vers la droite, les mouvéments de balancemêëht de la tête, en corrélation avee les mouvements choréo-athétosiques des membres supérieurs, surtout au niveau des avant-bras et des mains, les bras étant contracturés contre le thorax, les avant-bräs hypérfléchis sur le bras. Dé dos, on constate l’existence d’une contraction des masses musculaires sacro-lombaires, dorsales, et du trapèze, prédominant à gauche, provoquant une lordose sacro-lombairé et une scoliose à convexité droite. L’omoplate. gauche est plus saillante et décollée que la droite. La marche est normale, les con-
iractures, n’atteighant pas les muscles des iémbres inférieurs. Elle est facile, rapide, où lente, où à recuülons, selon les ordres donnés. La course est normale. Mais pendant tous ces mouvements, le spasme de torsion est considérablement exagéré, les coniractüres atteignent leur maximüm, de même que les mouvements choréo-athétosiques réalisant un aspect de danse burlésque qui ne porterait que sur
la partie supérieure de l'individu.
Cette dystonie d’attitude, ce spasme de torsion, gêné considérablement l'enfant dans ses mouvements, dans les gestes destinés à le servir dans la vié courante, et a fait de lui un petit infirme. Il se sert difficilement de son bras droit, son bras gauche est inutilisable. Les mouvements actifs sont difficiles à réaliser, presqu'impossibles du côté gauche. Ils se font avec un certain retardéement, l'enfant étant obligé de vaincre la conträcture pour l’exécuter. Du côté droit, il parvient à étendre l’avant-bras, à mobiliser son pouce, puis ses doigts. Il se sert de sa main droite pour chatiger le méinbre supérietif gauche de position. Le gesté qu’il fait le plus facilement est l'élévation des bras au-dessus ou dérrière la tête. C’est une position de rélachément qu’il adopte parfois pour vaincre s86n torticolis. C’est le seul mouvement qu’il puisse éxécütér avec le bras gauche bien qu’une légére mobilisation des doigts ioñtre qu’il n'y 4 pas-de paralÿsie de €e Côté.
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Joseph ne peut pas manger seul, ne peut pas s'habiller ; on est obligé de l'aider dans les plus petits détails de la vie courante. Il sait écrire, mais ne peut écrire qu’en position assise, appuyé sur une table. Il tient difficilement le crayon de la main droite, entre l’index et le médius, les autres doigts étant fléchis dans la main. ?
L'écriture est tremblée, mal formée. Cependant, avec une grande application et une grande lenteur, il parvient à copier des dessins, malgré la gêne produite par le mouvement de balancement de la tête et la choréo-athétose du bras qui le gènent en lui faisant abandonner sans cesse, puis rechercher, reprendre, sa position primitive, afin de continuer
le trait commencé.
Les mouvements actifs du cou sont possibles ; Penfant parvient à fléchir la tête en avant, à l’étendre en arrière. Il peut volontairement tourner la face vers la droite; à gauche, c’est impossible. Les muscles du tronc ne sont pas atteints. L’enfant s’assied et se couche avec une extrême facilité, sans même fléchir les genoux à l’effort. |
Nous avons déjà dit que les contractures s’atténuaient légèrement lorsque le malade est au lit, en position de repos. Elles disparaissent complètement pendant le sommeil, ainsi que les mouvements surajoutés. Une fois l’enfant endormi, les muscles se relâchent les uns après les autres, les mouvements choréo-athétosiques disparaissent. Le petit est en relâ-
chement musculaire complet. Le sommeil’'est normal.
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L'étude des mouvements passifs et de la force musculaire est rendue particulièrement difficile à cause de la contracture qui existe surtout au niveau des membres supérieurs. La flexion et l’extension de l’avant-bras sur le bras est assez facile à droite, beaucoup plus difficile à gauche ou en lutte avec la contracture. La palpation permet de mieux réaliser encore la contracture musculaire, de sentir l’hypertonie des muscles, hypertonie qui envahit à la fois les muscles de la loge antérieure et postérieure du bras et de l’avant-bras, des muscles de la main.
L'étude de la force segmentaire est presqu’impossible par suite de la contracture. Au niveau du cou on sent également la contracture qui atteint au maximum le sterno-cleido-mastoïdien gauche, mais qui envahit aussi les muscles de la face postérieure du cou. On est surpris par la facilité avec laquelle on peut vaincre cette contracture, une simple pression d’un doigt sur le sterno-cleido-mastoïdien gauche permet de redresser la tête.
On peut facilement étendre ou fléchir le cou, lui faire subir un mouvement de rotation, mais dès que nous l’abandonnons, il reprend aussitôt sa position primitive.
La contracture beaucoup moins nette au niveau du tronc ne gêne aucunement les mouvements passifs.
On assied et étend l’enfant avec une grande facilité. La force musculaire est normale.
Quant aux membres inférieurs, ils sont normaux.
Ils ne sont le siège d’aucune contracture, d'aucun
a SR
mouvemeñt sufajouté. Les mouvements actifs se font normalement. Joseph, sur commande, élève et abaisse correctement, d’abord le /membre inférieur droit, ensuite le mémbre inférieur gauche. Cependant avec l'effort produit par l’élévation de la jambe droite, on remarque l’extension et l’écartement des deux prcmiers orteils du pied gauche. De la même façon ül fléchit et étend la cuisse des deux côtés. Les mouveménts passifs s’exécutent facilement ; on ne ressent aucune contracture. La force segmentaire est normale sur toute l’étendue du membre inférieur. Le sujet résiste à la poussée. Il n’y a pas de clonus du pied et de la rotule.
Les réflexes tendineuüx sont normaux aux membres : inférieurs, très difficiles à rechercher aux membres supérieurs à Cause de la contracture, normaux.
Le réflexe cutanéo-plantaire est en flexion à droite. À gauche, on constate une ébauche d’extension. Les quatre derniers orteils sé fléchissent légèrement tandis que lors des premièfes excitations plañtaires le gros ofteil accentue parfois un peu la position en extension de la première phalange. Il s’agit là d’un « pseudo-Babinski » inconstant tel qu’on le trouve dans le syndrome de l’état marbré de Cécile Vogt.
Les autres réflexes cutanés, crémastérien, cutanéoabdominal sont normaux. Le signe du peaucier est normal.
Enfin, le réflexe näso-palpébral, difficile à fechércher sur un enfant, ést normal. Il n'existe aucun trouble dé la sénsibilité superficielle et de la sensi-
bilité profonde. L'enfant donné des réponses d’üne nétteté étonnante à la suite de toutes les excitations : piqûres, toucher, thatid ou froid.
Ïl n’ÿ à pas de troubles cérébelleux, pas de dysmétrie. Le mouvement de marionnettes est impossible
à réaliser à cause de la contracture.
Il existe des troubles vaso-moteurs accentués, sialorrhée exagérée surtout au cours des € pleurs spasmodiques », hyperhidrose au niveau des pieds, des mains, de la tête.
Il n’y a pas de troubles sphinctériens.
Les puüpillés sont en mydriase, égâles, régulières. Elles réagissent à l’accomodation, réagissent faiblement à la lumière. On ne constate pas d’anneau vert cornéen de Kayser et Fleischer.
Il n’y a pas de troubles de la convergence, pas de nystagmus.
L'examen du fond de l’œil est normal, la motilité
oculaire normale, pas de diplopie au verre rouge. L'examen de l’oreille est normal.
Va langue est déviée vers la droite. Elle ñ#’est pas le siège de secousses fibrillaires. Il existe de gros troubles de la parole. La voix est nasonnée, monotone, mal articulée. Il y a de la dysarthrie. L’enfani donne l'impression de parler avec de la bouillie dans la bouche. On le comprend fort mal. La mastication
est normale, quoique très lente.
La déglutition est normale.
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On trouve peu de signes de dégénérescence ; l’oreille gauche est déplissée, la voûte palatine ogivale, le thorax légèrement globuleux. Le développement général de l'enfant est retardé. Il pèse 27 kgs,
il mesure 1 m. 50.
La respiration supérieure paraît gênée par la sialorrhée et par des sécrétions nasales réalisant une sorte de stertor. Mais l’auscultation des deux champs pulmonaires est absolument normale.
Le pouls est régulier à 68.
Le cœur est normal.
La matité hépatique est normale. On ne constate à la percussion et à la palpation aucune atrophie du foie.
La rate est normale.
La cuti-réaction est positive.
Les urines sont normales.
Le B.-W. pratiqué dans le sang est négatif.
Hecht : négatif.
Kabn : positif.
Weinitke : positif.
La ponction lombaire a donné les résultats suivanis :
Liquide clair.
0,6 éléments par mm.
Glucose : 0 gr. 75 par litre.
Albumine : 0 gr. 15 par litre.
Matières protéiques : 0 gr. 22 par litre.
B. W. négatif.
Pandy négatif.
Benjoin colloïdal : 0.
L'examen du foie révèle un retard à l’élimination du galactose, k
L'examen électrique de la musculature donna des réactions normales au courant galvanique et faradique.
Au- point de vue psychique Joseph présente surtout de gros troubles de l’affectivité. Son humeur est des plus mobile, on le voit rire, d’une sorte de rire sardonique, dû à son faciès grimaçant, et presque immé- _diatement se mettre à pleurer, sans aucune raison « pleurer et rire spasmodiques » comparable à celui des pseudo-bulbaires. |
Le pleurer spasmodique paraît provoqué par l’attitude de tristesse réalisée par la musculature faciale, sans qu’il y ait aucun fond affectif concomittant. A plus forte raison pleure-t-il lorsqu'il y a une cause, même très minime. Lorsque nous l’examinons, Joseph se montré excessivement inquiet : il pleure, il sanglote. À travers ses larmes, malgré de gros troubles de la parole, nous comprenons qu’il craint un envoi à la campagne, loin de sa famille, de sa mère, à laquelle il est très attaché. Nous le consolons, lui démontrons qu’il n’a absolument rien à craindre. Mais il n’écoute pas, son esprit se laisse entraîner
par cette idée triste, comme l’expression de son faciès
l’entraîne à pleurer, présentant alors une véritable crise dépressive avec anxiété. |
Il souffre d’être séparé de sa mère qu’il aime beaucoup. Il est très affectueux avec elle, tres sensible. Elle s'occupe beaucoup de lui, laide à cause de son infirmité qui exige des soins constants. Il s’en rend compte et ne trouve de refuge qu’auprès de sa mère.
Il s’entend bien avec ses frères, joue ayec eux, A la maison, il serait remuant, bavard, taquin. Il n’est pas batailleur. A l’école, il est moins à l’aise, craignant ses petits camarades qui se moquent de son infirmité.
Il présente quelques troubles du caractère: se met en colère quand on le contrarie, se sauve et crie. A l'hôpital, malgré sa timidité, la complaisance qu’il met à nous satisfaire, au début de l'examen, se change en mauvaise volonté lorsqu'il s’aperçoit que nous n’accédons pas à son désir de rentrer tout de suite chez lui.
L'intelligence paraît normale malgré le retard scolaire dû à son infirmité, à sa difficulté pour parler et écrire, L’examen a révélé un niveau mental de 9 ans, mais il répond cependant à des questions de 12 ans. La lecture est hachée, la compréhension assez bonne, additions et soustractions bonnes, multiplications mauvaises. Il s’agit plus d’une arriération pédagogique que d’une arriération intellectuelle,
En résumé, nous nous trouvons en présence d’un enfant de 12 ans qui, après un accouchement difficile, sans épisode infectieux très net, a présenté progressi-
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vement des troubles de la musculature qui réalisent actuellement un véritable spasme de torsion. Cette dystonie d’attitude est localisée, chez notre malade, à la partie supérieure du corps. Elle est bilatérale, réalisant surtout au niveau des membres supérieurs et du cou un état de contracture avec torsion vers la droite, contracture sur laquelle sont venus se greffer des mouvements choréo-athétosiques. Des secousses fibrillaires au niveau de la face entrainent un « pleurer > spasmodique.
DISCUSSION
Quel diagnostic peut-on porter devant une semblable affection? Ce qui frappe d'emblée, quand on observe le petit malade, c’est l’attitude de torsion de la tête et du cou, Ià contracture bilatérale des membres supérieurs, les mouvements choréo-athétosiques de la moitié supérieure du corps : en somme la localisation bilatérale et uniquement supérieure des symptômes.
Après examen, on peut tout de suite classer le cas parmi les syndromes extra-pyramidaux. En effet, on ne trouve aucun signe permettant de noter une autre sorte de lésion. Il n’y a pas de paralysie, la réflectivité tendineuse et cutanée est normale, pas de signe de Babinski, pas de troubles sphinctériens, par conséquent pas de signes pyramidaux. De même, on ne trouve aucun signe cérébelleux ni aucun trouble de la sensibilité objective et subjective.
Par contre, les signes d’atteinte extra-pyramidale
sont au maximum : contracture en flexion du cou et
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des membres supérieurs, mouvements choréo-athétosiques s’exagérant avec la fatigue, les émotions, disparaissant avec le sommeil.
Le problème étant ainsi posé, à quelle affection du corps strié peut-on se rapporter? Qn a vu déjà par la description de ces maladies combien les cas purs sont rares, combien il est fréquent, au contraire, de voir les signes s'intégrer les uns aux autres.
Cette dystonie d’attitude sur laquelle sont greffés des mouvements surajoutés survenant progressivement depuis l’enfance, cette bizarrerie extrême des attitudes, exagérée par la station verticale et la marche, ces troubles de la phonation, parole lente, difficile, dysarthrique; tous ces signes réunis seraient en faveur du diagnostic de spasme de torsion type Ziehen-Oppenheim ; mais l’affection a débuté par la partie supérieure du corps et non par des troubles à topographie hémiplégique, en particulier la musculature de la marche est intacte (pas de pied en varus équin, pas de contracture des membres inférieurs, des muscles du bassin, de la colonne vertébrale). Elle fut d'emblée bilatérale.
Dans notre cas, les troubles se sont localisés au cou, aux membres supérieurs, après avoir débuté par des grimaces. Les phénomènes de contracture bilatéraux sont continus, ils s’exagèrent avec le changement de position, l’effort, mais il n’y a jamais de crises spasmodiques paroxistiques rappelant les décharges de l’hémiballismus comme les ont décrites Guillain, Mollaret. et Bertrand, Courtois et Zum-
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lansky, dans des cas de spasmes de torsion atteignant surtout la musculature postérieure du corps et donnant lieu à une hypertonie en extension, véritable opisthotonos, rappelant la rigidité décérébrée, crises durant de 20 à 30 secondes, ou telles que les ont décrites Heuyer, Mme Roudinesco, de Lépinay, dans un cas de spasme de torsion avec torticolis spasmodique, spasmes par décharges qu’il faut distinguer des mouvements choréo-athétosiques.
Ici les symptômes sont bilatéraux, à peu près égaux des deux côtés bien qu’il y ait début et prédominance des contractures à gauche. Cette hypertonie musculaire atteignant les muscles du cou (torticolis) et les muscles des membres supérieurs, ces mouvements involontaires prédominant à l'extrémité distale des membres supérieurs et à la face où les secousses fibrillaires dessinent une série de grimaces, d'expressions différentes, le rire et le pleurer spasmodique sont plutôt en faveur d’une athétose, athétose double, telle que l’a décrite Cécile Vogt, soit syndrome de l’état marbré du striatum ou état dysmyélinique du corps strié.
Le début par des mouvements athétosiques, en particulier par des grimaces révélatrices, l’amyotaxie, l’hypertonie, les troubles de la phonation, les crises de pleurer spasmodique, le pseudo-Babinski, l’arriération pédagogique avec un niveau intellectuel normal font penser à l’état marbré du striatum de C. Vogt, mais ce syndrome est toujours congénital, il
apparaît entre le premier mois et la fin de la pre-
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mière année, il débute par des troubles importants de la marche, créant un retard de la marche parfois jusqu’à 7 ans (Barré), rappelant la maladie de Little (rigidité de la maladie de Little à forme paraplégique sans paralysie) s'accompagne de troubles de la mastication et de la déglutition que nous n’avons pas dans notre cas. Il y a enfin une évolution régressive.
Au contraire, le syndrome de l’état dysmyélinique du corps strié (tel celui rapporté par Guillain) est acquis. Il n’est pas congénital. Il débute dans les premiers mois de la vie pour évoluer progressivement. Les mouvements athétosiques prédominent à la face et aux membres. Il y a une rigidité musculaire avec exacerbation temporaire, sous forme de spasmes. L’allure de cette maladie est progressive, mais il n’y a pas de signes pseudo-bulbaires.
En réalité, il ‘est extrêmement difficile de faire une discrimination exacte entre le spasme de torsion et l’athétose double. Déja Thévenard écrivait : « Aucun élément clinique sérieux ne permet de diagnostic entre les mouvements anormaux du spasme de {orsion et ceux de la choréo-athétose. >» Wimmer, dans son rapport à la Société de Neurologie, se demande si le cas rapporté par William G. Spiller, cas d’athétose double acquise, peut s’étiqueter athétose ou spasme de torsion. Pour Jacob, le spasme de torsion semble entrer simplement dans le tableau symptomatique de l’athétose.
D'autre part, on a observé des cas de spasme de torsion au cours des syndromes hépato-striés, on a
pu voir des attitudes de torsion rappelant la maladie
PU SES
de Wilson, ce qui a permis à certains auteurs de ranger le spasme de torsion dans la dégénérescence hépato-lenticulaire.
Dans notre cas, l'absence de tremblement, la présence, au contraire, de mouvements choréo-athétosiques, l'intégrité apparente du foie, l'absence d’anneau péri-cornéen de Fleischer, sont vraiment peu en faveur de la maladie de Wilson et de la pseudosclérose de Wesphall-Stümupell, affections où d’ailleurs on trouve toujours des troubles psychiques et surtout une réduction du champ intellectuel. Le facteur familial ne se retrouve pas non plus. Quant à l’altération hépatique, atteinte presque toujours latente, seul Fexamen anatomo-pathologique permettrait de la constater.
Nous éliminerons également le torticolis spasmodique à l’état pur, torticolis dit mental, dans sa forme tonique, intéressant les muscles cervicaux su-
perficiels ou profonds.
Cette affection qui peut se transformer en spasme de torsion (Meije) est une maladie de l'adulte. Il coexiste des modifications psychiques qui lui ont fait donner le nom de mental. ;
Nous terminerons cette discussion du diagnostic différentiel en évoquant l’hystérie à cause de Pattitude bizarre du malade, du caractère hystériforme, fonctionnel, de certains troubles. C’est un diagnostic auquel on aurait pensé avant les recherches anatomopathologiques des lésions du corps strié.
LA
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Nous pensons donc qu’il s’agit ici d’un spasme de torsion sur lequel est venue se greffer une athétose double. D’après les renseignements donnés par l’anatomo-clinique, la physiologie de cette région étant très difficile à étudier, il s’agirait d’une lésion prédominant au niveau du corps strié. Cette lésion n’est pas très étendue, puisque les symptômes sont limités à la partie supérieure du corps, mais elle est bilatérale. Elle est peut-être à prédominance pallidale, les signes d’athétose double se rapprochant beaucoup du syndrome dysmyélinique de Cécile Vogt.
Des lésions diffuses de type dégénératif et abiotrophiques du striatum et du pallidum, avec possibilité de propagation aux circonvolutions donneraient lieu au spasme de torsion. Ces données ne sont évidemment que des suppositions dans le cas présent, c’est pourquoi force nous a été de nous placer, au cours de cette discussion, sur un plan uniquement clinique, dont nous ne dissimulerons d’ailleurs pas le caractère.
Il s’agit maintenant de rechercher quelle peut être l’étiologie de cette affection qui ne paraît être ni héréditaire, ni familiale, ni ethnique. Est-elle congénitale, est-elle acquise, et dans ce cas dûe à un traumatisme obstétrical ou à un processus infectieux? Si on pense à une affection congénitale, on pose la question d’une encéphalopathie infantile avec lésions diffuses du cerveau. Une malformation congénitale de l’encéphale, surtout de ses parties strio-pallidales peut donner lieu à de pareils symptômes qui ne débutent pas
forcément dans les premiers jours de la naissance. Il peut exister simplement « une prédisposition striaire donnant lieu, après un intervalle de durée variable, à un processus abiotrophique progressif, déterminant un syndrome de spasme de torsion qu'on aurait le droit de qualifier d’autonome, d’idiopathique » (Wimmer). Pierre Marie et Mlle Lévy, dans leur observation de spasme de torsion postencéphalitique, évoquent également la possibilité d’une « lésion latente congénitale, que quelques facteurs, exogènes, toxiques, infectieux, des traumatismes peut-être, pourraient bien faire revivre ».
La maladie peut être acquise dès la naissance par suite d’un traumatisme obstétrical. La notion d’un accouchement long, pénible, d’asphyxie bleue difficile à vaincre, bien qu’il n’y ait pas eu d’application de forceps, dans les antécédents de notre malade, nous font penser qu’une telle étiologie est probable. Si même la lésion n’a pas été produite dès la naïissance, le traumatisme a pu créer, dès cette époque, un état de fragilité striaire qui aura été réveillé dans la suite, donnant lieu à l’apparition progressive des symptômes. Wimmer cite le cas d’un enfant dont les troubles sont apparus à l’âge de 4 ans. Depuis l’enfance il y avait gaucherie du bras gauche. À 5 ans apparition d’un torticolis gauche, de mouvements involontaires du bras, d’atteinte légère du membre inférieur gauche. Il y avait eu accouchement au forceps. Fraenkel cite un cas semblable après applica-
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tion de forceps, Austregeliso et Marques après
asphyxie bleue à la naissance.
Enfin, cette affection est peut-être due à une infection s’étant produite dans l’enfance. Il y a en effet la notion de cet épisode infectieux apparu à l’âge de 3 mois, fièvre très élevée pendant 48 heures, suivie de troubles nerveux, agitation, cris, Insomnies, signes qui peuvent faire penser à un épisode encéphalitique malgré le peu de précisions sur ce qui s’est passé à cette époque. La sialorrhée, l’hyperhidrose, malgré labsence de tout tremblement parkinsonien, les troubles du caractère seraient en faveur d’une lésion encéphalitique, facteur infectieux qui a pu réveiller seulement une fragilité striaire antérieure. La littérature est riche en cas analogues : état dysmyélinique à la suite d’une encérhalite de la scarlatine présenté par Guillain, cas d’Heuyer et Mme Roudinesco : spasme de torsion d’origine encéphalitique, à localisation hémiplégique droite, torticolis tonique spasmodique, cas de R. Marie et Mlle Lévy, Lwoff-Cornii- Targowla, Guillain-Mollaret et Bertrand, Divry et Evrard. Ici encore l’examen anatomique donnerait des précisions sur le diagnostic à porter. Ce qui est certain c’est que là encore il est très difficile de donner des précisions, plusieurs causes ayant pu se réunir pour réaliser un pareil syndrome.
CONCLUSIONS
Il nous a paru intéressant d'exposer cette observation parce qu’elle nous confirme :
D'une part, la complexité de la pathologie striée, la rareté des états purs, la fréquence des faits intégrés les uns aux autres par suite de lésions diffuses et évolutives.
C’est ainsi que notre cas unit des signes de spasmes de torsion, localisés à la moitié supérieure du corps, à un syndrome d’athétose double, se rapprochant du syndrome de Cécile Vogt (état marbré du striatum ou, peut-être plus volontiers, état dysmyélinique).
D'autre part, la difficulté de faire un diagnostic étiologique exact de lésions dégénératives ou infec-
tieuses.
Dans notre observation, sans pouvoir relever des arguments précis en faveur d’une origine congénitale ou infectieuse, un traumatisme obstétrical certain nous paraît devoir être mis au premier plan des argu-
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ments étiologiques, qu’il se suffise à lui-même ou qu’il ait créé un état de fragilité striaire favorabie
aux effets d’une agression infectieuse ultérieure.
Vu : Le. Doyen, A. BAUDOUIN.
Vu : Le Président de These, G. GUILLAIN.
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