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De la paralysie générale progressive dans le jeune age (avant 20 ans) [electronic resource]
Là paral\'sic générale progressive des aliénés est une iuaiadie de l'âge adulte. Elle se développe, dans la très i^n-ande majorité des cas, entre 35 et 4b ans. On peut i'obscrver néanmoins avant ou après cette époque, mais à nesure que Ton s'en éloigne, les cas deviennent de moins en moins nombreux. Après 5o ans, elle est fort rare. Avant 20 ans, tout à ûiit exceptionnelle. Cette forme précoce de la maladie de Bayle existe néanmoins; depuis que l'attention a été attirée sur la question, c'est-à-dire depuis environ 25 ans, plusieurs observations ont été publiées. Nous avons trouvé dans la littérature médicale 69 cas dont presque tous, sinon tous, sont absolument authentiques.
Nous lie nous occuperons que de ceux dans lesquels la maladie s'est manifestée avant Vage de 20 ans. Non pas que cette époque marque une limite naturelle entre la forme normale de la méningo-encéphalite diffuse et la forme prématurée; bien au contraire, les cas qui se développent un peu avant 20 ans, comme ceux qui se développent un peu après, se ressemblent beaucoup au point de vue svmpt oiiiatique ; mais il fallait une limite, et nous avons pris celle de 20 ans pour nous conformer à l'usage.
Nous avons adopté le terme « par^aljsie générale pj^ogressire dans le jeune âge ». En effet, le terme « précoce >. s'emploie communément pour désigner l'affection, quand
clic se développe avant 3o ans (i). Le terme « prémaiu a la même acceptation. Le terme « infantile » (2) fait aux cas existant avant i3 ans seulement. Enfin le « juvénile >), choisi par Charcot (3), est susceptibl même critique. Quant aux termes « paralysie gén. développement », « paralysie générale de puberté » worth), employés autrefois, ils sous-entendcntque lam encéphalite diffuse se manifeste toujours à l'époque crise sexuelle, et que cette crise joue un certain rôle gique dans le développement de la maladie. C'était di la théorie qui avait été soutenue par les premiers qui se sont occupés de la question. Nous verrons p ce qu'il faut en- penser. Le terme « paralysie général; le jeune âge » nous a paru le meilleur : il est "pliis -^C; il ne préjuge aucune théorie.
Il pourrait sembler, au premier abord, que l'intén t question de la paralysie générale dans le jeune âge uniquement dans le fait de la précocité anoi^mak maladie, et qu'il suffise de prouver que l'enfant n ^ à l'abri de cette affection. C'est déjà un point foi ressaut. Mais il est à remarquer que la paralysie , raie est l'une des affections mentales qui soulève grand nombre de problèmes. La symptomatoloii . diagnostic, l'anatomie pathologique de cette maladi surtout l'étiologie et la pathogénie ont donné lieu, u,> les travaux de Bayle et de Calmeil, et plus spécialement dans ces dernières années, à un nombre considérabi publications. Au point de vue de l'étiologie, la paralysie
(1) Vrain. Cuntr. à l'étude de la paralysie générale à début précoce. 27jt\s(-, Paris, iSSg. •
(2) Moussous. Traité des maladies de l'enfance, page 40S.Cet autcu
un chapitre consacré à la paralysie générale, divise la question en deux ; U étudie dans un premier chapitre la forme juvénile, celle de la pubert-' : ' un second, la forme infantile (5, 6, 8 ans). Nous n'adopterons pas cette Nous étudierons la méningo-encéphalite diflusc dans le jeune ii: l'époque la plus précoce jusqu'à 20 ans, et nous rechercherons ensuit des formes particulières, aux différents stades de l'enfance.
Charcot. Sur un cas de paralysie générale progressive à débi Mercredi médical, iSrj2, n' 6.
générale, qui se développe chez la femme (i), celle qui se rencontre chez le vieillard (2), ont suscité un grand nombre de travaux. Mais celle du Jeune âge, plus encore, a été le point de départ d'intéressantes monographies. Nous allons voir en effet que la sfmptomatologie y rcvét des caracLkres bien spéciaux; que l'évolution et la durée de la maladie chez l'enfant diffèrent de la forme commune ; qu'elle présente à cet âge. un point de vue nouveau, grâce auquel son étiologie et sa pathogénie ^ cette question toujours brûlante, s'éclairent d'une; façon singulière ; point de vue qui permet encore des constatations' fort curieuses d'anatomie pathologique ; enfin nous verrons qu'il faut connaître cette maladie, afin de la diagnostiquer ; si cela importe peu pour le traitement, il n'en est pas de même pour le pronostic.
C'est pour ces raisons que nous avons divisé ce travail de la manière suivante :
Dans un premier chapitre, nous avons esquissé rapidement l'historique de la question.
Puis nous avons résumé, d'une façon concise, mais aussi complète qu^e possible, les cas que nous avons pu rencontrer dans la littérature médicale.
Nous les avons fait suivre des 3 plus détaillés, dont M. le professeur agrégé Haushalter (3) a bien voulu nous céder les observations^ et que nous avons eu l'occasion d'étudier dans son service, tant au point de vue clinique, qu'au point de vue anatomo-pathologique, ces 3 cas ayant été suivis d'autopsies.
En nous servant de ces matériaux d'étude, nous avons esquissé la symptomatologie de l'affection; Son étiologie ;
(i) Idanow. De lu paralysie générale dici la femme, étiologie etcliniciuc Annales medieo-psych. Paris, iS<,4, j, s., XIX, 3S2 à 4^7, '
l2) Hirsch! Beitnxgc zur Kentniss der progrcssiven Paralyse im jugcndl.chen A ter und m Semum. W,ener KUn. Rundschau, i8>,5, IX, .Je îs" Sn.-;?- 7'"'' P^r^ly^i<^ générale progressive chez^'renfan't
Dans un même chapitre nous avons étudié l'anatoniic pathologique et hi pathogénie ; Enfin le diagnostic.
Cette étude n'a pas d'autre prétention que d'élre la description synthétique de la méningo-encéphalite diffuse du jeune dge, d'après les observations déjà publiées. Nous avons tenté d'écrire un résumé de la question, aussi précis que possible, afin de faciliter des recherches ultérieures. C'est là, crovons-nous, le but des thèses de doctorat. Ce travail nous a été singulièrement facilité par les nombreuses monographies publiées dans ces dernières années et auxquelles nous avons fait de larges emprunts.
HISTORIQUE
La connaissance de la parah'sie générale, comme entité morbide distincte, date de 1822. Avant cette époque elle était considérée comme une complication de l'aliénation mentale, de là lui vient la dénomination, encore en usage aujourd'hui, de paralysie générale des aliénés. C'est Bayle qui en 1822, dans sa thèse remarquable (i), la sépara des autres entités morbides, jusqu'alors admises. Puis les travaux de Parchappe (2), Lasègue (3), Falret (4) et surtout ceux de Baillarger (5), achevèrent d'en faire une entité autonome, a3ant sa symptomatologie, son évolution, ses lésions propres.
Mais on considérait la méningo-encéphalite comme une maladie propre à l'àge mùr, et l'on fut longtemps avant de songer à la rechercher dans la jeunesse. En 1878, Christian (()) écrivait : «La paralysie générale ne se rencontre pas à 20 ans, à 25 ans elle est rare. » D'après Mandsley (7), « toutes les formes de vésanies pourraient s'observer dans le jeune âge, à l'exception de la paralysie générale. » Enfin, Luys (8) déclare qu'aucun cas n'a été observé avant 26 ans.
La première observation irrécusable et oii le diagnostic
(1) Bayle. Thèse de Paris, 1^22.
(2) Parchappe. Rech. sur leiicéphale, sa structure, etc., rS?S,
(3) Lasègue. De la parai, gêner progr., Thèse agrégat., /,S'5.V.
(4) Falret. Recherches sur la folie paralytique..., etc, Thèse. Paris, /,S'5.V.
(5) Baillarger. Des div. espèces de parai, géuér. Annal, méd. psychol.,i ^^4. ((j) Cnstian. Die Secnelstœrungen und ihre Behaudiung, Berlin, /,V-,S'
(7) Mandsley. Allgem. Zcitsch. f. Psychiatrie, 3i.
(8) Luys. Traité clinique ci pratique des mal. ment., Paris, iHHi,
c7/7 dlc j:u}ic, L'sl celle que publia Cluuslouii] en nS'yj: c'est celle d'un enfant de iG ans, qui présenta le tableau caractéristique de la démence paralytique; l'autopsie et l'examen microscopique, qui accompagnent l'observation, sont aussi très concluants. Depuis, un grand nombre'd'autres ont été publiées.
Il serait bien invraisemblable d'admettre que la forme précoce de la méningo-encéphalite diffuse ait été beaucoup plus rare avant cette époque qu'après. En effet, de nombreux cas ont été observés, avant i8jj, qu'il est possible de retrouver dans la littérature, cités avec d'autres diagnostics. Tels les cas qu'auraient publiés Morison (2) et Guislain (3) (cités par Julius Mickle (4), le premier en 1S28, le second en 1832 ; tel le cas très probable de Mendel (5).
A la suite de la première observation de Clouston, on songe à rechercher la paralysie générale dans le jeune âge et on 1'}^ rencontre.
Le second cas est de Turnbull (6) en 1881.
Puis on trouve, en i883, les cas de Régis, Nolan, Wiglesivorth, Rej- et Maniérée, Liedesdorf-Salgo.
En i885, un nouveau cas de Régis.
En 1886, un de Sommer.
En 1887, Vrain publie une thèse de doctorat intitulée : « Contribution à l'étude de la paralysie générale h début précoce », il y étudie la fréquence de la paralysie générale suivant Tàge, esquisse la symptomatologie de la forme prématurée, cite plusieurs observations dont une personnelle.
En 1888, 3 cas de Strumpell., Savage, Davidoff.
Un de Bjeljakojv^ en 1890.
Clouston, en 1891, donne un deuxième cas, sous la rubrique : « paralysie générale de développement » , terme qui avec celui de « paralysie générale de la puberté » sera communément employé pendant quelque temps. Dans la même année, un nouveau cas du même auteur. Quatre de
(1) Glouton. A case* of gêner, parai, at the âge of sixteen, Journal of ment, sciences. Oct. iSy/,p. 4i<)-
(2) Morison. Case of mental Discasc, i8-jf<, p. 61 .
(3) Guislain. Leçons orales sur les phrcnopathies. Gand, j85'J.
(4) Mickle. General paralysis of the insanc. u° éd. Lond., 1886, p. 24g.
(5) Mendel. Arch. f. psych. i. iSCxj.
(6) On trouvera l'indication bibliographique de ce cas et de tous les suivants, soit dans le chapitre : Obscrvalinns, à cnlc du nom de l'auteur, soit à l'index bibliographique.
Homen, chez les membres 'd'une même famille. Un de Ballet.
En 1892, les cas de Charcot et Diitil, HiiJIer, Major.
En 1893, 6 nouveaux cas de Wiglesivorih, 3 de^risioipe, Westphal, Legrain.
En 1894, un de Saiki ; un travail de Gudden sur l'étiologie de la paralysie générale, où il étudie en particulier le rôle des traumatismes crâniens et cite 3 cas personnels de paralysie générale dans le jeune âge, précédés de traumatisme. Dans la même année paraît une monographie de Middlemass contenant 6 cas nouveaux. Puis une observation de Krafft-Ebing ; deux de Streitberger ; trois de Alihehner., dans un travail complet, documenté, dans lequel il résume, sous forme de tableau, les 38 cas qu'il a réunis, puis étudie Tétiologie et la symptomatologie de la question.
En 1895, Régis qui s'est constitué, ainsi que l'on'sait, l'un des défenseurs les plus ardents, en France, de l'étiologie syphilitique de la démence paralytique, après avoir cité des arguments décisifs, invoque, comme plus concluant encore, la paralysie générale à deux ou conjugale, et la forme juvénile, hérédo-syphilitique, puis il cite deux cas nouveaux. En 1895, également, 9 cas: Thojnson et Daivson, Dunn, Luhrmann, Bresler, lufeld, Karplus , Smith, deux cas de Hirschl.
En 1896, deux nouveaux cas de Hirschl, deux de Hoch, un de Polyakoff.
En 1897, les trois cas qu'a publiés M. le professeur agrégé Haitshalter; un de Carrier; un de Zappert.
Dans le tableau suivant, les cas que nous venons de citer, sont groupés par année :
1877 I Clouston(i"cas). ( 1 1 Strumpell.
3 Régis (i" cas).
2 Turnbull.
\ 4 Nolan.
188V 5 Wigicsworih (r-- cas).
1890 14 Bjeljakow.
l 7 Liedcsdorff-Salgo, i885 8 Régis (2" cas).
i.'88G y Sommer.
6 Rcy et Manière.
/ i5 Clouston (2' cas du même l auteur).
1 i(j Clouston (3° cas).
i8(ji/ 17 Homen(i"'' cas).
1887 ^'rain.
18 Id. (2* cas).
19 Id. Ci' cas).
20 Id. (4« cas).
Ballet.
Cliiircot cl Dutil.
HiiHcr.
Major.
^^^lpleswoI•th (2* cas).
(3" cas).
Id.
(4" cas),
(3" cas).
((">" cas).
Bristowc.
Wcsphal.
Legrain.
Saiki.
Guddcn ()'■
' cas).
Id. (2»
cas).
Id. (:î°
cas).
Middiemass
(1°'' cas).
Id.
(2' cas).
Id.
(3" cas).
Id.
(4'' cas).
Id.
(5° cas).
Id.
(fi" cas).
KrafFt-Ebing.
Streitberger (i"' cas).
Id.
(2" cas).
Alzhciincr (i" cas).
'892{ 0'.!"';'°' 47 Id. (2« cas).
Id. (3° cas).
Régis (3° cas).
Id. (4" cas), Thomson et Dawsnn.
Du nn.
,t^Q3 ^'"s.i- ' 33 Lulirmanii.
Breslcr.
Infcld.
Karplus.
Smith.
Hirschl (i-- cas).
Id. (2° cas).
/ 60 Hirschl (3" cas), l 61 Id. (4° cas).
1896I 62 Hoch d"'- cas).
I 63 Id. (2" cas), l G4 Polyakoif.
,' fi5 Haushaltcr cas).
\ fifi Id. (2° cas).
Id. (3- cas).
Carrier.
Zappert.
Tous ces auteurs, ou bien peu s'en faut, font suivre leurs observations de considérations générales sur l'historique, l'étiologie, la symptomatologie de la question. C'est à ces monographies qu'on pourra avoir recours pour étudier, dans plus de détails, la paral3^sie générale du jeune âge. On peut en particulier recommander comme très complets les travaux suivants :
Clouston : DeveloppemenL général paralfsis (i). (Etude analytique des deux cas cités par lui. Paralysie générale du jeune âge envisagée comme une névrose de développement, intimement liée à l'arrêt de l'évolution pubérale. Rôle étiologique de la S3^philis héréditaire et de l'hérédité nerveuse).
Régis : Syphilis et paralysie générale ; paralysie générale juvénile et conjugale (2). (On y trouvera le résumé des 14 cas publiés avant 1S92. Rôle étiologique de la S3'philis). ^ Alzheimer : die Fruhform der allgemeinen progressiren paralyse (3). (On y trouvera le résumé des 38 cas publiés avant 1895 et des réflexions générales fort intéressantes.)
(1) In tlie neuroses of Dùvelopp., /Sçfi .
(2) In Avcli. Clin. Bordeaux, iS():j,p. 3 fi 2.
(3) In Allg. Zeitscli. fur rsychialric, / .S'95. Band. :U/cft.
Quatre thèses de doctorat ont été soutenues sur la question : , , ,
Vrain : Contribution à l'élude de la paralysie générale a
début précoce (i ).
Henri : Contribution à l'étude des rapports de la sjphilis et de la paralysie générale (paralysie générale juvénile, paralysie générale conjugale (2).
Streitberger : Ueber die progressive Paralyse imjugendlicJien Aller (3).
Saint-Maurice : De la paralysie générale juvénile (4). Enfin, on trouvera encore des renseignements détaillés dans les articles de Charcot et Dutil (5), Joffroy (6), Gudden (7), Al^heimer Fournier [g), Yushtshenko {\o)^ Toulouse (11).
La paralysie générale du Jeune âge, assez connue aujourd'hui, se trouve citée dans la plupart des ouvrages classiques sur la pathologie nerveuse, en particulier dans : Meyer (die Paralyse progressive der Hirren, Berlin 1880) ; Traité de Méd. (Charcot-Bouchard, 1894, tome VI, page 101 5) ; Manuel de médecine (Debove-Achard 1894, tome III, page 297) ; Kraflft - Ebing (die progressive allgemeine Paralyse, Wien 1894); Schule (traité clinique des maladies mentales) ; Fournier (les affections para-syphilitiques,' 1894, page 353) ; Toulouse (les causes de la folie, 1896, page 96) ; Dieulafoy (manuel de pathologie interne, 1897, tome II, page 509).
// n'en est pas fait menHon dans la plupart des traités sur les maladies de Venfance, que nous avons pu nous procurer : West (leçons sur les maladies des enfants, trad. fr. 1876) ; Barthez-Sanné (1884, traité clinique et pratique des mala-
(0 Paris, it<8j.
(2) Bordeaux, iS(/4.
(.1) Inaiig-Diss. lena, rS<)4.
(4) Paris, iH()t).
(d) Sur un cas de par. gcn. progr. à déb. précoce. Mcrcedi méd., iSù2
(()) Congrès méd. ment. Blois, 1892, p. 240. Et Mercredi méd., iRr,4.
(7) Zur actiolog. und Sympt. der Progr. Parai, etc. Arch. f. psvcli'., iSnr p. 460.
(8) Die fruhform der allgemcincn progressiven Paralyse. AUgem. Zeitsch f. Psychiatrie, p.
(9) Acad.de méd., 14 mai /,SVy5.
(10) Paralys. génér. juv. Arcliiv. Psych., etc.. Varsiiava, iSn/}. YIV/
(11) r.a parai, gcn. juv. G^^. H(',p., 24 août iS(,r,.
— Il) —
dies des enfants) ; Cadet de Gassicourt (traité clinique des maladies de l'enfance, 1884).; Hénoch (leçons cliniques sur les maladies des enfants, trad. fr. i885) Wogel (lehrbuch der Kinderkrankheiten, 1887); Descroisilles (traité élémentaire de pathologie et clinique infantiles, 1891) ; D'Espine et Picot (manuel des maladies de l'enfance, 1894); Goodhart (traité pratique des maladies des enfants, trad. fr. 1895) ; Comby (traité des maladies de l'enfance 1895).
Le seul ouvrage spécial aux maladies des enfants, qui traite de la question, est le w/. JV du Traité des maladies de renfance (Grancher — Comby — Marfan), M. Moussons a écrit (p. 465) le chapitre : paralysie générale.
En résumé : la connaissance d'une paralysie générale, se développant dans le jeune âge, date de 1877.' Depuis cette époque de nombreuses monographies ont été publiées, d'abord en Angleterre, où l'attention a été plus spécialement attirée sur la question par les premières publications. Puis en France, en Allemagne, et actuellement un peu partout (Amérique, Russie, Italie etc....), grâce à la diffusion rapide des connaissances, créée par les nombreuses revues. Néanmoins cette affection mériterait d'être mieux connue.
OBSERVATIONS
(Nous avons recueilli dans la littérature médicale toutes les observations publiées jusqu'à ce jour et que nous avons pu retrouver. On remarquera (en considérant le tableau, page 7) que le nombre des cas va en augmentant progressivement depuis 1877 jusque 1893. A partir de cette époque, i8q6 et 1897, nous n'en avons trouvé que très peu. Cela provient de ce que les revues auxquelles nous nous sommes adressé ne donnent leurs analyses qu'un an environ après la publication des ouvrages. Nous n'avons recueilli que 69 observationN. Nous aurions pu atteindre un chiffre un peu plus élevé, mais nous en avons laissé de côté un certain nombre, ou bien qui ne s'imposaient pas comme paralysie générale, ou bien dans lesquelles les renseignements étaient insuffisants, le plus souvent parce que le diagnostic de paralysie générale n'avait pas été porté. Tels sont les cas de :
Mendel (Arch. f. Psych., I, i865).
Kœliler et Clans (2 cas) AUg. Zeitsch. f. Psychiatrie, 1877). Huglings-Jackson (Journal of mental science, 1877). Bouscat (L'Encéphale, i883).
Bury (6 cas) The of hereditary Syphilis in the production of itliocy or dcmentia. (Brain, Journal ofNeurology, i88:î.)
Warner (British médical Journal, 1887, avril).
Moussons (2 cas) (Journ. de méd. de Bordeaux, 1891 et 1893 ; La médecine infantile, 1894).
Enfin, plusieurs observations citées par Bourneville et ses élèves, sous d'autres diagnostics, en particulier dans le travail : « Contribution à l'étude d» la démence épileptique » (Archives de Neurologie, 1880).
Et cependant, à la lecture de ces observations on est bien convaincu que, pour le plus grand nombre, il s'agissait de paralysie générale. Par contre, parmi celles que nous avons réunies, il en est quelques-unes à peine qui pourraient être contestées.
Nôus citons les observations dans l'ordre chronologique. Nous faisons suivre le nom de l'auteur de l'indication bibliographique. Nous n'avons pas pu nous procurer tous les textes originaux, et en particulier les ouvrages anglais H ayant aucune connaissance de cette langue, mais nous avons puVcmon'^ter ù'
la source de luiis les cas français cl du plus grand n.jinbre de cas allemands Nous avons marque d'un astérisque (') le ou les ouvrages, où nous avons puisé nos observations. Enfin nous les avons résumées sous une forme concise, mais en tachant de n'omettre aucun des traits principaux.)
Observ.viion 1
CI^01'^T0i\ (I). — A case of gêner, parai, at tlie âge of sixtecn (in 'Journal of ment. Se, Octobre iH--, p. 4i<i) (i).
Garçon. — Début à i (i ans, mort à i (/ ans. — Hérédité nerveuse. — Démence progressive. — Autopsie conjirmative.
J. M..., 1!) ans. Garçon. Enfant naturel.
Mcrc:;j fausses couches, un enfant épileptique,un autre mort hydrocéphale. Pendant la grossesse, de fortes émotions. Maltraitée par son père, qui l'enferma pendant des mois. Grand-père maternel (du malade) mort de ramollissement cérébral à G3 ans. Oncle maternel, id. Demi-frère> maternel paralysé. De nature sombre. Intelligence peu développée. Pas d'excès.
A 10 ans : Démarche lourde. Altération de la parole. Maladresse. Perte de la mémoire. Lenteur de l'intelligence. Inattention.
A 19 ans : Parole et marche de la paralysie générale, pupilles inégales. Absence de réflexes. Etat mental d'un malade à la deuxième période. Marche progressive de la maladie.
Attaque apoplectiformc et convulsion suivie de paralysie, d'aphasie, de démence. Escarres. Mort.
Durée de la maladie : lî ans.
Autopsie : Epaississement de la calotte crânienne. Epaississement et adhérences de la dure-mère. Atrophie des circonvolutions. Epaississement de la pie-mère adhérente à la substance cérébrale. Adhérences des lobes antérieurs entre eux. Granulations épendymaires.
Au microscope : Altérations vasculaires. Envahissement de la substance cérébrale par des petites cellules et par des amas de matière granuleuse.
Observation 2
TUR.\BLlI^Ii. — Notes of a case of gêner, parai, at the âge of twclve {in Journal of mental Sciences, p. 3() i , Oct. iS8 1) (2).
Garçon. — Début, 10 ans ; mort, /tV ans ij-2. — Hérédité nerveuse -.père paralytique général. — Symptômes et évolution caractéristiques. — Autopsie conjirmative.
Garçon. 18 ans. Commissionnaire.
Père : devenu aveugle 1140 ans. 11 y a trois ans, mourut paralytique général quelques années après son fils.
Mère ; une attaque épileptiforme pendant l'une de ses grossesses.
Depuis le jeune âge, bonne santé. Esprit lourd. Intelligence au-dessous de la moyenne.
il) In thèse Saint-Maurice, obs. 1, *; et in Régis, Arcliiv. clin. Bordeaux, 1892; et in Streitberger, Uber die progressive Paralysie im jugcndligen Mter ; Inaug. Diss., léna, itii)4-
(2) In thè.sc Vrain, "obs. H, * ; et in Régis (loc. cit.); et in Streitberger
{loc. cit.).
A 10 ans, attaque d liémiplégic passagère, à la suite de laquelle un certain degré d'obtusion iiitellectuellc, de l'embarras de la parole transitoire. Trouva un emploi de commissionnaire.
A 12 ans, faiblesse mentale graduelle. Caractère irritable, inipulsif. Vers 17 ans, troubles de la parole. Confusion des idées. Perte de la mémoire. Physionomie niaise et sans expression. Sentiment de bien-être. On constate qu'il est fort, au-dessus de la taille moyenne, mais paraissant plus jeune que , son âge. Tremblement de la langue et des lèvres, lenteur et tremblement dans la marche. Pupilles très dilatées, inégales, réagissant peu à la lumière. Attaques apoplcctiformes et épileptiformes. Contractures. Gâtisme. Marasme. Gangrène du 'pied. Mort.
Durée, de la maladie : G ans i 2.
Autopsie : Epaississement considérable de la dure-mère ressemblant à du cuir. Fausses membranes sur la surface des méninges. (Edème sous-arachnoïdien. Adhérences de la pie-mère à la surface du cerveau, surtout à la partie antéro-supcrieure. Atrophie des circonvolutions frontales. Epaississement de répendyme, granulations. Dilatation des ventricules. Sur une coupe : congestion de la substance blanche.
■Obsf.rvatiox 3
RÉiil^. - Notes sur la paralysie générale prématurée [in L'Enccplialc, /.V.S'.V, N. 4) {i)*.
Garçon. — Début à 1 <S ans. — Hérédité uo pcusc : Aliénation, paralysie générale ? — Démence paralytique. — Mort.
Pierre L... 21 ans. Garçon. Tonnelier.
Père : mort d'une affection du cœur.
Mère : bien portante. La bisaïeule maternelle (mère du grand-père du malade) morte folle à Co ans. Un de ses fils (grand-oncle du malade) mort dans un asile d'aliénés à 40 ans, probablement paralytique général. Grandpère et grand'mère (côté maternel) cousins au deuxième degré. Un cousin suicidé.
Deux frères bien portants, plus âgés.
Le malade, tonnelier de sa profession, est robuste. Bonne santé antérieure. Intelligent, actif, très sobre. Continent. Nie la syphilis, pas de traces.
A l'âge de ig ans, présenta quelques singularités de caractère, » n'était plus le même w. Il y fut prêté peu d'attention.
Quelques mois plus tard, revenant, la nuit, de chez une jeune Hlle qu'il désirait épouser, il rentra effaré, couvert de bouc, racontant qu'il avait subi l'agression d'un rival. Dès ce moment, les symptômes de la paralysie générale suivirent une marche lentement progressive. Caractère irritable. Maladresse. Renvoyé de plusieurs maisons où il travaillait.
A 21 ans, affaiblissement intellectuel profond. Ne se rappelle pas les mois, son âge. Satisfaction absurde : vante sa force, se dit bien portant. Périodes d'affaissement mélancolique.
Faiblesse musculaire. Le malade se traine lentement et en tremblant. Embarras de la parole caractéristique. Trémulation de la lan^ue, des lèvres, des muscles delà face. Myosis, inégalité pupillaire. Gâtisme.
(i) In Régis, Bull, de la Soc. de méd., Bordeaux, 2S fév. i88:^; in Arcli clin I8.J2 ; ni thèse Vrain, obs. IV ; in thèse Saint-Maurice, obs. V; et in Streitbcrger (loc. cit.).
rrailerucnl lodurc, selon à la nuque. Sous l'iniluence du traiicmenl, énin tion d'acné présentant h un certain degré le type spécifique. Traitement niercunel. Accès épilcptiformcs unilatéraux. Marasme. Escarres. Mort. Pas d'autopsie.
Observation 4
l\'OLAiV. — Syphilitic gênerai paralysis {in Journal of mental Science,
avril iHti:^ (i).
Garçon. — Début, 14 ans ; mort, i ,S ans. — Hérédité nerveuse. — Aliénation. — Syphilis paternelle et maternelle. — Hérédo-syphilis. — Symptômes et évolution caractéristiques. — Autopsie confirmative.
i. B..., 18 ans. Garçon.
Père : grand-père paternel mort aliéné. Le père, alcoolique, a présenté un cas rare de syphilis. Actuellement convalescent d'une attaque d'hémiplégie. Atteint de délire ambitieux. Se vante d'avoir eu la vérole et de l'avoir transmise à sa femme et à ses enfants. A surveillé avec un intérêt et avec un sentiment révoltant de satisfaction chaque apparition du poison qu'il transmettait.
Mère : infectée à une époque où elle était déjà devenue cachectique à cause des méfaits de son mari.
Convulsions quelques heures après la naissance. Peu développé, chétif Apparences de la syphilis congénitale : tète mal conformée, lésions ulcéreuses aux commissures labiales, incisives mal formées, cheveux rares, courts, cassants, kératite interstitielle, nez déprimé, membres supérieurs disproportionnés. Néanmoins, bonne santé jusque 14 ans, vif, intelligent, talent pour la musique.
A 14 ans, convulsions durant deux jours, suivies de trouble mental. A 16 ans,, nouvelles attaques produisant un dérangement des facultés beaucoup plus marqué : insomnie, changement du caractère, perte de la mémoire. Puis plusieurs attaques épileptiformes graves, suivies de paralysie.
Enfant débilité, amaigri. Pèse to3 livres tout habillé. Mains effilées, ridées. Pupilles inégales, à contour irrégulier, réagissant peu à la lumière. Tremblement fibrillaire des muscles de la face. Réflexes (pieds, genoux, crémasters) très exagérés. Démarche titubante. Hypéresthésie cutanée. Tremblement de la langue avec ataxie. Embarras de la parole.
Sourit en grimaçant. Continuellement occupé à ramasser autour de lui toute espèce d'objets malpropres. Démence très marquée. Perte de la mémoire. Béatitude. Gémissements.
Plusieurs attaques suivies de parésie. Rigidité spasmodique généralisée. Grincement de dents.
Amélioration. Le malade devient excité, bruyant, destructeur.
Pétéchies. Prostration. Mort.
Durée de la maladie : 4 ans.
Autopsie : Calotte crânienne épaissie, asymétrique. Dure-mère adhérente, épaissie, rugueuse. Pie-mère opaque. Cerveau petit. Lésions habituelles des circonvolutions. Substance cérébrale molle. Ventricules dilatés. Gommes syphilitiques sur la plèvre droite. Viscères (poumon, cœur, estomac, intestins, foie, rate, rein) atrophiés. Foie, rate, rein, intestins : amyloïdes.
(I) thèse Henri, obs. \ *
Observation 5
WHJÏiKSWOllTII, case of gêner, parai, in a young woinan, commcnc, at thc agc fiftccn {in Journal of mental Science, Juillet iblS:^, p. -./')(')• Fille. — Début, i5 ans ; mort, 21 ans. — Alcoolisme du père. — traumatisme à 2 ans. — Démence paralytique progressive. — Autopsie conjirmative.
p:iisabeth D..., 21 ans. Fille. Célibataire. Ménagère. Père : alcoolique.
Mère : morte phtisique. Pas d'antécédents nerveux.
h enfants nés vivants. Une fausse couche. 4 morts jeunes. Un frère tuberculeux.
A l'âge de 2 ans, chute dans un escalier ; depuis, écoulement dorcillc. Les voisins disent que pendant le jeune âge elle était triste, hébétée. Allait à l'école, avait appris à lire, écrire. Aimait à aller à l'église, à chanter des cantiques. Vivait avec une belle-mère. S'occupait des soins du ménage. A beaucoup été négligée, semble n'avoir pas eu de nourriture en quantité suffisante. N'a jamais été réglée.
A i5 ans, diminution de la mémoire, chutes fréquentes. Peu à peu, indifférence pour tout ce qu'elle avait coutume de faire auparavant. Parlant peu, triste, faisant de petits travaux. 11 y a trois semaines, attaque, à la suite de laquelle paraphasie et parésie du bras gauche pendant quelques jours. Vomissements. Démence progressive. Gâtisme.
A ràge de 21 ans, on constate qu'elle est petite, mal constituée, mal développée. Pupilles inégales, réagissant peu à la lumière et à raccommodation. Tremblement de la langue, déviation de la pointe à droite. Tremblement des lèvres. Troubles de la parole. Titubation. Abolition des réHexes patellaircs ; rétlcxcs plantaires normaux. Hébétude, inertie. Répond assez bien aux questions. Diminution de la mémoire. Faiblesse musculaire. Puis quelques attaques, gâtisme, décubitus, mort.
Durée de la maladie : G ans.
Autopsie : Caillots dans les sinus crâniens. Cerveau ferme. Fausse membrane entre les feuillets de l'arachnoïde. i83 grammes de liquide sous la duremère. Arachnoïde épaissie, infiltrée. En enlevant la pie-mère, on produit quelques ulcérations à la surface du cerveau. Atrophie des circonvolutions frontales. Elargissement des sillons. Dilatation des ventricules. Graimlations épcndymaires.
Au microscope : Altération des cellules nerveuses, prolifération ncvroglique. Altération des méninges de la moelle. Intégrité des cellules des cornes.
Observation ô
Ri'V et MAIVIEORE. — > Cas de paralysie générale héréditaire (in Annales médico-psychologiques, /.V.V.V) (2) *.
Garçon. — Hérédité nerveuse : Père mort paralytique général à ^9 ans, Jils à l'.V. — Symptômes caractéristiques. — Autopsie coufirmative.
Auguste C... 24 ans. Garçon.
Père : ancien mécanicien. Mort, à 45 ans, paralytique général (affaiblissement des facultés intellectuelles, de la mémoire, idées de satisfaction,
(1) In thèse Vrain, obs. III, *; et in Régis, loc. cit.
(2) In thèse Vrain, obs. ^"I ; in thèse Saint-Maurice, obs. III ; cl in Slreilberger, loc. cit.
cna^arras .1. la parole, incgaliici pupillairc, mara..nc paralytique). Mort avaiU
Le malade eest le troisième des ci.ui enfants, dont deux morts en bas àaeun autre est sujet à de fréquents vertiges. '
Dans le jeune às^e, bonne santé, caractère gai, intelligent.
Vers 17 à 18 ans, le caractère a change peu à peu. Caractère pensif, sournois, méchant. Trois ans après, cmbairas de la parole, agitation Par moments était comme perdu. A travaille au chemin de fer jusqu'à V-iac de 24 ans. "
Démence avancée. Ignorance du temps, de son âge. Nulle conscience de sa situation. Air satisfait, béat.
Embarras de la parole considérable. Tremblement de la langue des lèvres. Inégalité pupillairc. Marche vacillante. Mouvement des membres supérieurs par petites saccades. Malpropreté.
Etat stationnaire penlantfi mois. Crises épileptiformes. Mort.
Durée de la maladie : 7 ans.
Autopsie : Epaississement et aspect laiteux des méninges. Adhérences à la substance grise. Granulations ventriculaires. Atrophie des circonvolutions dans les régions fronto-pariétales.
Observation 7
LiII<:OE<«»»»UF-»ALiCiO. — Ueber psychische Stœrungen im kindes Alter (in Wicncv Med. Wochcnsch., /6'<S'.V) (i).
Fille — Début, II) ans; mort, i rj ans. — Evolution caractéristique — Autopsie conjirmative.
Fille. 17 ans.
Développement physique et intelligence normaux. Vierge.
A 1(3 ans, changement du caractère. Puis satisfaction personnelle. Idées de grandeur. Inattention. Difficulté de lorieination. Plus tard, apathie, démence progressive.
Inégalité pupillairc. Tremblement des mains et de la langue. Paralysie faciale. Troubles de la parole caractéristiques. Faiblesse des extrémités. Mort. »
Durée de la maladie : 3 ans.
Autopsie : Atrophie des circonvolutions, surtout dans la région frontale. Hydrocéphalie interne. Altération chronique de la moelle (?).
Observation 8
REGIS». — Un cas de paralysie générale à l'âge de 17 ans {in l'Encéphale iS8.^ n' 5) (2)*
Garçon. — Début, i (i ans ; Mort, 20 ans. — Hérédité nerveuse. — Syphilis acquise très probable. — Symptômes caractéristiqiies.
L... Edouard-Raymond, 19 ans, garçon. Ecolier
Enfant naturel. Père : a un enfant légitime bien portant. Est atteint de rhumatismes goutteux. Son père (grand-père du malade) et un de ses frères (oncle du malade) sont morts goutteux.
(1) In Alzhcimcr, Die Frûhform der allgemeinen progressive Paralyse, Allgemeine Zcitsch. f. Psychiatrie, i8cj5, p. 336; in Salgo-Weiss, Compend. der Psych. Wien., i88(); et in Streitberger, Ueber die progressive Paralyse im jugendlichen Alter, Inaug. diss., léna, .i8()4 *.
(2) In Régis, Bull, de la Soc. de méd. Bordeaux, S mai i885, et in Régis, Arch. Clin., Bordeaux, i Si) 2; in thèse Vrain (Obs. Y); c\.in thèse Saint-Maurice (Obs. W).
Mère : très nerveuse. Elle-même enfant naturel. Son père : mort à 65 ans d'une maladie de foie. Sa mère, morte à 54 ans dans un état de lypémanie profonde, avec dépression, mutisme, refus d'aliments, tendance au suicide.
Eut la rougeoie dans le jeune âge. Donne à une première nourrice, puis à une seconde au bout de 3 mois, la première étant enceinte. Il contracta auprès de celle-ci une aflection cutanée acnéiforme, qui, selon toute apparence, était la syphilis (dire du médecin). Rentré chez ses parents, il présenta sur différentes parties du corps des boutons, qui cédèrent à des applications de pommade et à des bains. Pas d'autre traitement.
A 10 ans » coup de sang» dans les yeux, et depuis cette époque, cet accident s'est renouvelé à plusieurs reprises.
Mis à l'école. Intelligent. Bons cahiers de classes.
A 17 ans, fut atteint subitement d'une chute de la paupière supérieure, qui a persisté jusqu'à la mort. A partir de ce moment, diminution progressive de l'intelligence, oublie à l'école tout ce qu'il avait appris, est renvoyé par le professeur. Etat stationnaire. Traitement hydrothérapique à la suite duquel excitation, insomnie, onanisme. S'égare dans les rues, n'est retrouvé que trois jours après. Art'aiblissement de la mémoire. Indifférence. Embarras de la parole. Pupilles inégales, paresseuses. Tremblement des lèvres, des mains. Démarche incertaine. Gâtisme. Onanisme.
Traitement mercuricl intensif : résultats fâcheux, exagération des symptômes.
Rémission de quelques mois. Puis période terminale. Epistaxis. Taches hémorrhagiques des conjonctives. Escarres profondes. Céphalée. Cris Marasme. Mort.
Durée de la maladie : 3 ans 1/2. Pas d'autopsie. '
Observation 9
.SOIIIIEH. — Zum Zusammenhang zwischen Paralyse und Syphilis {in Neu7-ol. Centralbl, uS8(J,p. 55g) * et Stnimpell, Einige Bemerkùngen fiber die Zusammenhang zwischen Tabès resp. progressiver Paralyse und Syphilis {in Netirol. Centralb. iSii6,p. 434) *
Garçon. — Début : i g ans ij-j. — Mort : 22 ans. — Hérédité nerveuse. — Syphilis acquise. — Evolution normale de la maladie. — Mort. Garçon. 20 ans.
Hérédité nerveuse, névropathique.
Contracte la syphilis au contact d'une nourrice, qui présentait des accidents spécifiques au sein. Un an et demi après l'infection, préseate des signes de syphilis secondaire.
Symptômes caractéristiques de la paralysie générale, se montrant à 19 ans 1/2. Mort à 22 ans.
Durée de la maladie, 2 ans et demi.
Cette observation, très peu détaillée, s'arrête en cet endroit.
Observation io
VRAIlV - Contributions à l'étude de la paralysie générale à début précoce {Thèse Paris 1SS7, Obs. I) [i) *
Garçon. - Début 1 6 ans. - Hérédité nerveuse. - Aliénation mentale. - Syphilis probaole. — Symptômes caractéristiques.
18 ans 1/2. Garçon.
(i) In Régis (loco. cit.) et in Streilberger {loco. cit).
Pèie : buveur, inurt d'accidents cungcstife. Syphilis probable. Mcrc : dans un asile d'aliénés depuis 3 ans (artaiblissemeni des facultés intellectuelles, avec idées mélancoliques, excitation et insomnie).
Quatre enfants: i' fille névropathe; 2° fille dans un asile d'aliénés (débilité mentale, impulsions) ; 3" le malade; 4° mort au milieu d'accès convulsifs.
A appris à lire et à écrire. Caractère doux. Il était emballeur, bon ouvrier, sobre, aucun excès. On n'a pas pu savoir s'il avait contracté la syphilis.
A 16 ans ; céphalic, congestion de la face, vertiges. Ses camarades remarquèrent le changement de son caractère. Tristesse. Diminution de la mémoire. Ne sortait plus le dimanche, n'arrivait pas au travail à l'heure, oubliait les commissions dont on l'avait chargé. Attaques qualifiées de congestion cérébrale, à la suite desquelles faiblesse dans le côté droit.
Aggravation des symptômes. Plusieurs attaques. Maladresse. Embarras très accusé de la parole. Tremblement fibrillaire de la langue. Faiblesse dans le$ membres. Inégalité pupillaire. Abolition du réflexe du genou, conservation du réflexe plantaire. Aiïaiblissement intellectuel très avancé. Air niais. Apathie. Ne connaît pas sa profession. Conceptions incohérentes, absurdes. Gâtisme.
Plusieurs attaques apoplectiques et convulsions épileptiformes, dont l'une suivie de faiblesse dans le côté droit du corps. Bosse sanguine de l'oreille. Éruption d'acné sur le front, qui diminue rapidement sous l'influence du traitement spécifique (probablement de nature syphilitique).
Les symptômes précédents ont eu une durée de 3 ans 1/2.
L'observation s'arrête en cet endroit.
Observation i i
ISTBUlIPELIi, progressive Paralyse mit Tabès bei einem i3 jahrigen Màdchen {in Newologisches Centralblatt 1888 N" 5) (i) *
Fille. — Début : iJi ans. — Syphilis paternelle. — Syphilis héréditaire certaine. — Symptômes caractéristiques.
Babette W... i3 ans. Fille.
Père : syphilis secondaire deux ans avant la naissance de l'enfant. Se marie un an après.
Trois enfants : 1° la malade, 2° mort-né, 3° bien portant.
Enfant toujours débile. Intelligence moyenne. Eruptions cutanées dans l'enfance. A Sept ans, affection oculaire.
A treize ans, attaque suivie de parésie passagère du bras droit et de la )ambe gauche.
Pendant un an, répétition de ces attaques environ tous les mois. Des la i" et peut-être plus tôt, l'enfant est devenue paresseuse, inattentive. Puis trouble de la parole et incertitude de la marche : marche ataxique très caractéristique. Douleurs dans le côté et dans l'abdomen. Par intervalle gâtisme nocturne. Absence du réflexe du genou des deux côtés.
Actuellement : d^lnence paralytique simple, sans délire. Affaissement intellectuel très marqué; niaiseries. Courts accès d'excitation. Marche ataxique et incertaine. Traitement par l'iodure de potassium : semblant d'amélioration de la marche et de la parole. Nouvel accès de paralysie.
L'observation s'arrête en cet endroit.
(1)/» Thèse Saint-Maurice (obs. XVI); in l'ournicr : les affections parasyphilitiques, p. 3.S1; et in Régis {lue. cit.).
Observation 12
SAVA*1E, General paralysisof thc insaae, simulating cérébral tumor (i« journal of mental science. Juillet iHSff) (i).
Fille. — Début : i 6 ans //i'. — Mort : 17 ans ij-i. — Céphalée, vomissements, crampes, attaques suivies de parésie simulant une tumeur cérébrale. — Symptômes caractéristiques de la paralysie générale. — Autopsie confirmative.
Henriette L... 17 ans 1/2, fille.
Père : garçon de café, sobre, a souffert de l'asthme.
Mère: bien portante. Les parents ont fait de fortes pertes d'argent, il y a G ans.
Un frère et cinq sœurs en bonne santé. Pas de névrose dans la famille.
Pendant le jeune âge : scarlatine, rougeole, coqueluche. Un écoulement de l'oreille depuis l'âge de 11 ans, jusque il y a peu de temps. Actuellement il e.viste une perforation du tympan. Avait souvent la migraine. Réglée normalement à i3 ans. Intelligente, apprit à lire, écrire.
A ig ans 1/2 on s'aperçut qu'elle semblait faible, négligeait ses devoirs. Parole embarrassée. Crises de nerfs. Migraines. Traînait en peu la jambe droite, et la démarche était incertaine. Attaques de vomissements, sans cause apparente. Crampes dans la main droite. S'imaginait qu'il y avait des personnes dans sa chambre, entendait des bruits. Depuis 4 mois la vue est devenue mauvaise.
(17 ans 1/2.) B^nfant grande, maigre. Tête petite avec bosses pariétales marquées. Strabisme. Atrophie des disques optiques : semble complètement aveugle.
Expression variant entre celle d'une joie vague et celle d'une terreur extrême. Mémoire peu atteinte. Réponses incohérentes. A des manières d'enfant. Répète continuellement qu'elle a « 160 pastilles». Dit qu'elle «vient du dehors vendre son enfant ». Ne peut rester seule.
Parole lourde, embarrassée. Langue tremblante, la pointe déviée à gauche. Démarche faible, tibutante. Pupilles dilatées, réagissant légèrement à la lumière. RéHexes rotuliens exagérés surtout à gauche.
Langue chargée sur le bord. Appétit bon. Cœur, poumons : normaux.
Puis apparurent pendant les 4 derniers mois: Inégalité pupillaire, frémis, seinents de l'angle gauche de la bouche, incontinence d'urine, amaigrissement. Faiblesse. Cris.
Attaque apoplectiforme (arrêt de la respiration, insensibilité de la conjonctive) suivie de contracture des jambes, surtout de la gauche.
Syncopes. Mort pendant une attaque.
Durée de la maladie :"i an 1/2.
Autopsie. k\.YO\-^h\e générale du cerveau, surtout dans la région frontale. Cerveaux ferme. Les méninges sont baignées dans du liquide et friables. En les enlevant on arrache des lambeaux de substance corticale. Environ u corps olivaires, pareils à des grains de melon sous l'arachnoi'de. "Ventricules dilates.
Plèvre normale. Congestion des bases. Pas de tubercules. Cœur, rein, tube digestif normaux. Osselets de l'oreille intacts.
Un grand nombre de médecins avaient examiné cette malade. Tous ont conclu aune tumeur ou a un abcès tuberculeux, ayant son siège sur la ligne médiane, près du plancher du 4° ventricule, en raison de la bronchite consomptive, de l'écoulement de l'oreille, de la double atrophie optique et des vomissements.
^i) In lliùsc Saint-Maurice (obs. lU) \ et in Rciri.s iloc. cit.).
Observa 11 ON i 3
■I.IVIUO'FF. — Parai, progr. dans le jeune àgc {in Riiss. arcli. , f. Psvcli.
Bd. (), H. \, i,S'-,S'<S') (I).
Garçon. — Début à ij ans, mort à i f) ans. — Sypliilis paternelle. — Hérédité nerveuse. — Evolution habituelle de la maladie.
G... 17 ans. Garçon, étudiant.
Père : syphilitique.
Mère : ayant été aliénée, actuellement bien p{)rtantc. Syphilis héréditaire certaine. Onanisme.
A 19 ans : le malade présente les signes caractéristiques de la paralysie générale.
Durée de la maladie : 2 ans.
L'observation s'arrête en cet endroit.
Observation 14
UJKIjtlAKOW. — Pachycéphalie et démence paralytique précoce dans un cas de syphilis héréditaire (ni Wjestuic fscicliiatriii neuropatliologii, VII, 2, iSgo) (2).
Garçon. — Début: ig ans. — Mort : 22 ans. — Sypliilis paternelle. — Hérédo-syphilis probable. — Idées de persécution. — Démence. — Autopsie confirmative.
G... If) ans. Garçon.
Père : syphilitique.
Enfant toujours faible.
Développement physique et mental bon. Malformation du front. Coryza et ottorrhée dans l'enfance. Frictions mcrcuriellcs, à la suite de la constatation de la syphilis héréditaire.
A ly ans, excitation, idées confuses de persécution.
Démence paralytique simple. Crises épileptoïdes. Mort.
Durée de la maladie : 4 ans.
Autopsie : Epaississement des os du crâne, surtout dans la région frontale. Ostéophytes. Méninges épaissies, troubles, entièrement soudées à la couche corticale, qui est amincie. Substance nerveuse sanguinolente. Hydrocéphalie interne. Granulations épendymaires.
Au microscope : sclérose intercellulaire, dégénérescence des cellules, atrophie des tubes nerveux.
Observation i 5
CLOUîiTO.\. — Développement gênerai paralysis. {in tlie névroses of
développement iSgi) (3).
Fille. — Début : 14 ans. — Mort : i g ans. — Hérédité nerveuse : aliénation, paralysie générale. — Père syphilitique. — Enfants décimés par l'hérédo-syphilis ^ — Evolution habituelle de la maladie. — Autopsie confirmative.
A. K... ig ans. Fille, .\pprentie plieuse.
Père : 49 ans. Homme singulier, paraît usé. Incapable de travailler, sous
(1) Analys. in allgevieine Zeitsch. f. Psyeh., XL]', BD, 5». 6 Heft, i88() *;ctin Régis, arùhives cliniques de Bordeaux, iSg^.
(2) Analys. in Neurolog. Centralbl. n' 12, iSgo*; \\\ Allgcm. Zeits,fOr PsYch.,^') Heft, iHgi ; in Régis, arch. clin. Bord. iSq-j; in Fournicr, les atïcctinns parasyphilitiques, page '.^?.[ '.
(3) In Edimbourg, mcd. Journ. iSyi, p. 1101; in thèse Saint-Maurice, (Obs. X) *; et in Régis (loco cit.).
pri-tcxte d'un ulcère de jambe. Poitrine délicate. Dit que la consomption (.■') existe dans sa famille. Avoue la syphilis. Oncle paternel mort à 3o ans de paralysie générale.
Mère : 46 ans. Robuste. Sens moral en partie perdu : manque de sentiments pour quelques-uns deses enfants. Cousin du côté paternel de la mère aliéné, puis dément.
Douze grossesses :
1° Garçon, 21 ans, bien portant,
2° Fille, bien portante,
:> Mort hydrocéphale dans l'enfance,
4" Fille bien portante,
5° Fausse couche,
6" La malade,
7° Fausse couche,
8° Fausse couche,
9* Garçon bien portant,
10° Fille bien portante,
11° Aveugle, sourd, épileptique, hydrocepbale. 1 2° Mort de méningite à 8 ans.
Faible à la naissance, se fortifia. Rougeole, scarlatine, coqueluche. A 6 ans, 3 à 4 attaques épileptoïdes. A l'école de 5 à 12 ans : vive, brillante, instruite, travaille. Puis apprentie chez un relieur. Pendant toute cette époque on n'a remarqué aucune modification du caractère.
Vers 14 ou i5 ans: perte subite de connaissance, suiviede prostration pendant deux jours. Deux autres crises de ce genre. (Il ne s'agit pas de syncope, le cœur est normal.) Aussitôt api'ès : de brillante et active, devient triste et posée. Erreurs. Oublis. Affaiblissement mental. Indifférence. Puis parole hésitante. Difficulté de la marche. Tremblement des mains. Faiblesse musculaire. C'est aussitôt après l'accès de perte de connaissance que ces symptômes ont été constatés; aussitôt après, la malade est devenue inapte à faire ses travaux habituels.
(igans.) Enfant de petite taille. Physionomie enfantine. Pèse avec ses vêtements 53 kilogr. Teint pale. Tète tombante. Seins peu développés. Jamais réglée. Dents typiques d"Hutchinson.
Satisfaction calme. Sourire. Faiblesse mentale marquée. Comprend très difficilement. Inattention. Absence de pudeur. Diminution de la m^noire.
Signes physiques très accentués : embarras de la parole. Contraction fibrillàire de la lange et de la face. Parole hésitante, scandée, chevrotce. Répétition des syllabes. Faiblesse, maladresse, incoordination des mains. Mouvements choréïformes. Atrophie des muscles de l'avant-bras. Marche difficile, tremblante, trébuchante. Réflexes rotuliens absents, plantaires exagérés. Pupilles dilatées, inégales. Signes d'Argyl-Robertson. Taches disséminées de choroïdite, constatées par Argyl-Robertson et considérées par lui comme manifestation de la syphilis héréditaire. Nystagmus. Gâtisme.
Troubles circulatoires très variables des extrémités, d'allure très irrégulière. Refroidissement des extrémités. Gangrène, puis érysipèle aux pieds, aux malléoles et au sacrum. Fièvre. Diarrhée. Collapsus. Mort. Durée de la maladie : 4 à 5 ans.
Autopsie : Adhérence delà dure-mère au crâne et à l'arachnoïde. Pie-mère épaisse, résistante. Poids du cerveau : i kilogr. i5 grammes de liquide. Légère atrophie des circonvolutions en avant. Adhérences méningo-encéphaliques très marquées au lobe frontal. Adhérence des deux hémisphères. Dilatation des ventricules. Granulations épendymaires. Epaississement et adhérences des méninges rachidiennes.
Au microscope : prolifération névroglique. Cellules nerveuses dégénérées Atrophie des prolongements. Altération du- noyau. Dans la moelle, intégrité
clos cura..ns. Alicraii..,, des cellules du canal de 1 ependymc. Un framnenl de muscle gastrocnémicn j-résente une altération des libres musculaires, de la pruliferatit'U conjunctive.
OlJSKRVATlON 16
CT.OI'«TO.\. — A case of gênerai paralysis at tlie âge of sixteen (/« The uciiros es of dcvelapp. \S()i,p. y 4] (1).
_ Fille. - Début, 7 5 aus. - Mort, jj ans il 2. - Syphilis paternel k: - Heredo-syphilis. — Hérédité nerveuse. — Démence progressive. - Idées de ifrandeur.-— Gangrène du pied. — Mort. — Autopsie confirmative.
.1. F... 16 ans. Fille. Servante.
Père : 45 ans. Syphilitique. Pas de névrose dans la famille. Mère : morte en couches, atteinte peu après la naissance de la malade, d'abord de névralgie très intense, puis de trouble mental avec idées délirantes! Pas de névrose dans sa famille.
Huit grossesses :
1° Fille, 21 ans, mariée, bien portante, 2° Mort-né, 3° La malade, 4% 5°, 6° Mort-nés,
7" Fille, très petite, intelligente, bien portante, 8° Mort-né.
Pendant le jeune âge, forte et bien portante, gaie. Alla à l'école, était intelligente, travaillait bien. Puis elle fut servante et ensuite apprentie chez un compositeur.
A i5 ans: violente atteinte d'eczéma à la tète. Puis obtusion, amnésie, indolence progressive. Faisait mal les choses les plus simples. Lui demandaiton d'apporter un seau d'eau, elle apportait le seau sans eau. Accusait sa jeune sœur d'avoir pris son argent, s'imaginait qu'elle ne pouvait avaler, que ses dents étaient tombées. Hallucinations de la vue. Irritation, colère. Emportement et cris à propos d'une idée illusoire. Malpropreté. Fut considérée comme folle.
A 18 ans : taille petite. Physionomie enfantine. Pèse avec ses vêtements : 5o kilogr.* Seins rudimentaires. Visage d'un enfant. Expression vague, sotte, triste. Corps frêle. Mains Huettes, froides, cyanosées. Lobules des oreilles petits. Dents cariées, à émail mince, sillonnées (Hutchinson). Pas réglée.
Affaiblissement des facultés mentales. Manque d'initiative. Lenteur de la pensée et des mouvements. Répond mal aux questions, ne comprend pas. Perte de la mémoire. Quelques idées de grandeur (se croit apparentée à la reine et connaît l'inspecteur). Ni pudeur, ni modestie.
Aft'aiblissement de la force musculaire. Maladresse. Flaccidité des muscles. Traîne les pieds sur le sol. La parole n'est pas embarrassée, mais glissée, indistincte, avec tremblement des muscles de la face et des paupières. Tremblement de la langue. Tremblement dans les membres. Diminution de la sensibilité. Exagération du réflexe rotulien. Pupilles dilatées, inégales, irrégulières.
Elle entre dans une période de stupeur mélancolique, avec accès de grande violence. Dit que « son père a enfoncé une cruche dans sa poitrine ». Alimentation artificielle, car la malade refuse la nourriture.
Amélioration au bout d'un mois. Rit, est distraite.
Progression des symptômes. Douceur mélancolique. .Vugmentation de la
[i) In thèse Saint-Maurice {phs. W) * ; in thèse Henri (obs. l.X) ; et in Régis (loco cit.).
Mort par cmaciation.
nnrpp de la maladie : 2 ans 1/2. , , .
0% . ( ). Epaississement ie la dure-mère. Congestion des vaisseaux Hén IrS e r cente sur rhémisphère gauche. Fausse membrane doublant la du e mô^^^^^^ du cerveau: 990 grammes. Liquide céphalo-rachidien abon-
dant rophie des circonvolutions, surtout dans la région frontale. Lac escence d mén n'es, adhérences à la substance corticale. Adhérences entre les deux fémilph"^^ la coupe, substance grise pâle, molle, atroph.ee. Granulations
An'icro^cope : ProHfération névroglique. Dégénérescence granuleuse des cellules nerveuses. Dégénérescence du noyau. Augmentation du nombre des noyaux adventices des vaisseaux.
Ces altérations sont surtout marquées dans les régions frontales.^ ^ Utérus et ovaires non développés.
Observations 17, 18, 19, 20
Chez 4 frères et sœurs.
0O.11E\. — Line EigenthCimliche bei drei Geschwistern auftretende typischc Krankheit unter der Form einer progressiven Dementia, etc. (in Arch f. Psychiatrie, iSgi, Heft 2, p. igi) (2) *.
Quatre frères et sœurs atteints de la même maladie. — Autopsie confirmative dans trois cas.
20 ans, 12 ans, 20 ans.
Père et mère : nient la syphilis. 12 grossesses : 1° Avortement ; 2° L'un des malades; 3° Mort à I an 1/2, atrepsique ; 4° Vivant ; 5* L'un des malades ; 6° L'un des malades ; 7° L'un des malades ; 8° Mort à 2 semaines, atrepsique ;
g" Mort dans la première semaine par dépérissement ; 10" Id. ; II" Id. ; 12° Vivant.
^Début : 20 ans, 12 ans, 20 ans.
Dans les trois cas, vertiges, lourdeur de tête, fatigue générale, perte de l'appétit. Puis diminution de l'intelligence, surtout de la mémoire. Marche incertaine, chancelante, celle d'un homme ivre. Douleurs osseuses vagues dans les jambes. Petit à petit, les phénomènes s'accentuent, la parole devient traînante, puis embarrassée. Dans les trois cas, troubles gastriques avec vomissements. Paresse pupillaire. Diminution de la sensibilité générale. Période de démence : contracture, sialorrhée, dysphagie, gâtisme. Mort après une durée de 3, 6, 7 ans.
Autopsie : Dans les trois cas, épaississement de la paroi crânienne et de la dure-mère. Adhérences de la pie-mère à l'écorce cérébrale, surtout dans la
(1) L'observation a été complétée et l'autopsie publiée par Middlemass, in journal of mental sciences 1894.
(2) In thèse Dcngler, Nancy, 1893 * ; et in Strcilbcrger (lac. cit.)
région frontale. Taches laiteuses dans les vaisseaux de la base. Foie : aspect de la cirrhose hypertrophique ; au microscope, on constate que le parenchyme est sillonné de tractus conjonctifs en abondance.
[D'après l'auteur (Lettre personnelle au Dengler, 26 janv. i8<j3), la même maladie se serait déclarée (en i8(j3) chez un quatrième membre de la famille, une fille de 18 ans. Mêmes symptômes : lourdeur de tète, vertiges, faiblesse générale, douleurs ditt'uses, vagues, surtout dans les jambes, etc.J
Observation 2
IIAf^IjKT. — Leçon clinique inédite, 1891. Résumée d'après communication personnelle de l'auteur à M. Régis {in Ardu clin. Bordeaux, /tSVyj) (i) *.
Garçon. — Mort à ig ans 1/2. — Syphilis héréditaire. — Démence progressive. — Idées délirantes. — Symptômes caractéristiques.
G... 19 ans. Garçon. • S'il faut en croire Charcot (2), ce malade présentait de l'hérédité nerveuse.
Stigmates de la syphilis héréditaire : os du nez écrasés à la base, dents mai conformées, les unes naines, les autres à bord irrégulier. Tibias fortement incurvés.
Démence paralytique avec idées délirantes de grandeur (se croit colonel, possède un grand nombre d'actions de chemins de fer, etc.) Ce délire disparaît très vite, et le malade tombe dans un état de démence rapide et très accusé. Dès le début, inégalité des pupilles, trouble de la parole, tremblement des mains, difficulté de la marche. Mort.
Autopsie : Lésions caractéristiques de la paralysie générale.
Observation 22
J.-.II. CIIARC'OT et DUTIL. — Sur un cas de paralysie générale progressive à début précoce (paralysie générale juvénile), {in Mercredi médical, iSg2, 71° 6) (3) *.
Garçon. — Début à 14 ans. — Hérédité nerveuse. — Signes somatiques bien caractérisés. — Démence simple sans conceptions délirantes. — Epilepsic sensitive.
G... 16 ans. Garçon. Commis.
Père : Alcoolique, aurait eu un accès de délire alcoolique quelque temps avant la naissance. Pas de syphilis. Son père (grand-père de l'enfant) mort hémiplégique à 52 ans. Sa mère (grand'mère de l'enfant) morte à 6() amm, après avoir été paralysée des quatre membres (?) pendant 1 1 mois. Un cousin (de l'enfant) sujet à des « dérangements de cerveau ».
Mère : Pas nerveuse. Morte à 49 ans d'une tiuxion de poitrine.
18 enfants : 14 garçons et 4 filles. Tous venus à terme. i3 sont morts en bas âge. 3 sont viVants : le malade et deux frères (25 ans, 3o ans) bien portants.
Pendant le jeune âge, gai, vif. Bonne mémoire, studieux, docile. 9 mois avant la maladie, « certificat d'études «. Puis apprenti chez un marchand de cravates.
(1) In thèse Saint-Maurice (obs. Xll.)
(2) In Ardu de neurologie, mars 1892. ^ . , yi,.„.
(3) /H Ardu neurolog., 1892, n° G; m thèse Samt-Mciuncc (obs. XI), et m
Régis {loc. cit.).
A ràge de 143115, son patron écrit au père « qu'il était incapabjc de taire du commerce, que son intélligence baissait, qu'à certains jours il était comme abruti, qu'enfin il écrivait très mal et ne pouvait plus tenir la comptabilité w. 11 fut mis aux courses : parfois s'égarait dans la rue, rentrait en retard sans pouvoir donner d'explication.
Puis caractère taciturne, propos bizarres, sans intérêt. Phrases inachevées. « Quand il était fatigué, il tremblait des mains. »
4 mois après le début : ictus à la suite duquel, pendant une demijournée, affaiblissement du membre supérieur droit et trouble de la parole.
A 16 ans : parait plus jeune que son âge. Marques de la puberté peu apparentes. Air hébété, gauche. Affaiblissement intellectuel. Apathie. Tristesse. Passe son temps à copier incorrectement des livres d'histoire. Affaiblissement de la mémoire. Qualités affectives à peu près anéanties.
Tremblement de la langue et des lèvres avec secousses fibrillaires. Embarras de la parole. Omission de mots. Chevauchement des mots. Tremblement menu, vibratoire des mains. Ecriture caractéristique. Inégalité pupillaire. Signe d'Argyl-Robertson. Fourmillements, parfois sous forme d'épilepsie sensitive. Incontinence d'urine. Céphalée. Exagération des réflexes.
L'observation s'arrête en cet endroit.
Observation 2 3
IlUFLiEll. — Progressive Paralyse bei einem 21 jahrigen Mœdchen nach vorhergegangenem syphilitischen Infecktionem Deutsch. Zcitscli.
f. Nerven-Heilkiinde, t. II, /Â'92, p. 4jS^ [i).
Fille. — Syphilis acquise à 6 ans. — Début à 20 ans. — Démence. — Mégalomanie.
Fille. 21 ans.
Contaminée à l'âge de 6 ans par le baiser d'une personne syphilitique. Chancre labial. Traitement spécifique.
Vers l'âge de 20 ans, changement du caractère : Devient distraite et, à chaque mstant, perd la mémoire, commet toute espèce d'actes déraisonnables par exemple prépare le café avec du sable et du savon. Vertiges, troubles de la marche, embarras de la parole. Inégalité pupillaire. Tremblement fibrilla.re des muscles de la langue, trémulation de la face. Embarras de la parole Tremblement et maladresse des mains. Incoordination des mouvements Exagération du réflexe patellaire. Idées absurdes de richesse et de grandeur • beaux îitrer"' ""'""^ ^''''^'^^ '''' niagnifiques,^a les plus
I/observation s'arrête en cet endroit.
Observation 24
M. taon. - General paralysis in a boy [in Bvitsch médicinal Journal
iSg-j, ij Dec.) (2). •
prog^^e^^.""'" - - I^émence
Garçon. (?)..
Père : mort paralytique général après son fils.
Mère : aliciiée, prcscntani des troubles de la parole (naral eciicr probable).
L'enfant était bien portant, intelligent.
Symptômes : Début par chorée (>). Migraine. Démence progressive, sans ulees délirantes. Tremblement des lèvres et de la langue. Trouble de la marche.
L'observation s'arrête en cet endroit.
Observation 2 5
WIGIilCMWOUTII . — General paralysis occuring about the pcriod of puberty (iu Journal of mental Science, Juillet iHi)3) (i).
Fille. — Début, I r ans ; mort, i 6 ans, — Traumatisme. — Symptômes caractéristiques. — Autopsie confirmative.
M. E. N... i5 ans. Fille.
Père et mère sobres, pas nerveux, pas d'antécédents dans leur famille. On ne trouve pas de syphilis.
i.T grossesses : 2 avortements à 5 mois ; 2 morts-nés, l'un à 8 mois, l'autre à terme ; 2 autres moururent au bout de deux et cinq semaines ; 4 autres, plus âgés, succombèrent à des affections différentes ; 3 vivants, dont la malade.
Jusqu'à II ans était intelligente, allait à l'école. A 11 ans tomba dans la rue en courant, se heurta violemment la tête contre une pierre et resta 2 heures sans connaissance. Quelques jours après, céphalée ; quelques mois après, faiblesse dans les jambes.
A 12 ans : esprit lourd, affaiblissement de la mémoire et de l'intelligence. A i5 ans : intelligence très affaiblie ; répond à toutes les questions : « Je ne sais pas. » Incapable de se conduire. Gâtisme. Agitation. Pas réglée ; signes de la puberté peu marqués. Pupilles dilatées, réagissent. Démence progressive. Abolition de la mémoire. Tremblement fibriUaire de la langue et des lèvres. Troubles de la parole caractéristiques. Maigreur considérable. Escarres, Mort dans le marasme.
Durée de la maladie : 4 ans.
Autopsie : Hémisphère droit : 348 gr. ; hémisphère gauche : 248 gr. Arachnoïde épaissie, œdémateuse. Adhérence des membranes à la surface des circonvolutions. Dilatation des ventricules. Granulations épendymaires. Atrophie et ramollissement de la substance corticale.
Autres organes normaux.
Observation 26 .
AV1C;L.K^<\%'0RT«. — {Loc. cit.)
Fille. — Début, 1 1 ans ; mort, i q ans. — Traumatisme. — Démence progressive. — Attaques épileptiformes. — Autopsie confirmative.
G. K... i.T ans. Fille.
Père : grand buveur.
Mère : morte à 39 ans, phtisique.
(1) in thèse Henri ; in Rcv. neurolog., 189?, p. 2.|o *
Sept entants :
i" tille, 24 ans ;
2°, 3°, 4° morts en bas ûge de convulsions ;
5° la malade ;
6° garçon, i3 ans ;
7° garçon, 12 ans.
La malade était intelligente, allait à l'école. A 11 ans, chute sur la tète dans un escalier, contusion, fut soignée dans un hôpital pendant deux mois.
Rentra vivre avec son père, sa mère étant morte. Fut abandonnée à ellemême, ne comptant que sur les voisins pour vivre. Maigreur, dépérissement, faiblesse. 6 mois avant son admission, vers 14 ans : diminution de l'intelligence, de la mémoire, évanouissements.
Bien constimée. Seins petits. Aucun signe de puberté. Pas réglée. Inertie, indifférente, incapable de se conduire elle-même, ne prend ses repas que si on l'alimente. Embarras de la parole. Affaiblissement musculaire, marche chancelante. Pupilles normales. Réflexes exagérés. Tremblement de, la langue. Troubles de la parole.
A 16 ans, plusieurs attaques épileptiformes. Garde le lit. Démence progressive. Pupilles dilatées, paresseuses. Contracture. Répète des syllabes à voix basse et automatiquement. Grincement de dents. Emaciation . Escarres. Mort.
Durée de la maladie : 5 ans.
Autopsie : Adhérences. Fausse membrane épaisse, vasculaire à la surface du cerveau. Abondance de liquide autour du cerveau. Encéphale, 720 grammes. Arachnoïde opaque, œdémateuse. La décortication ne happe pas la substance grise, mais de petits lambeaux de la pie-mère restent adhérents. Atrophie extrême des circouvolutions, surtout dans la région frontale et à gauche. Couleur rouge des circonvolutions. Dilatation ventriculaire. Granulations épendymaires. Corps striés, couches optiques, corps calleux, atrophiés, durs.
Examen hi.<;tologique : altération des cellules de l'écorce, prolifération névroglique. Epaississement des vaisseaux. Altération des méninges de la moelle. Sclérose des cordons postérieurs et latéraux. Nerfs périphériques normaux. Poumon : vieux tubercules cicatrisés. Induration pneumonique de l'un des sommets.
Observation 27
IVIGLE^tWORTH. — (Loc. cit.)
Garçon. — Début, i S ans ; mort, -joans.— Traumatisme. — Démence progressive. — Autopsie conformative.
John M...-C... 19 ans. Garçon, Père : buveur.
Le malade a été à l'école, mais était faible d'esprit.
A 18 ans, chute sur la tête. Demeura quatre jours sans connaissance, présentant par moments des convulsions. Depuis, l'intelligence est restée atteinte.
Démence avancée. Aucune réponse raisonnable. Etranger à ce qu'on lui dit. Bruyant, criard, jaseur, débitant un jargon incohérent. Malpropreté. Mort à 20 ans.
Durée de la maladie : 2 ans.
Autopsie : Lésions caractéristiques. Poids : i kg. i85. Arachnoïde dense opaque, œdematiee. Pie-mère congestionnée. En enlevant les membranes, on provoque des ulcérations à la surface des circonvolutions. Circonvolutions atrophiées. Granulations épendymaires.
Observation 28
WlCil.ESiWOlITII. — {Loc. cit.)
Fille. — Début, iS mis ; mort, ans. — Evolution habituelle de la maladie. — Autopsie conjivmative.
Alice S... 20 ans. Fille de brasserie.
A été abandonnée par son amant ; depuis, court les rues. Il y a 2 ans a accouché, et, à ce moment, a eu un accès de manie. Début : 18 ans.
La malade est à la dernière période de la maladie. Engourdissement. Malpropreté. Hébétude. Pousse des cris par intervalles. Marche et station debout impossibles. Mort à 20 ans.
Durée de la maladie : 2 ans.
Autopsie : Lésions de la paralysie générale. Opacité de l'ar^ichnoïde. Injection de la pie-mère. On ne peut, en aucun point, enlever la pie-mère sans arracher la substance corticale. Granulations épendymaires. Poids : 1070 gr.
Observation 2C)
YVKiiliG^WOUTlI. — (Loc. cit.)
Garçon. — Alcoolisme du père et de la mère. — Evolution habituelle de la maladie. — Mort à i5 ans. — Autopsie confirmative.
16 ans. Garçon.
Père et mère : se livrant à toutes sortes d'excès. Alcooliques. Enfant vivant dans des conditions misérables.
La durée de la maladie n'est pas connue, mais « le sujet était dans un état de démence très avancé un an avant sa mort ».
Tableau de la paralysie générale progressive, avec complet engourdissement, grande émaciation et contractures. — Mort à i 5 ans.
Durée de la maladie : (?).
Autopsie ; Cerveau, 912 gr. Epaississement et opacité considérable des membranes. Adhérences aux circonvolutions, qui sont happées, quand on enlève les membranes. Atrophie considérable de la substance cérébrale.
Observation 3o
IIRISTO'tl'K. — A case of gênerai paralysis of the insane at the time of puberty {in Britisch med. Journ: iHg3, i3 nov.) (i).
Garçon. — Début : 10 ans i j 2. — Traumatisme. — Démence progressive.
Garçon. i3 ans.
Bien développé. Intelligent.
Vers 8 ans, traumatisme à l'occiput.
A 10 ans 1/2 : Affaiblissement intellectuel; 14 mois après, attaque apoplectique, hémiplégie gauche.
A i3 ans : faiblesse intellectuelle. Démence progressive rapide. Excitation (rire, pleurs). Plusieurs attaques, suivies de parésie. Inégalité pupillaire ; elles sont paresseuses. Tremblement de la langue. Exagération des réHexes. Pas de phénomène du pied. Amaigrissement.
l'observation s'arrête à cet endroit.
(i) In Alzhciu.er (loc. cit.), page 546 *.
Observation 3i
WESTPlIAIi. — Eiii Fall von progressive* Paralyse bci eincm i5 juhrigen Madchen mit anatomischcm Befund i^in Charité annalen, Jahrgang j tt , i8<)i .(i).
}.-illc. —Début, 12 ans; mort, /5 ans i / 2. — Hérédité nerveuse : paralysie générale de la mère. — Syphilis héréditaire ou acquise. — Amaurose. — Démence. — Idées délirantes. — Hallucinations. — Autopsie confirmative.
Anna G..., i3 ans. Fille.
Père : mort assassiné.
IVIère : deux ans après la mort de sa fille devient paralytique générale. Un oncle et une tante (de la malade) présentent une grande faiblesse d'esprit. Une sœur, plus âgée, nerveuse.
A 2 ans et à 12 ans, éruptions sur tout le corps de taches ayant la forme d'un piqueté rouge, sans fièvre. Chaque fois les deux éruptions ont guéri par des onctions d'huile.
De 8 à 12 ans, fut employée plusieurs fois dans un cirque. Pendant ce temps s"accusa aupjss de sa mère d'avoir eu des rapports sexuels avec un clown et d'avoir contracté la syphilis.
A l'âge de 12 ans, douleurs aiguës dans les jambes.
A l'âge de i3 ans, affaiblissement de la vue. Elle fut traitée pendant quelques mois, la vue s'améliora.
Nouvelles douleurs dans les jambes, troubles de la marche. Inquiétude, peur des voleurs. Prétend qu'elle a péché et que Dieu veut la punir.
Enfant bien conformée. Pas réglée. Pupilles dilatées, inégales, ne réagissant pas à la lumière. Amaurose. Parole non embarrassée pour les mots ordinaires, mais difficulté pour articuler le mot Artillerie.
Idées hypocondriaques, délirantes. Aveux réitérés du coït et de la contamination. Elle dit qu'elle « a la maladie des yeux égyptienne et c'est la peine due à se^ péchés ». « Tous les chevaux du cirque deviendront aveugles )>, ditelle. On veut l'assassiner. La voix de Dieu lui dit ; « Tes parents seront aveugles parce que tu as péché. » Augmentation progressive des symptômes. Hallucinations plus fréquentes. Attaque épileptiforme. Mort dans le coma. Après la mort, température rectale : 42°.
Durée de la maladie : ? ans 1/2.
Autopsie : Epaississement de l'arachno'i'de, de la pie-mère. Granulations épendy maires. Hydrocéphalie.
Ob.servation 32
LiC4>ilt.\I.\. — Paralysie générale chez l'adolescent [in Ann. de la Policlin.
de Paris, iSqJ^ (2).
Garçon. - Début, 16 ans 1/2; mort, i S ans i /2. - Hérédité nerveuse. - Heredo-syphilis probable. - Démence progressive. - Autopsie confirmative. I-.., 17 ans. Garçon.
Côté paternel : bisa'ieule déséquilibrée, jalouse, violente. Grand-père violent, ong.nal, mort subitement à 5o ans. Grand'tante, morte à 7 ans. déjà menstruee. On dit qu'elle « prévoyait l'avenir >.. Grand'mère bien portante a
(1) In Thèse Henri {Ohs. VI).*
(2) In Thèse Saint-Maurice 'Obs. X'Vll).*
JO
eu des frères et sœu:s aliénés, hystériques, alcooliques. Oncle, mal équilibre colère, timoré. Père névropathe. '
Côte maternel : grand-père violant, alcoolique, nomade, mal équilibré. Tante, hystéro-épilcptique. Mèrg, émotive, strabique.
Parmi les frères et sœurs, une fille a eu alternativement des accès de rires et de pleurs; d'autres sont morts, en bas âge de convulsions ; un garçon de 14 ans est, dit-on, démesurément intelligent. Le dernier est notre malade.
Né à terme, avait 2 dents. A G semaines, hydrocèle. A G mois, atrepsic, arrêt de développement temporaire.
II y a 2 ans, changement du caractère : jalousie, colères très violentes, entêtement morbide. Est devenu froid, cruel. Paresse. Onanisme, émotif, superstitieux. Cauchemars.
Vers 16 ans 1/2, arrêt de l'intelligence, diminution de la mémoire. Engourdissements dans le bras gauche. Amaurose transitoire. Accès vertigineux. Paralysie passagère de la langue. Congestion de la face. Céphalée. Secousses dans les membres.
17 ans, enfant normalement développé. Asymétrie cranio-faciale. Dents ; indices d'une dystrophie spéciale (Hutchinson). Sait lire, écrire.
Au bout de 5 mois, hémiplégie gruche. Embarras de la parole. Obtusion de l'intelligence. Automatisme. Plusieurs accès subintrants d'hémiplégie. Inégalité pupillaire. Déviation de la langue à droite. Albuminurie. Vomissements. Démarche chancelante. Exagération des réflexes. Démence progressive. Atîaiblissement musculaire. Quelques hallucinations. Nouveaux ictus. Embarras de la parole. Tremblements fébrillaires de la langue et delà face. Pendant les 10 derniers jours, température : 38°, 39°, 40". Prostration, somnolence. Diarrhée. Albuminurie intense. Attaque épileptiforme. Mort.
Durée de la maladie : 2 ans 1/2.
Autopsie : Congestion des méninges. Sufl'usions sanguines à droite, au niveau de la 3° frontale. Anfractuosités comblées dans bien des points par une substance séro-gélatineuse jaunâtre. Pas d'atrophie des circonvolutions. Foyer de ramollissement en arrière du pli courbe à gauche. Méninges épaissies, adhérences légères.
Poids du cerveau : i.oo5 gi\
Observation 33
I^AIKI. — Symptomenbild Dementia paralytica im Pubertàts-Alter {in Berliner Gessellschaft f. Psychiatrie iind Nervenkranklieitcn, V, •j r mai i8g4) {i).*
fille. Début, j 2 a>is. — Symptômes caractéristiques de la maladie.
Fille, i5 ans. Aucune hérédité nerveuse.
Dans la première année, éruption bucco-auriculaire et fréquentes adénites.
Développement physique et intellectuel normal. Pas encore réglée. Syphilis héréditaire probable.
A l'â'^e de 12 ans, est devenue oublieuse, irritable, émotionnablc, apa, thique. Ne fait plus de progrès à l'école, où elle a souvent des maux de tête et des syncopes. Accès de colère. Deux accès d'aphasie transitoire, pendant une demi-heure, sans perte de connaissance, ni autre paralysie. De ces attaques, il reste de la difficulté de mouvoir la langue et du nasonnemenl.
A i5 ans, faiblesse intellectuelle. Troubles caractéristiques de la parole,
(1) In Ncurolog. Centralbl., i8.)4, nov. 11 ; in Milnch. mcd. Woch., 1894, XLl, pages G17 à Gif); et in Revue Ncunxlogiquc, i8().->, page 114.
Immobilité rctlcxc des pupilles, qui convcrgcut normalcmc.U. Lcnlurc ircinbluttcc avec oublis* des lettres et des mots, intercalation de lettres mutiles, etc Lecture assez bien conservée, avec parfois omission de mots. Aucune paralysie Démarche un peu titubante, sans ataxie. Exagération des réflexes rotuliens. Gonflement des ganglions de la nuque. Pas de dents d'Hutchinson. Traitement antisyphilitique inefficace.
L'observation s'arrête en cet endroit.
Observation 84
€il.IDDK.\[. — Zur Aetiologie und Symptomatologic dcr Progressivcu Paralyse, mit besonders Berûcksichtigung des Traumas und der im jugendlichen Alter vorkommenden FasUe von Paralysie {in Archiv. f. Psychiatrie, i8ci4, t. 26, p. 4'jo) (I).*
Garçon. — Début, 14 ans; mort, i S ans i /::. — Hérédité nerveuse. — Traumatisme. — Début par attaque apoplecti/orme. — Autopsie conjirmative.
W... Paul, 19 ans. Garçon.
Père : vit depuis de longues années séparé de sa femme^ à cause de sa légèreté, dit-on. On oe sait s'il a eu la syphilis.
Mère : une tante (du malade, côté maternel) est dans un asile. Un grandoncle (idem) a l'esprit dérangé.
Le malade est l'aîné de 5 enfants.
Né aveugle et présentant sur le corps une éruption qui dura 8 semaines. Diphtérie. A l'école, inintelligent, a toujours passé pour sot. A i3 ans, apprît le métier de jardinier, mais « faisait tout de travers ».
A l'âge de 14 ans, ayant été poussé par un camarade, il tomba dans un escalier et se fit une grosse bosse à la tempe gauche. Pas de perte de connaissance. C'est alors qu'on remarqua pour la première fois de l'ataxic de l'écriture.
A i5 ans, attaque apoplectique, hémiplégie droite. Troubles de la parole, de l'écriture, de l'intelligence. Démence progressive.
19 ans. Moyennement développé. Apathie. Troubles très caractéristiques de la parole. Inégalité pupillaire. Atrophie des nerfs optiques. Ne peut tirer la langue. Exagération des réflexes (ph. du genou). Troubles de la marche. Gâtisme. Mort.
Durée de la maladie : 5 ans 1/2.
Autopsie : Sur le crâne, pas de traces du traumatisme. Adhérences de la dure-mère au crâne. Cerveau ferme. Méninges épaissies. Adhérences de la picmère à la substance cérébrale.
Observation 35
C}UODEl\. — (Z.OC. cit.)
Garçon. — Début, 20 ans ; mort, 22 ans. — Père : paralytique général. — Traumatisme. Autopsie conjirmative.
B... Karl. 21 ans.
Père : mort paralytique général. Pas d'autres antécédents morbides.
Le malade, étant jeune, était intelligent, bien portant, un peu plus faible
^(i) In Revue Neurologique, .S.p, p. 216; et in Revue Ilayem, t. XLN'I,
que SCS frères et sœurs. Nie la syphilis. Pas de signes. A uj ans, ciilrc dans aine fabrique de cigarettes.
A 20 ans, chute sur la lètc dans un escalier, g mois après, son patron écrit qu'il ne fait plus bien son travail, est maladroit, fait tout de travers, a des idées hypochondriaqucs. Une nuit, sans prévenir, il rentre chez sa mère, la parole embarrassée, se plaignant de céphalée. Changement de caractère.Trcinblcnicnt généralisé. Trouble de la marche. Anxiété. Inégalité pupillaire. Troubles de la parole. Tremblement de la langue. Exagération du réHcxe du genou. Tremblement épileptoïde du pied. Démence. Périodes d'agitation et de dépression. Mort.
Durée de la maladie : 2 ans.
Pas d'autopsie.
Observation 3G
«LJ»DErV (Loc. cit.).
Garçon. — Début: ij aus. — Père ataxiqiie. — Hérédo-sypitilis très probable. — Traumatismes. — Symptômes caractéristiques.
R... Paul. 17 ans. Garçon.
Père : employé de bureau. Souffre de douleurs fulgurantes dans les jambes. Myosis. Les pupilles sont inégales, ne réagissant pas à la lumière. Nie la syphilis. Pas d'hérédité nerveuse.
10 enfants. Le malade est le sixième. 2 sont vivants. 5 sont morts à l'âge de 1 mois, de convulsions. Les deux derniers venus à terme, mort-nés.
Dans le jeune âge, était bien portant, intelligent.
A iGans: reçoit sur la tète une poulie de 2 kilog. 1/2. Pas de perte de connaissance. Reste 3 semaines malade. Peut reprendre son travail.
A 16 ans 1/2, en faisant de la gymnastique, reçoit un coup sur le front. Pas de perte de connaissance. Blessure qui dura longtemps.
A 17 ans, un jour, voulant se lever d'un banc, ses jambes fléchissent. Quelques mois après, faiblesse subite dans les jambes, hémiplégie gauche, aphasie temporaire. Puis faiblesse de l'intelligence.
(17 ans). Jeune homme bien développé. Cicatrice au front. Reste au lit, parle peu, lentement. Parole caractéristique. Diminution de la mémoire. Céphalée frontale. Monoplégie gauche. Inégalité pupillaire. Tremblement de la langue, des mu«cles de la face. Tremblement des mains.
Diminution de la force musculaire. Exagération des réflexes. Marche pénible. Reste difficilement debout les yeux fermés.
Démence simple. Pleure. Son maintien est celui d'un enfant. L'observation s'arrête en cet endroit.
Observation 3 7
IllitDLiEllA^lS. — Développemental général paralysis (in journal of mental science, janvier jSg4) (i).
Pille. — Début: 14 ans, Mort: -j i ans. — Symptômes caractéristiques. — Autopsie confirmative.
Margarct C..., 17 ans. Fille.
Pas de renseignements sur la famille.
L'art'ection a débuté à 14 ou i5 ans.
Enfant mal développé, taille au-dessus de la moyenne de son agc. Sourit
(i) In thèse Henri (Obs. VIII), et /» thèse Saint-Maurice (Obs. XIX)*.
stupidement. Exaltation douce. Dit qu' « elle se sent belle ». Atlaiblissemcnt de la mémoire. Pas de troubles délirants. Pas de symptômes moteurs. Apathie. Lenteur des mouvements. Occasionnellement querelleuse et sujette à des accès de rage ou de légère excitation.
A Fâgc de i8 ans, légère rémission de 3 mois.
Puis affaiblissement physique et mental progressif. Ne peut se tenir debout. Parésie du côté droit. Difficulté de la déglutition. Tremblement des lèvres et des mains. Parle peu; quand elle le fait, voix monotone et tremblante. Son esprit est une table rase. Pneumonie. Mort.
En l'absence de renseignements sur le mode du début, le diagnostic n"a pas été posé et l'on a été surpris à l'autopsie de rencontrer les lésions de la paralysie générale.
Durée de la maladie, 4 à 5 ans.
Autopsie. — Epaississement des os du crâne. Adhérence de la dure mère. Cerveau petit. Poids : 940 grammes. Epaississement, état laiteux des méninges. Adhérence à la substance corticale. Circonvolutions atrophiées, surtout daqs la région frontale. Les deux hémisphères très adhérents l'un à l'autre. A la coupe : aniincissement.de la substance grise, confusion des différentes couches, distinctes à l'état normal. Granulations épendymaires.
Au microscope: infiltration de la pie-mère par des petites cellules et des granulations pigmentaires. Prolifération névroglique (cellules araignées et petites cellules rondes). Grand nombre de noyaux et amas pigmentaires dans la gaine adventice des vaisseaux. Transformation granuleuse et pigmentaire des cellules nerveuses. Toutes ces altérations sont plus marquées dans les régions frontales.
Utérus et ovaire non développés, ayant gardé leurs caractères infantiles. Rien dé notable dans les autres organes.
^ Observation 38
lllUUL.CSIitli!S. — {Luc. cit.)
Fille. — Début, 14 ans; mort, iS ans. — Traumatisme. — Sypliilis probable. — Démence progressive. — Autopsie confirmative.
Majory C..., iS ans. Fille. Servante.
Père : nie la syphilis, très alcoolique.
7 enfants. Les deux aînés bien portants. La malade est le lî". Le 4* est mort-né. Le 5" bien portant. Les 6- et 7" sont jumeaux : l'un des deux est mort peu après la naissance, de convulsions.
A 4 ans, chute sur la tète, violente. Perte de connaissance, écoulement de sang par l'oreille droite. Trois jours après la chute, elle devint subitement aphasique et eut du tremblement au côté droit de l'a face. Suppuration opiniâtre de l'oreille. Bonne santé pendant 3 ans, puis affaiblissement intellectuel graduel. Ne put garder sa place de servante parce qu'elle oubliait tout ne faisait aucun travail convenable. Dans la rue, ramassait et mangeait de petits morceaux de pain et de viande. Chute avec perte de connaissance, due à une attaque congestive probable et qui fut suivie de déviation de la face à gauche. Idées délirantes : se croit mère d'une nombreuse famille, se méfie de ses parents.
A i<S ans : Faiblesse mentale. Cause peu. Comprend à peine quand on lui parle. Aflaibhssement delà mémoire surtout pour les faits récents. Dépression mentale. Tremblement de la langue et des lèvres. Parole embarrassée. Pupilles
;i) In thèse Henri ^obs. X); et in thèse Saint-Maurice (obs. X.X)*.
inégales, rcasissanl peu à la lu.nierc. Réllexcs exagérés. Airaiblisscment musculaire. Marche uicertaine.
N'a jamais été réglée.
Pas de signes de syphilis, Cependant : dents suspectes et léger épaississement des tibias.
Dépérissement rapide, consomption, mort.
Durée de la maladie: (?), Mort 'i mois après l'entrée.
Autopsie : Épaississcment des os du crâne. Epaississement de la duremère. Poids de l-enccphalc 1170 gr. Arachnoïde opalescente, indurée. Adhérence de la pie-mèrc dans les régions frontales. Atrophie des circonvolutions. Ramollissement au niveau de la 2° et 3° temporo-splénoïdale gauche. Granulations épendymaires. Ganglions de la base d'aspect marbré.
Au microscope : Sclérose des couches superficielles, prolifération névroghquc, surtout dans les couches profondes. Infiltration embryonnaire de la gaine des vaisseaux. Dégénérescence granuleuse des cellules nerveuses. Altération du noyau.
Utérus et ovaire infantiles.
Observation Sq
MIUOLiClI^^*^. — (Loc. cit.) (i).
Fille. — Début, i5 ans ; mort, 20 ans ij-i. — Hérédo-syphilis. — Démence progressive. — Autopsie confirmative.
Martha G..., 20 ans. Fille.
La plus jeune d'une famille de 8 enfants. Les 2° et 3° mort-nés à 7 mois. Le 4° né avec une difformité spinale. Le 5° était un -enfant de 7 mois et vécut 2 jours. Les trois autres vivants, en bonne santé.
Enfant bien développée. Intelligence normale. Thorax déformé, d'apparence rachitique. Dents mal formées, syphilitiques. Traces d'anciennes ulcératicftis aux commissures labiales.
A i5 ans, sans cause, arrêt de développement, dépérissement. Parole» lourde et lente. Lourdeur et diminution de l'intelligence.
Accroissement lent et graduel des symptômes mentaux et moteurs. Aspect nerveux, terrifié. Très émotive. Riant et pleurant pour des causes insignifiantes. Altération de la mémoire.
Marche incertaine. Langue et lèvres animées de tremblement. Embarras de la parole. Pupilles inégales, dilatées, réagissant peu à la lumière. Nystagmus temporaire. Exagération du réflexe du genou.
Jamais réglée.
Marche rapide des symptômes de démence progressive et de la faiblesse corporelle. Emaciatson. Mort.
Durée de la maladie. Sans iy2.
Autopsie: Epaississement des os du crâne. Epaississement, congestion de la dure-mère. Fausse membrane hémorrhagique, doublant la dure-mère. 200 gr. de liquide cérébro-spinal. Encéphale petit. Poids : (j58 grammes. Arachnoïde et pie-mère lactescentes. Adhérence des deux hémisphères entre eux. Atrophie des circonvolutions de la région frontale.
A la section : Atrophie, pâleur, ramollissement de la substance grise. Ependyme épais, granuleux. Epaississement et adhérences de la pie-mère du cervelet. Epaississement des vaisseaux.
Au microscope : Prolifération névroglique à la surface et dans la profon-
(1) In thèse Henri (obs. XI); et in titése Saint-Maurice (obs. XXI *.
deur. Noyaux adventices des vaisseaux accrus. Dégénérescence pigmentaire d cellules nerveuses des couches moyennes. Apparence granuleuse des cellul des couches profondes.
Utérus et ovaire : Aspect infantile.
Observation 40
lIIUDI^EllASi». — (Loccit.) (i).
fille, _ Début, I G ans. — Syphilis héréditaire. — Symptômes caractéristiques.
Aimée H..., 23 ans. Fille. • 4 enfants : i" Fille bien portante. 2° Fausse couche. 3° Garçon bien portant. 4° La malade.
Enfant bien développée, normale, intelligente. Va à l'école, apprend bien. Dents mal formées (Hutchinson). Sur les tibias, des exostoses probablement syphilitiques.
A 8 ans, bégaiement qui la force à quitter l'école. Le bégaiement augmente.
A 16 ans, devient sotte. Perd la mémoire, ne travaille plus. Bientôt il faut la surveiller de près. Démence sans délire.
Figure et regard inexpressifs. Mouvements lents et léthargiques. Attention peu éveillée. Lenteur des conceptions. Rit sans motif. Satisfaction.
Faiblesse musculaire considérable. Incoordination motrice. Tremblement de la lèvre supérieure. Réflexes (rotuliers et autres) très exagérés. Pupilles inégales, irrégulières, réagissant peu à l'accommodation. Embarras de la parole. N'a été réglée que deux fois vers 16 ans.
Affaiblissement rapide. Augmentation des troubles mentaux. A plusieurs reprises, élévation de la température, accompagnée d'affaissement temporaire des facultés.
L'observation s'arrête en cet endroit.
ilIUDLEMAfitS. — (Loc. cit.) (2),
Fille, 16 ans. — Père ataxique. — Hérédo-syphilis probable. — Hallucinations de l'ouïe. — Démence progressive. — Rémission.
Christina T..., 16 ans. Fille.
Père : Atteint d'ataxie locomotrice.
3 enfants: i-- et 2° mort-nés. 3° la malade.
La malade a toujours été faible, plus petite que son âge.. Pendant le jeune âge, érupti(ms cutanées mal définies. Intelligente, apprit à lire, passa des examens. A i3 ans, fut employée dans une imprimerie.
A i3 ans: Morose, irritable. Hallucinations de l'ouïe, idées délirantes consécutives. Excitation, incohérence.
A l'asile où elle fut admise, les symptômes d'excitation et le délire cessèrent. Confusion mentale, perte de la mémoire.
Démarche lente, incertaine. Se plaint de faiblesse des jambes. Tremblc-
(1) In thèse Henri (obs. XII); et in thèse Saint-Maurice (obs.XXlI) *
(2) In thèse Henri (obs. XIII) ■ et in thèse .Saint-Maurice (obs. XXIII)
ment de la lani;uc el de la lèvre supérieure. - Parole ircmblante, saccadée. Pupilles illégales, réagissent peu à la lumière.
Quelques mois après: .\bsencc d'excitation, retour de la mémoire. Etat physique bon. 11 persiste une grande paresse de rintelligencc, des troubles moteurs.
' L'observation s'arrête en cet endroit,
.YIII»UL.IÏ1IA»^. - [Lac. cit.) (i).
Fille. — Début à 1 1 a)is / i'. — Démence progressive rapide.
A. ..-M... B..., II ans 12. Fille.
Grand-oncl^ maternel aliéné.
Mal développée. Pas de syphilis héréditaire constatée, mais la question est en suspens.
Début de la maladie : 10 ans 1/2.
Perte de la mémoire et de rintelligencc. Satisfaction béate. Par moments, sans cause, une forte agitation.
Tremblement de la langue et des lèvres. Bégaiement. Démarche chancelante. Inégalité et irrégularité des pupilles.
La maladie a une marche très rapide.
L'observation s'arrête en cet endroit.
Observation 43
KRAFFT-FiBI.X'G. — Die progressive allgem. Paralyse Notliaagcl's Pathologie und Thérapie, Wien, iSq4) (2).
Garçon. — Début -.avant -jo ans. — Père syphilitique, paralytique général. — Etudiant, surmenage intellectuel. — Symptômes caractéristiques.
Garçon. 21 ans. Etudiant en droit.
Père : mort paralytique général deux ans après le début de la maladie de son fils. Présentait des accidents syphilitiques au moment où le malade fut conçu.
Normalement développé. Intelligence normale. S'est fatigué à l'excès pour préparer un examen.
La maladie s'est développée avant 20 ans. Tableau de la paralysie générale progressive. L'observation s'arrête en cet endroit.
STREITBKRftiER. — Ueber die progressive Paralyse in jugendlichen Aller {Inaugural-Dissertation, léna, jHg4) (.t)
Fille. — Début, 20 ans; mort, 2.'i ans. — Syphilis acquise très probable. — Symptômes caractéristiques. — Autopsie confirmative . — Tuberculose pulmonaire.
Auguste P... Fille. 22 ans. Servante.
« .\ucun renseignement sur la famille.
(1) In thèse Henri (obs. XIV)*.
(2) in Alzheimer, doc. cit.), p. 334
(l-î) In Vergl. Schmidfs, Jt7/;ri>rtc/ier Jahrgang, llclt 4 ; cini .\curolog.
Ccntralbl., t. 14, p- 1 14'''-
Bien portante dans le jeune à,e. Au sortir de Tccole occupe dirtërentes
^'"r t XéUnt placée à Berlin, elle écrit à ses parents des lettres qu. dénotent un trouble mental manifeste. Il devait être assez marque, car son tiancé la quitta à cause de la bizarrerie de son caractère.
Unanaprès, rentrée chez ses parents, on constate un changement de caractère : inattention, lassitude, susceptibilité, sottise. Parle peu, ne s habille pas
seule. Reste à ne rien faire. , . , • u
S mois après : Constitution faible. Conjonctives décolorées. H>mcn perforé, une cicatrice vulvaire. Diminution de la mémoire. Maigreur. Démarche incertaine. Pas réglée, dit ne l'avoir jamais été.
Puis embarras de la parole. Tremblement des mains, des muscles de la f-ice Vertiges. Marche spasmodique, parole scandée caractéristique. Réflexes patellaires "exagérés à droite, abolis à gauche. Atrophie optique. Somnf.lencc, apathie. Colères. Idées religieuses. A plusieurs reprises, accès convulsihs, accompagnés, dans quelques cas, d'émission d'urines. Attaques apoplectiques (tète et yeux tournés à droite). Parésie musculaire (face, membres). Hémiplégie sensitive gauche. Décubitus. Cachexie. Mort. Durée de la maladie : 3 ans.
Autopsie : Dure-mère épaissie, vascularisée. Pie-mère et arachnoïde épaissies, œdémateuses. Circonvolutions frontales atrophiées. Ventricules élargis. Granulations épendymaires. Dans la moelle, dégénérescence des cordons latéraux et postérieurs dans toute la hauteur ; dégénérescence des cordons antérieurs dans la partie médiane de la région dorsale.
Tuberculose pulmonaire : quelques nodules disséminés, isolés ; une caverne cicatrisée.
Observation 45
«■tTItlOITBICKCiER. — (Loc. cit.)
Garçon. — Début, ij ans ; )iiort, i-i- ans. — Père paralytique général. — SYpIiilis héréditaire probable. — Symptômes caractéristiques. — Différence de la température dans les deux moitiés du corps. — Autopsie confirmative.
Paul L... Garçon. 18 ans. Marchand.
Père : paralytique général.
Mère : morte d'un cancer utérin.
Pendant le jeune âge, bien portant, caractère et intelligence normaux, bien développé. Dents étroites, mal plantées, sillonnées. A 17 ans, changement de caractère, fugues.
A 18 ans, faiblesse mentale qui l'oblige à quitter son métier. Visage stupide. Pupilles inégales, irrégulières, ne réagissant pas. Tremblement de la langue. Paralysie faciale. Exagération des rctiexes. Parésie et tremblement intentionnel des membres. Ataxie des membres supérieurs. Hyperesthésie des membres inférieurs. Faiblesse de l'intelligence. Satisfaction. Hébétude. Somnolence. Ecriture caractéristique. Accès épileptiformes du côté gauche. Hémianopsie droite. Troubles de la déglutition. Accès de fièvre pendant lesquels il y a une différence dans la température des deux moitiés du corps. Mort.
Autopsie : Arachnoïde épaissie, œdémateuse, congestionnée. Dilatation des ventricules. Dilatation surtout marquée au niveau de la corne occipitale droite. Granulations épendymaires. Pâleur à la coupe du cervelet. Teinte hortensia de la substance grise de l'encépale. Atrophie très marquée du lobe occipital droit (substance grise).
Altérations macroscopiques de la moelle (cordons postérieurs, cordons latéraux, cornes).
Observa'j-ion 46
AliXIlKl.lIKU. — Die l'"rLihlbrm dcr aligcmcincn progrcssiven Paraivsc {in Allgem. Zeitsch. f. Psychiatrie, /<S'fy5, p. 55()) (i) *.
Ville. — Débtit, i5 ans ; mort, ans. — Syphilis paternelle. — Hcvùdasyphilis. — Démence progressive. — Autopsie conjirmative.
F. J... 22 ans. Fille. Enfant naturel.
Père : employé subalterne, contracte la syphilis deux ans avant la naissance de l'enfant. Pas d'autres renseignements sur l'hérédité.
Dans le jeune âge, intelligence peu développée, mémoire paresseuse.
A l'âge de 3 ans, symptômes méningitiques(?). .\ 11 ans, accès con vulsif (?). Menstruation à i 5 ans.
A cette époque (i5 ans), diminution très notable de l'acuité visuelle. Les médecins consultés affirmaient que l'emploi des lunettes était inutile (atrophie optique).
A partir de cette époque, et d'une manière progressive, maladresse des mouvements, incertitude de la marche.
" A 19 ans, chorée (?) pendant sept mois. Démence progressive, apathie, conserve les aliments longtemps dans la bouche sans les avaler, gâtisme. Démarche incertaine, spasmodique, puis impossibilité de la station debout. Durant toute une nuit, cris, agitation.
A 22 ans, on constate : Arrêt de développement physique. Dents d'Hutchinson (caractéristiques de l'hérédo-syphilis). Pupilles dilatées, inégales, réagissant mal. Ouvre avec peine la bouche qtiand on le lui commande. Tremblement tibrillaire de la face et de la langue. Embarras de la parole. Tremblement des mains. Exagération des réflexes. Tremblement épileptoïde du pied. Contracture.
Reste au lit, étrangère à ce qui se passe autour d'elle, jetant sa tête alternativement à droite et à gauche, criant par moments : « Papa », « Mama », « Saukerl », « Hure ».
Décubitus, escarres, mort dans le marasme paralytique, qui a duré 7 semaines.
Durée de la maladie : 7 ans.
Autopsie : Lésions typiques de la paralysie générale, avec atrophie considérable de l'écorce et des nerfs optiques. Granulations épendymaires. Duremère très épaissie. Les parois des vaisseaux du cerveau sont infiltrés de nombreux noyaux foncés. Les cellules de la substance grise sont altérées. Prolifération névroglique. Poids du cerveau : 6i5 gr.
Méninges spinales épaissies. Dégénérescence des cordons latéraux de la moelle. Altération des cellules des cornes antérieures et surtout des cellules de
la colonne de Clarke.
Nerfs périphériques, muscles normaux. Léger état athéromateux des valvules et de l'aorte.
, Organes génitaux internes infantiles.
(i) In Neurolog. CentralbL, Bd. i5, p. 36; ; in Arch. de ^Neurolog., t. 3, 1897, p. 377 ; et in Annales de dermat. et syphil., 1897, p. 4.->3.
Observation 47
AL.KIII':i»IEU. — Loc. cit.
Fille. — Début, Q ans ; mort, i 7 ans. — Hérédité nerveuse : aliénation. — Syphilis du père. — Hérédo-sypliilis probable. — Série d'ictus de caractères variables, suivis de troubles moteurs ou psychiques, puis de démence progressive. — Hallucinations. — Rémission. — Mort. — Autopsie confirmative.
L. B... 18 ans. Fille. ♦ Père : commerçant. Syphylis antérieure au mariage.
Mère : maladie nerveuse depuis 20 ans. Son père (grand-père de la malade), très nerveux. Sa sœur (tante de la malade), morte aliénée. 7 grossesses :
I "enfant : né à 8 mois, mort peu après ; 2' La malade ; 3° Fausse couche ;
4° id- ; '
5' Vivant ; (3" Vivant ; 7* Vivant.
Signes (probables) d'hérédo-syphilis chez la malade. Dans les premières années, hydrocéphalie (?), intelligence faible, céphalée. Arrêt de développement physique.
A g ans, attaque apoplectiforme, cyanose de la face, agitation sans perte de connaissance, suivie de vomissements et d'hallucinations ; durée : quelques minutes. A la suite, anxiété, troubles de la marche. Nouvelle attaque la nuit, au lit. Les accès se multiplient, mais sont de caractères variables. Inégalité pupillaire ; elles réagissent mal. Exagération des réHexes. Clonus du pied. Diminution notable de l'intelligence. Troubles caractéristiques de la parole et de l'écriture. Tremblement des muscles de la face. Troubles urinaires. Hallucinations de l'ouïe.
Rémission pendant quelques mois.
A l'âge de i3 ans, la démence progresse. Contracture spasmodique à droite, puis à gauche. Ictus fréquents. Parésie du bras droit, mort. Durée de la maladie : 8 ans.
Autopsie : Lésions macroscopiques de la paralysie générale. Cerveau de consistance exceptionnellement ferme. Dégénérescence très accentuée des ganglions de la base, visible à l'œil nu.
Au microscope, on constate que la première et la deuxième couche des cellules de l'écorce sont peu atteintes, tandis que le maximum de la lésion est au niveau des cellules de la quatrième couche et de la cinquième (ce qui n'est pas habituel). Les cellules sont brisées. Chromophylie remarquable. Altération du protoplasma. Abondance des Matzellen.
Lésion au foyer du cervelet d'origine fœtale, ou au moins très précoce, dit l'auteur, et qui devrait être regardée comme indépendante du processus paralytique.
Dans la moelle : sclérose latérale", pigmentation des cellules des cornes antérieures.
AliXllKLlllciK. _
Fille. - Début à 2 t ans. - Mère syphilitique, probablement aussi paralytique générale.- Syphilis héréditaire probable. - Atrophie optique.- Svntptomes caractéristiques. •
A... F..., 2G ans. Femme de chambre. Enfant naturel. Pèr^ : adonné aux excès, alcoolique.
Mère : a abandonne son mari, s'est prostituée. Quelques années après la naissance de l'enfant, a été soignée dans un hôpital pour la syphilis. Elle présente actuellement des signes probables de paralysie générale (pupilles étroites, reagissant mal, parole embarrassée, diminution de la mémoire, stupidité, etc.).
Deux autres enfants, bien portants.
Enfant intelligente, bien constituée. Signes probables de syphilis héréditaire dans le jeune âge (éruptions cutanées).
A 21 ans, diminution de l'acuité visuelle, ne peut plus lire. Atrophie optique. Céphalée. Douleurs fulgurantes dans le dos. Dénaarche chancelante Abolition des réflexes (genou, pupille).
A 26 ans, aveugle. Pupilles inégales, ne réagissant pas. Dents d'Hutchinson. Tremblement fibrillaire de la face et de la langue. Ataxie. Organes génitaux pas développés.
Démence progressive. Rit et pleure sans raison. Mégalomanie. Plusieurs attaques.
L'observation s'arrête en cet endroit.
Observation 49
RV]Qi§». — Syphilis et paralysie générale. Deux nouveaux cas de paralysie générale infantile avec syphilis héréditaire {Bull, de la Soc. de méd . Bordeaux, séance du 5 déc. i Sq5) (i)*.
Garçon. — Débuta 1 2 ans. — Syphilis et, probablement aussi, paralysie générale du père. — Symptômes caractéristiques.
P... B... 17 ans. Garçon.
Père : aurait eu un chancre, G ans avant la naissance du fils ; ce chancre a laissé une cicatrice. N'a pas suivi de traitement (redoutait le mercure). Présente un chapelet ganglionnaire inguinal. Pas buveur. Présente lui-même quelques signes avant-coureurs de la paralysie générale (tremblement des mains et de la langue, exagération des réflexes rotuliens, légers accrocs dans la parole, inégalité pupillaire avec myosis très marqué, enfin le signe d'Argyl- Robertson).
Plusieurs cas d'apoplexie chez les ascendants, sans antécédents de folie ou d'alcoolisme.
La mère a eu 6 grossesses, dont 3 mort-naissances.
Le malade était vif, éveillé, intelligent. Aurait eu dans le Jeune âge divers , accidents suppuratifs à la face.
A 12 ans, un matin, au lit, attaque apoplectiforme suivie d'hébétude, d'hémiparésic du côte gauche, de ptosis de la paupière gauche, restée depuis
(i) In Journal méd. Bordeaux, 189.0, XXV, p. 246-249 ; in Mercredi médical, 1895, n' 21; et in Rapport de Fournier à l'Acad, de méd. Paris, séance 20 mai 188.3.
un peu tombante. Depuis, est allé en apprentissage, mais était moins intell inent.
A 14 ans 1/2, difficulté de la marche, puis inhabileté, oublis, apathie. Ces symptômes ont augmenté et se sont accompagnes d'embarras de la parole, de tremblement, de démence.
A lexamen : pas de signes de la puberté. Tremblement de la langue, marche difficile, réflexes exagérés, inégalité pupillaire, signe d'Argyl- Robertson.
L'observation s'arrête en cet endroit.
Observation 5o
REGIS». — (Loc. cit.)
Fille— Début, 14 ans.— Syphilis du père et paralysie générale probable.— Symptômes caractéristiques. — Autopsie confirmative .
L... F..., 17 ans. — Fille
Mère : morte phtisique.
Père : alcoolique, vit misérablement. Un an avant son mariage, contracte la syphilis (chancre induré, bubon, angine, éruption, alopécie, médication spécifique). Les renseignements sur la famille sont incomplets : l'enfant sort d"un asile. Cependant on apprend que le père a été traité pendant plusieurs mois. 11 présente des signes avant-coureurs de la paralysie générale (inégalité pupillaire avec myosis, signe d'Argyl-Robertson, tremblement fibrillaire de la langue et des mains, exagération des réflexes rotuliens.
La mère a eu deux fausses couches et plusieurs enfaftts morts en bas âge.
La petite malade a appris facilement à lire, écrire, coudre, compter.
A 14 ans, la menstruation s'est établie et, au bout de quelques mois, elle s"est définitivement supprimée. A partir de ce moment, développement enrayé, diminution physique et mentale progressive.
Au point de vue physique : atiaiblissement intellectuel profond. Perte de la mémoire. Maladresse. S'égare dans les chambres. Rire niais. Pas de pudeur. Ne sait pas s'habiller.
Au point de vue somatique : inégalité pupillaire. Signe d'Argyl-Robertson. Trémulation et ataxie labiale.- Marche, parole, écriture caractéristiques. Exagération des réflexes rotuliens.
L'observation s'arrête en cet endroit. Mais une note manuscrite de l'auteur, sur l'ouvrage, gracieusement communiqué à nous, indique que la malade est morte quelques mois après et que Vautopsie a révélé les lésions habituelles de la paralysie générale, avec atrophie très marquée de la substance grise des circonvolutions.
Observation 5 1
TIIOMSO.\ and »AAYMO.\. — Case of gênerai paralysis of thc insane in a child ( /); Lancet, 1 6 février iS()5 (i).
Fille. — Début, 10 ans; mort, / 1- ans. — Hérédité nerveuse. — Symptômes et évolution caractéristiques.
I I ans. Fille.
Père fort. Excès alcooliques. Nie la syphilis.
(i) In Thèse Saint-Maurice, (obs.XXV)* ; et in Neurot. Centralbl., t. .4
1 1 TO. ' ~r»
Mère nerveuse, irritable, intempérante. Son frère (oncle de la malade) devint fou à un âge avancé.
7 enfants, i mort hydrocéphale. 2 (immédiatement avant la malade) sont mort-nés. Les 3 autres sont bien portants.
Etait gaie, intelligente, affectueuse.
Vers l'àge de 10 ans, la malade, qui jusque-là avait un bon rang à l'école, s'y montra moins intelligente, sotte. Perte de la mémoire. Parole lente. Ecriture mauvaise. Chez elle, essaya un jour de balayer avec le manche du balai.
1 1 ans, mal développée. Figure d'enfant. Seins pas développés. Pèse : 2() kil. 2.^0 gr. Aucun signe de syphilis congénitale. Ne peut compter au delà de trois. Semble avoir conscience de sa stupidité.
Démarche embarrassée, lente. Tremblements des mains. Ecriture caractéristique. Tremblement de la langue, des lèvres, de la mâchoire inférieure. Parole caractéristique. Pupilles inégales, irrégulières, paresseuses. Surdité légère à gauche. Réflexes normaux.
Hallucination, idées délirantes. Amélioration passagère. Recrudescence des symptômes. Incontinence d'urines. Irritation. Démence. Attaques, suivies de faiblesse. Gâtisme. Accès de cris. Rétraction des jambes. Escarres. Mutisme. Amaigrissement. Contracture. Mort.
Durée de la maladie : 2 ans 1/4.
Autopsie : Epaississement des os du crâne. Dure-mère épaissie ; pachyniéningite externe ; fausse membrane à la face interne, adhérente à l'arachnoïde en quelques points. Arachnoïde et pie-mère épaissies, œdématiées, granuleuses. Adhérences des méninges au cerveau, surtout dans la région frontale. Atrophie des circonvolutions, surtout en avant. Cerveau petit : 700 gr. Congestion de la substance nerveuse. Ventricules dilatés. Granulations épendymaires. Les mêmes' lésions existent dans le cervelet.
Examen microscopique : Prolifération névroglique. Vascularisation. Prolifération des noyaux adventices des vaisseaux. Les espaces périvasculaires contiennent des amas de pigment. Dégénérescence des cellules pyramidales.
Méninges de la moelle épaissies. Dans la région cervicale, dégénérescence marquée des faisceaux postéro-latéraux. La section d'un nerf de la queue de cheval montre beaucoup de fibres dégénérés.
Dans le poumon gauche, un nodule petit, bien limité, jaune, sans tendance au ramollissement, qui poun-ait bien être d'origine syphilitique.
Rien à signaler dans les autres organes. Utarus et ovaire normaux.
Observation 52
»Ui\iV. — Case of gênerai Paralysis occuring in a Girl aged nine-and-treesquarter Yeares {in The Journal of Mental Science, Juillet iS()5 (i).
Fille. — Début à q ans ; mort à lO ans. — Traumatisme. — Flydrocéphalie. — Chorée. — Evolution très rapide de la maladie. — La menstruation s'est établie pendant le cours de la maladie. — Autopsie confirmative.
E...-E... C... 10 ans. Fille.
Dans la faniille : pas de folie, pas d'alcoolisme.
A 9 ans, chute sur la tête, sans gravité. Quelque temps après : hydrocéphalie (?), chorée (?).
Puis (à 9 ans, 3 mois), changement de caractère. — Phases d'excitation et de dépression. Ne reconnaît pas ses parents. Se plaint d'une perte imaginaire d'argent. Bat ses voisines. Gâtisme. Grincements de dents.
(I) Thèse Saint-Maurice (obs. ; in Archives de Neurologie, 189G,
p. 137; et in Neurolog. Centralbl, t. 14, p. 1141-
(f) ans, 3 mois). Incgalitc pupillaire. Ne réagissent pas à droite. Embarras de la parole. RcHexe rotulicn normal. Est mcnstruce, cependant. Attaque cpileptiforme suivie de parésic du côté droit. Marche rapide des symptômes. Grincements de dents. Cris. Gâtisme. IVIort.
Durée de la maladie : i5 à 16 mois.
Autopsie : Crâne volumineux. Cassant. Absence de diploë. Excès de liquide cérébro-spinal. Dure-mère très adhérente au crâne. Fausse membrane sur l'hémisphère gauche. Arachnoïde, épaisse, opaque, adhérente aux circonvolutions. Atrophie des circonvolutions. Substance grise, molle. Ganglions de la base hyperémiés. Granulations épendymaires, Poids du cerveau : 1166 gr. 5o.
Examen microscopique : Prolifération névroglique. Dégénérescence . des cellules nerveuses. Infiltration de cellules embryonnaires. Vascularisation abondante. Prolifération de noyaux adventices.
Légère congestion à la base du poumon droit. Taches graisseuses du foie. Reins pâles et graisseux. Estomac dilaté. Parois stomacales et intestinales minces. Cœur, rate : normaux.
Observation 53
TjI:JIIRMAi\l\. — Progressive paralyse im jugendlichen Alter und progressive Paralysie (Tabès) bei Eheleuten. {iii Neurolog. Centvabl. iHq^,t. 14, p. 63-) (i) *.
Filfe. — Début, I () ans. — Symptômes caractéristiques. — Autopsie confirmative.
Anna O..., 1 1 ans. Vierge.
Père : mort d'une maladie d'estomac.
Mère : vivante, bien portante. Pas d'antécédents nerveux. 7 grossesses, parmi lesquelles l'avant-dernière fut terminée à 7 mois ; 4 enfants bien portants ; la malade est la seconde.
A l'âge de 19 ans démence progressive avec accès convulsifs. Pas de signes de syphilis héréditaire ou acquise.
Pupilles dilatées, ne réagissant ni à la lumière et à l'accommodation. Réflexe patellaire conservé. Sensibilité aux jambes, aux bras, à la langue, diminuée, presque abolie. Pas de troubles de la parole. Ecriture tremblée caractéristique. Démence très accentuée. Pas de délire.
Après une durée d'environ G mois, démence paralytique, mort.
Durée de la maladie (?)
Autopsie. Leptoméningite chronique. Pachyméningite interne hémorrhagique. Ependymite granuleuse. Hydrocéphalie^nterne;
URCSLER. _ Ein Fall von infantiier progressiver Paralyse [m Neurol. Centralbl.,\i Hg5 t. 14, p. 1114)*
mentale' '"«'"^ ' ^'r^- -Hérédité nerveuse : aliénation
mentale. -Symptômes caractéristiques. -Autopsie confirmative.
l 'i ans 1/2. Fille.
^ ^ ( 0 Analyse, ,„ Re,.ue Neu, o,o,i,ue ■ 89G, p. .4, ; « ;„ Ar.U. „cu, o,og. , 8,0,
L'enfant est hi pins jeune de la famille. Frères et sœurs normaux. • Peu développée physiquement. Intelligente, mais indisciplinée. Caractère diflîcile. Pas de signes de syphilis héréditaire.
Début probable : lo ou ii ans. Première phase : accidents choréiformes, instabilité, inquiétude, céphalée, exagératœn des réflexes. Deuxième phase : démence, immobilité, apathie, gâtisme. .\rrét de développement physique. Troubles de la marche. Parésie faciale légère. Plusieurs attaques ; durant les attaques, on constate que pendant que les globes oculaires se tournent d'un côté, la tète se tourne du côté opposé idéviation croisée alterne). Escarre au sacrum. Puis somnolence. Côma.
Durée de la maladie : 3 à 4 ans.
Autopsie : Epaississcment des méninges, .\trophie des circonvolutions. Sclérose de la substance grise. Poids de l'encéphale : io3o gr. Foie: plus volumineux que normalement, parsemé de taches jaunes, du diamètre d'une pièce de o fr. to centimes (probablement syphilitique;.
Observation 55
I.^'FICI.<D. — Verein fur Psychiatrie und Neurologie in Wien. [in M'icner. Klin. Wocliensclirift, /iS'ry5, A'" 47) (i)*
Garçon. — Début, 1 1 ans. — Hérédo-syphilis probable. — Symptômes caractéristiques.
17 ans. Garçon.
A l'âge de 3 mois, exanthème cutané de nature douteuse.
A I T ans, deux attaques, accompagnées de perte de la connaissance pendant plusieurs heures, convulsions généralisées, trismus.
Depuis^ embarras de la parole, amoindrissement de l'intelligence, fi nouvelles attaques et, à la suite de chacune, aggravation des symptômes.
A 17 ans : Aspect infantile, crâne rachitique. Pupilles inégales, immobiles. Troubles de la parole et de l'écriture caractéristiques de la paralysie générale. Tremblement de la langue, des mains. Maladresse. Difficulté de la station debout. Exagération des réflexes. Incertitude de -Ja marche Faiblesse musculaire.
Faiblesse mentale. Inquiétude. Boulimie. Hilarité. Satisfaction. Ne se croit pas malade.
L'observation s'arrête en cet endroit.
Observation 56
KAKPLiUS. Verein fiir Psychiatrie und Neurologie in Wien, [in Wiener. Klin. Wochenschrift. i8g5, N" 4?) {^) *
Fille. — Début, i5 ans. — Syphilis héréditaire très probable. — Symptômes caractéristiques.
Jeune fille. i6 ans.
Syphilis héréditaire très probable.
A été à l'école, intelligente.
A i5, attaque épileptiforme qui ne se reproduisit pas (médication bromurce). Quelques mois après : étourderic. Malpropreté. Indiflcrence. Changement
(1) In Neurolog. Centralbl., t. i5, p. Sg.
(2) In .Weiiralng. Centralbl., t. p. .S<).
du caractcrc. Ccphaicc. Inquiétude, ngitatiun. Démence avancée. Troubies de la parole.. Pupilles paresseuses. Ptosis gauche. Rellexcs normaux. L'observation s'arrête en cet endroit.
Observation 37
IS.IIirif- — Cas of adolescent gênerai paralysis of the iiisanc
[in Austral. M. J., Melbourne, it!()5, n. s. XVII, 4<ij). [.le n'ai pas pu me procurer cette observation.]
Observation 58
lIIltSCIIL. — Beitrage zur Kentniss der progrcssiven Paralyse iin jùgendlichen Alter ùnd im Scnium (in Wiener Klin. Riindschaii, IX, p. 4^1) (i).
Garçon. — Début à 1 <) ans. — Syphilis paternelle. — Symptômes caractéristiques.
CarlK... 22 ans. Garçon. Travaille le fer (tourneur de fer).
Père : a contracté la syphilis il y a 2() ans, pendant le service militaire. Chancre. Exanthème. Pas alcoolique.
Mère : G grossesses. A été infectée par le mari (chancre extra génital, exanthème).
I " Fausse couche,
2° Fausse couche,
3° Fauss ecouche,
4° Fauss ecouche,
5° Le malade,
6° Mort à 4 ans de diphtérie.
Pendant le jeune âge- développement corporel et intellectuel normal. Crâne rachitique. A 7 ans, exanthème au visage qui, d'après les renseignements, ne semble pas avoir été syphilitique.
A l'âge de 19 ans, changement du caractère. Irritabilité. Inattention. Embarras de la parole.
Inégalité des pupilles. Ne réagissent pas. Les autres symptômes de la paralysie générale existent.
L'observation s'arrête en cet endroit.
Observation 5 9
lIlRSiCHIi. — (Loc. cit.)
Garçon. — Début vers 1 5 a)is. — Symptômes caractéristiques.
R... B. i5 ans. Garçon. Fondeur de caractères d'imprimerie. Pas d'hérédité névropathique, Pas de signes certains de syphilis héréditaire. Cr.ine rachitique.
Père : marié 2 fois.
l" MARIAGI-: 2° MARlAflH
1° Mort à 14 jours de cholérine. Pas d'enfants,
2° Mort à 2 ans de traumatisme, (Utérus infantile de la mère.)
3" Fille publique,
4° Le malade.»
(i) Analyse Ncz/ro/og". CentrabL, t. 14, p. ii^ojet in MirschI, die Actiologie der progrcssiven paralyse, Jahrbûcher f. Pscliyiatrie, i8()(), t. 14,
Pendant le jeune ;ii;e, enfant paresseux, apprenant mal, niasturbateur.
A 14 ans, dans Texercice de son métier, il se montre maladroit. Tremblement des mains. Balbutiement. Aggravation de ces symptômes, au bout de quelques mois, dut cesser de travailler.
Symptômes caractéristiques de la paralysie générale : les pupilles ne réagissent pas. Parole caractéristique. Troubles de l'écriture. Paralysie faciale.
Démence simple. Pas de délire. Attaques épileptiformcs.
L'observation s'àrrcte en cet endroit.
Observation 60
lllll!î>Clir.<. — Die Actiologic dcr progressiven Paralyse, (/)! Jalivb. f. Psycliiâtrie iSgC, Bd. XIV, p. 446.) (i) *
Garçon. — Symptômes caractéristiques de la maladie. — Autopsie conjirtnative.
Albert S... Garçon. i6 ans.
Mère : 7 grossesses :
I» Mort à 19 ans, tuberculeux, 2° Mort-né, 3* Mort à i5 jours, 4" Le malade, 5" Bien portant, 6° Bien portant, 7° Mort-né
Symptômes caractéristique. Attaques cpileptiformes. Atrophie optique. Mort.
Autopsie : lésions caractéristiques.
Observation 61
lIIRSCnL.. — [Loc. cit.)
Garçon, — Début, k) ans ; mort, 21. — Symptômes caractéristiques. -
Autopsie confirmative.
Garçon. 20 ans.
Père : mort assassiné.
Mère : morte en couches.
Le père fut marié 2 fois :
2* MKRE
1° Bien portant, 1" Bien portant.
i" Bien portant, 2° Bien portant, 3° Le malade, 4" Mort-né, 5° Mort-né.
3° Bien portant, 4° Bien portant, 5" Bien portant, 6° Mort de tuberculose pulm.
7° Mort de tuberculose pulm.
1 c malade a un crâne rachitiquc, hydrocéphale.
A 19 ans, paralysie générale progressive à forme démentielle. Mort a
" ""Autopsie : Sclérose disséminée de la substance grise, leptoméningite chronique.
{i)In Neurolog. Ccntralbl., u i?.
Observations 62 et 63
(2 sœurs)
IIOCII. — General paralysis in two sisters, commencing at the âge of ten and fifteen respectivley. Autopsy in one case. {In Proc. Am. Med. Psyclwl. Ass., Utica, iSgfj, p. 3o3-3iS) (i).
Deux sœurs, lo et j 5 ans. — Che:^ la ;nort à 16. — Syphilis du père, — Démence progressive. — Dans i cas, autopsie confirmative.
2 filles. 10 et i5 ans.
Père : sénilité prématurée. Nie la syphilis, l'a eue certainement, présente des cicatrices de gommes.
Mère : très nerveuse.
L'atîection a commencé chez les deux par des troubles de la marche plus ou moins prononcés, qui amenèrent au bout de quelques années leur confinement au lit. Chez l'aînée, les 4 membres se rétractèrent en flexion. Troubles de la parole.
Chez les deux le tableau fut celui de la simple démence progressive, dont le degré était très prononcé. Chez la plus jeune, période terminale avec convulsions, mort 6 ans après le début. Chez l'aînée, la maladie date de 4 ans.
Autopsie (l'aînée^ : lésions vulgaires delà paralysie générale au niveau de récorce cérébrale. Lésions analogues des ganglions de la base du cerveau (couches optiques) et du cervelet (un certain nombre des cellules de Purkinje dégénérées).
A la partie supérieure de la moelle, altération de la substance grise. Dégénérescence partielle des faisceaux pyramidaux et de Gowers dans la région cervicale.
« Observation 64
POliVAKOFF. — Case of incomplète gênerai progressive paralysis of the insane in a i4year old boy(fH Protoki trudi obsh. Kersonsk.vrach l iH<)4iHg5) i8(j6, XXVI, 53-56).
| Je n'ai pas pu me procurer cette observation.]
Observations 65, 66 et 67
lIAUi^llAr^TKR. — Trois cas de paralysie générale chez l'enfant {in Annales de dermatologie et syphiligraphie, i8<)y,p. jOi-yih)). [Voir plus loin le détail de ces observations.]
Observation 68
CARRIER. - Note lue au Congrès des Aliénistes et Neurologistes de langue française, Toulouse, iSgj.
.Fille de iHans. - Tableau classique de la paralysie générale survenue à ij ans. — i() ans après l'infection syphilitique de la mère.
[L'auteur n'a pu me communiquer cette observation. Elle n'est pas résumée dans les journaux de neurologie.]
{i) In Journal of nervous and mental diseases. New-York. Févr 0- N» 97, ^.'t:;'" """"" P- - Sal l^'cl]
OliSliRVATlON 69
ÎKAPPl'illT. — Présentation au Club médical de Vienne, séance
du I j mars 1 <Vry 7 (i).
Fille. — Début, I I ans. — Hévédo-syphilis. — Symptômes caractéristiques.
i!î ans. Fille.
A ràgc de 0 semaines, a présenté des manifestations évidentes de la syphilis héréditaire : Exanthème maculeux et ulcéreux, desquamation de la plante des pieds. Coryza. Hypertrophie du foie et de la rate. A subi un traitement antisyphilitique. N'a plus présenté d'accidents.
k l'âge de 1 1 ans, difficulté de la marche et parésie de la jambe gauche.
Depuis un mois, démence progressive, troubles de la parole, changement du caractère.
Enfant normalement développé.
A l'examen des yeux : Choroïdite centrale, probablement d'origine syphilitique. Pas d'autres signes de syphilis héréditaire.
Démence avancée. Ataxie de la parole. Ecriture caractéristique. Immobilité des pupilles à la lumière. Immobilité des traits avec de fréquents tics de la bouche. Démarche légèrement hémiplégique et spasraodique. Exagération des réHexes des genoux.
L'observation s'arrête en cet endroit.
(i) In M'iener Medecin-Woch, 1897, p. G75 *; et in Wiener Medicin-Presse, 1 1 avril 1897, p. i5.
Trois Observations
Recueillies dans le service de M. le Professeur agrégé lIALISIlALr-rEK.
1" Cas.
Pille. — Début à ii ans; mort à 12 ans. — Père, obèse, diabétique. — Mère nerveuse, eczémateuse. — Syphilis d'origine inconnue clie^ l'enfant. — Glossite sypiiylitique. — Signes somatiques habituels de la paralysie générale. — Démence progressive. — Mort dix-huit mois environ après le début de la maladie. — Lésions cérébrales macroscopiques caractéristiques de la paralysie générale. — Examen h'istologique confirmatif : Sclérose névroglique très accentuée dans les régions frontales, lésion des vaisseaux, altération des cil- Iule? pyramidales. — Sclérose des faisceaux pyramidaux et de Goll, méningomyélite. — Lésions d'aortite.
A. P..., tîllctte de 12 ans, entrée à la clinique des cnfanis le 20 mai i8()(), morte le 7 juillet iSijû.
Père, obèse, pesait 200 kilos, alcoolique, iwa'n lui-mcme deux sœurs obèses. Mort à 46 ans, diabétique.
Mère, 47 ans, rhumatisante, eczémateuse, très nerveuse.
Ont eu 3 enfants: i garçon de 22 ans, un garçon de 17 ans, bien portants.
En bas âge. A... P... a été placée en nourrice à la campagne, où elle est restée 28 mois. Elle a bu le lait de plusieurs femmes.
A 7 ans, elle a eu des abcès froids du cou. Pas d'autres maladies. Tempérament mou, apathique.
Vers décembre i'Si)5, on a constaté les lésions qu'elle porte actuellement à la langue.
Au printemps de 1895, on s'est aperçu pour la première fois du changement de son caractère. A la mort de son père, su-rvenue à cette époque, elle n'a paru ressentir aucun chagrin. Peu à peu, elle a perdu la gaieté et a cessé de jouer. Elle, qui était autrefois intelligente, elle ne parle plus spontanément. Elle a fréquemment des envies de dormir; elle ne s'occupe de rien. Depuis le commencement de 1896, la mémoire a beaucoup baissé; la parole est devenue embarrassée, difficile ; les mouvements sont maladroits ; le tremblement est apparu dans les mains; elle urine au lit. Coquette autrefois, elle est devenue absolument indifférente à la toilette.
Etat actuel : Fille grande pour son âge, assez grasse. Tempérament lymphatique. Traces d'abcès froids au cou. Mains bleues, froides, livides. La langue est large, épaisse, dépapillée, sillonnée de lissures circonscrivant de petites surfaces surélevées; consistance dure {langue parquetée syphilitique).'.
Inégalité pupillaire : pupille droite rétrécic. Les pupilles réagissent à
DO
l'accommodation, mais réagissent mal à la'lumièrc; la parole lente, vàtcuse àredouillce. La pliysiouomie est inerte, béate.
Pas de troubles dans les doigts, lorsque la main est étendue ; /é^^T tremblement dans la main gauche, pendant les mouvements intentionnels les mouvements dans les membres supérieurs sont lents, hésitants, maladroits L'entant cependant arrive à travailler au crochet, ce qu'elle fait machinalement une partie de la journée.
La marche est lente, pesante, maladroite, trébuchante. Réflexe rotulien exagéré des deux côtés; tremblement épileptoïde dans le pied gauche.
Incontinence des selles et des urines.
Pas d'atrophie des muscles.
Stupidité complète. L'enfant rit par moments d'un air niais, ou se met à pleurer sans motif. Demeure assise où on la place, le regard vague, inactive, indiirérente à ce qui se passe autour d'elle. Reste en plein soleil sans chapeau,' sans paraître soulTrir de la chaleur. ' '
En juin et juillet, l'état s'aggrave. L'enfant ne mange plus seule, elle reste assise pendant un temps indéfini, sans mouvements. Au bout de la journée, les bras sont pris d'un tremblement qui l'empêche de se déshabiller. Bien qu'en plein été, les mains sont bleues, glacées. On voit apparaître sur tout le corps de grands placards bleuâtres policycliques. A la fin de juillet, elle ne peut plus se lever, tombe dans une sorte d'état typhoi'de. Les lèvres deviennent fuligineuses; le pouls petit, irrégulier, inégal; la température pendant quelques jours oscille entre 38° et Sg".
L'enfant succombe le 27 juillet. Durée de la maladie : 18 mois.
Autopsie : Œdème et congestion des deux poumons. Pas de tubercules. Cœur : pâle, un peu dilaté. ^
Aorte : lésions d'aortite ; au niveau de la crosse et de la partie descendante de l'aorte existent, au nombre de 4 ou 5, de grosses papules surélevées, blanchâtres, légèrement ombiliquées au centre, de la dimension d'une pièce de 5o centimes. A coté, une série de petites papules grosses comme une tète d'épingle ou comme un grain de chènevis.
Foie : volumineux, gras.
Rate : très volumineuse.
Reins : pâles.
Cerveau (pl. 1, lig. 1) : œdème sous-arachnoïdien. Louchissement des méninges, très accentué surtout au niveau des zones frontales. Congestion; Distension des gros troncs veineux. Par places, au niveau des scissures, on constate, le long des vaisseaux, de petites traînées blanchâtres, sous forme d'un petit pointillé ou de tractus délicats. Vues par transparence à travers les méninges, .les circonvolutions sont amincies, affaissées, surtout au niveau des lobes frontaux. Au palper, dureté marquée des circonvolutions cérébrales, surtout dans la région frontale ; cette dureté va en diminuant dans les régions sphéno'idales et occipitales. Après décortication, on constate un épaississement considérable des méninges, qui sont louches, injectées. Par places, surtout aux régions frontales, les méninges sont entièrement adhérentes à l'écorce, et, après décortication, elles laissent de petites exulcérations toutes superficielles, grandes comme une pièce de 20 centimes environ, à fond rosé, piqueté, rugueux (pl. I, fig. i, s). Le reste de la substance cérébrale, après décortication, se montre ratatiné, d'une teinte gris bleuâtre. Les scissures et les sillons sont plus profonds qu'à l'état normal, et les circonvolutions rétrécics.
A la coupe du cerveau, on observe une certaine dureté des hémisphères, et l'amincissement de la substance grise des circonvolutions, surtout dans les régions frontales. Etat criblé visible sur la coupe.
Ventricules latéraux dilatés : la corne antérieure admet le petit doigt, la corne occipitale l'index. L'épendyme est plissé, ratatiné : on a la sensation que
•la substance blanche sous-jacente s'est affaissée, rétractée. Les plexus choroïdes sont un peu granuleux. Troisième ventricule dilaté : une granulation, grosse comme une tète d'épingle, sur la glande pinéale. Quatrième ventricule : un grand nombre de granulations sur la moitié inférieure du plancher, véritable pluie de petits grains de sable.
Examen microscopique (i) : CciTcau. (Méthode technique : L'autopsie a été pratiquée 12 heures après la mort. Lé cerveau étant enlevé, on a prélevé aussitôt de petits fragments de la substance corticale et des méninges, que l'on a placés dans l'alcool pour l'inclusion par le collodion. Puis le cerveau a été durci dans le formol à 4 pour 1000. On a prélevé, après un certain temps, de nouveaux fragments pour l'inclusion par la paraffine. Les méthodes de coloration ont été les suivantes : picro-carmin, hématoxyline-éosine^ bleu de tholuïdine, thionine-éosinc, fuschine, pour les méninges, les vaisseaux et la névroglie ; fuschine, tholuïdine, thionirie-acide picrique, pour les cellules, par la méthode de Nissl.)
Des fragments comprenant les méninges (feuillet viscéral de l'arachnoïde et pie-mère), la substance grise, une partie de la substance blanche, ont été prélevés : r dans la région frontale, au niveau du tiers antérieur de la deuxième frontale droite ; 2° au niveau du pied de la deuxième frontale droite ; 3° à la partie moyenne du lobe occipital droit. On observe, d'une façon générale, que les lésions que nous allons décrire existent dans ces trois régions, mais à des degrés bien différents. Très marquées au niveau de la région frontale antérieure, elles le sont un peu moins à celui de la région postérieure, extrêmement peu à celui de la région occipitale.
I" Région frontale antérieure (pl. II, fig. i) : Nous avons rencontré là les lésions les plus intenses qu'il nous ait été donné d'observer. Les méninges sont très épaissies, infiltrées de cellules rondes, abondantes surtout dans le voisinage des vaisseaux et dans leur gaine lymphatique. Il existe un grand nombre de vaisseaux gorgés de globules rouges. Quelques-uns pré|^ntcnt un léger épaississement de leurs tuniques. La substance cérébrale sous-jacente est méconnaissable. Elle est constituée par un feutrage de cellules névrogliques et de vaisseaux de nouvelle formation, au milieu duquel on retrouve à peine quelques éléments arrondis qui sont peut-être les vestiges des cellules pyramidales. A un fort grossissement, on distingue les cellules névrogliques abondantes, voluminetises, formanl*par leurs prolongements enchevêtrés, un tissu réticulé, rempli de lacunes. Ces cellules, dont le plus grand nombre sont accolées à la paroi des vaisseaux, se rencontrent dans toute l'étendue de l'écorce qu'elles ont envahie, et où elles ont une tendance à se grouper en amas. Grand luimbre de vaisseaux de petit calibre, se rendant de la pie-mère dans la substance corticale la parcourant dans toutes les directions. Gaine de noyaux fortement colorés autour des vaisseaux. Enfin, dans la substance g'rise et dans la substance blanche, infiltration par des petites cellules rondes.
2° Région frontale postérieure (pl. II, fig. 2) : A ce niveau, même aspect des méninges (œdème, infiltration embryonnaire, lésions vasculaires) ; mêmes lésions de l'écorce (sclérose névroglique, prolifération vasculairc), mais il existe au-dessous de la zone moléculaire une région, sous forme de bande assez mince, qui représente la couche des cellules pyramidales. Celles-ci sont peu nombreuses, petites, inégales, déformées ; les prolongements atrophiés, le noyau volumineux ; l'espace péri-cellulaire agrandi, envahi par des petites cellules. p:nfin cette zone est le siège d'une infiltration embryonnaire abondante.
(ij Pour le détail des lésions, voir, à la fin de ce travail, les planches et les notices explicatives qui les accompagnent ; il sera plus pariicuiirrcment question ici de la topographie de ces lésions.
3" Région occipiialc : Il existe cf^aioiiiciU lics altcrations des incniii^cs, tIcS vaisseaux, de la névroglie et des cellules nerveuses, niais à un très faible degré. Cellules pyramidales en nombre normal, à leur place, mais présentent des altérations manifestes. C'est l'élément le plus atteint.
Moelle : i^Méthode technique : Fixation dans le liquide de Mùllcr ; coloration par l'hématoxyline de Weigert, rhématoxyline-alunée de Bœlimcr ci l'hématoxyline-éosine ; inclusion à la paraffine).
Méninges épaissies, fibreuses, œdémateuses sur tout le pourtour de la moelle; elles sont le sièt^e d'une infiltration de petites cellules rondes, surtout au voisinage des vaisseaux, qui sont nombreux, gorgés de sang et présentent un léger épaississemcnt de leurs parois. Ces lésions rappellent celles des méninges du cerveau, mais elles sont moins intenses qu'elles.
Les faisceaux de Goll (dans la région cervicale seulement) présentent, par la méthode à l'hématoxyline de 'Weigert, une teinte plus pale. A un fort grossissement, diminution du diamètre des tubes de myéline et épaississemcnt des travées névrogliqucs. Les faisceaux pyramidaux croisés dans la région cervicale et dorsale présentent, à lin degré plus marqué, la même sclérose névroglique.
Les racines antérieures et postérieures sont le siège de lésions légères : néoformation vasculaire, infiltration de petites cellules, atrophie d'une partie de tubes à myéline.
Les cellules des cornes antérieures sont normales.
Au niveau d'un petit nerf cutané du dos du pied, on voit un épaississemcnt du tissu conjonctif péri-fasciculaire. Ce nerf est accompagné de petits vaisseaux nourriciers qui présentent une hypertrophie notable de leurs tuniques.
Aorte (pl. VI, fig. i) : Sur une coupe passant par l'une des papules situées sur la membrane interne de l'aorte, on constate qu'elle est due à un épaississemcnt de cette tunique, transformée en un tissu fibrillaire riche en cellules fusiformcs. A caniveau, on observe une infiltration et une dissociation de la tunique moyenne par des faisceaux de tissu conjonctif émanés de la tunique externe. Ces faisceaux sont accompagnés de nombreux petits vaisseaux qui vont jusque dans les parties épaissies de la tunique interne. (On sait qu'à l'état normal il n'existe de vaisseaux que dans la tunique externe.) Les vasa vasorum ont leur paroi hypertrophiée ; quelques-uns dientre eux sont complètement obturés.
2' Cas.
Garçon. — Début de la maladie à / ans ; mort à i3 ans. — Père syphilitique, névropathe. — Mère tuberculeuse. — Grand-père et oncle maternels simples d'esprit. — Seul survivant de 7 enfants. — Signes somatiqucs classiques de la paralysie générale. — Démence progressive. — Mort subite par ictus comateux. — Lésions cérébrales macroscopiques caractériques de la paralysie générale. — Examen histologique çonfirmatif : altération des cellules, des vaisseaux, de la névroglie. — Méningo-myélite, sclérose des faisceaux pyramidaux et des faisceaux de Goll. - Myocardite interstitielle légère. - Glomerulité scléreuse et léger degré de néphrite interstitielle.
(-,... R..., 12 ans et demi, entre à la clinique des enfants le i5 août 1896 : mort le novembre i8r)(">.
Père, 3(3 ans, peintVc, névropathe à I c.xces, a eu, à l agc de jo ans, un
cha,m-e induré du prépuce ; ne suivit aucun traitement pnur cette syphilis Se
'''''' Mùrc^ono à 3o ans, tuberculeuse ; sr.n père et un de ses frères so<|t simples d'esprit.
Du mariage sont nés 7 enfants :
i"'' Mort-né à 8 mois ; 2° Mort-né à terme ;
3° Mort de convulsions à 4 mois ; .
4'' Mort-né à terme ; 5° Mort à 8 jours ;
6" Notre petit malade, paralytique général ;
j" Fillette chétive, morte à 21 mois avec des déformations osseuses.
Le petit malade, élevé à la campagne, ne présente rien d'anormal dans son enfance ; il était intelligent.
Vers la fin du printemps de i8(/), vers l'époque de la première communion de l'enfant, on s'aperçut du changement de son caractère : il ne retenait pas son catéchisme, la mémoire s'en allait petit à petit, l'enfant devenait stupide, hébété, maladroit. Depuis le mois de mai, la parole est difficile, embarrassée ; depuis le mois de juillet, la mémoire a baissé considérablement. Quelques jours avant son entrée à l'hôpital, a tenu sa cuillère à l'envers pour manger son potage. Une autre fois a enlevé ses vêtements au lieu de s'habiller.
Etat actuel, i5 août. — Enfant assez grand, bien constitué, bien musclé.
Pas d'altération des dents ni des os.. Fonctions digcstives, circulatoires, respiratoires normales. Faciès inerte, niais, un peu vieillot. Les mains, les oreilles, les joues sont généralement violacées, bleuâtres, froides.
Pupilles inégales; elles réagissent très peu à l'accommodation et un peu à la lumière. La parole est lente, trémulante, hésitante. Difficulté de prononcer les mots contenant des r. Au moment où l'enfant va parler, les lèvres sont animées de petits tremblements. Quand on fait réciter une fable ou une prière à l'enfant, certaines syllabes stnit oubliées et des fragments de fable passés.
La langue est animée de tremblements en Tnasse et de tremblement fibrillaire à la pointe.
La marche se fait facilement, mais elle est un peu lourde. Exagération légère du réHexe patellaire, tremblement épileptoïde du pied. Lorsque l'enfant écarte les doigts, ils sont animés de petits tremblements et, par moments, de légères secojisses. Les mouvements des membres supérieurs ne sont pas très maladroits ; l'enfant dessine et écrit assez correctement.
11 est facile, obéissant, fait les commissions, aide l'infirmière. 11 s'habille et mange seul, joue tranquillement tout seul, mais il n'a aucune mémoire ; il est indifférent à tout, ne se rend pas compte de l'endroit où il est, sourit béatement quand on le regarde ou pleure sans motif.
Jusqu'au mois d'octobre, l'état mental ne subit aucun changement très notable, et à peine les signes somatiques se sont-ils légèrement accrus. De temps en temps, tous les huit jours environ, le petit malade est pris de mal de tète pendant lequel il vomit, pâlit, et est obligé de garder le lit.
Le 4 novembre, après avoir passé la veille une journée comme toutes les autres, l'enfant est trouvé, à deux heures du matin, dans un état de coma complet, avec résolution des membres, cyanose, respiration stertorcuse, pouls incomptablc ; il succombe à midi.
Durée de la maladie : i an.
Autopsie : (Edèmc et congestion îles deux poumons. Pas de tubercules.
Cttur : Myiicariic Jur, t'cnnc. lipaissciii' >.iu ventricule gauche: i à :i"tein. Sur la section Ju myocarde, on constate tie petites traînées blanchâtres. • Reins : Coni;estion veineuse. Substance rénale assez ferme. On constate, à la section de la substance corticale, un très fin pointillé rouge, constitué par les gloniérulcs.
Rate : volumineuse, périsplénite légère.
Cerveau (pl. I, fig. 2) : Poids, i.ioo gr. Vascularisation considérable des méninges. FAat louche, laiteux des méninges, surtout dans les régions frontopariétales ; erifin çà et là quelques petits points blanchâtres, disséminés, surtout dans la région occipitale. D'une façon générale, le cerveau parait ratatiné, les circonvolutions sont amincies, aplaties, surtout au niveau des région s frontales.
.\près décortication, on note dans la région frontale, jusque dans la région frontale ascendante exclusivement, une teinte franchement hortensia de l'écorce, avec un lin pointillé bleu violacé. A ce niveau, la surface des circonvolutions est râpeuse. Au milieu de ces parties hortensia, piquetées, râpeuses et aplaties, on voit çà et là de petits placards de substance cérébrale surélevés, d'aspect normal. En enlevant les méninges, on détermine par places de petites ulcérations superficielles de l'écorce. A la coupe du cerveau, les circonvolutions frontales présentent un amincissement très notable de la substance grise. La substance blanche a une teinte lilas clair, criblée de violacé. Les ventricules sont normaux, peu dilates, l'cpendyme un peu granuleux.
Examen microscopique : Cerveau. (L'autopsie a été pratiquée quelques heures seulement après la mort. La méthode technique a été la même que dans le cas précédent.)
Des fragments ont été prélevés dans la partie antérieure du lobe frontal gauche, au niveau de la 2° frontale et dans la partie médiane du lobe olfactif. Les lésions observées sont de tous points identiques à celles du cas précédent, mais elles sont un peu moins avancées : épaississement, infiltration des méninges par des petites cellules, lésions vasculaires ; sclérose névroglique de l'écorce (Planche 111, fig. 3), vaisseaux de nouvelle formation très nombreux, avec accumulation de petites cellules dans leurs gaines lymphatiques ; lésions des cellules pyramidales typiques. Le processus pathologique est moins intense dans le fragment du lobe olfact'if examiné que dans celui du lobe frontal.
Moelle : (Même technique que précédemment).
Dans ce cas, comme dans le cas, lésions de méningo-myélites difi'uses. Mais ici, les lésions des méninges (Planche 5, fig. 2) sont prépondérantes. Ces membranes sont épaissies, fibreuses, œdémateuses, .infiltrées de cellules rondes. "Vaisseaux en grand nombre, gorgés de sang dans ces méninges; leurs tuniques sont hypertrophiées, infiltrées. Un certain nombre de veines complètement obturées par des petites cellules. Dans l'intérieur de la substance médullaire, pénètrent des vaisseaux de nouvelle formation, accompagnés de traînées de petites cellules, disposition qui rappelle celle observée au niveau de l'écorce cérébrale.
Les travées de la moelle sont hypertrophiées.
Même sclérose névroglique que dans le cas précédent du faisceau de Goll et du faisceau pyramidal croisé, visible dans les 3 régions : cervicale, dorsale et lombaire. Cellules des cornes antérieures normales.
à la coupe, au microscope, épaississement des parois artérielles. Quelques artérioles présentent une obstruction presque complète de leur lumière. En certains points, partent de la tunique externe des vaisseaux, de courtes travées en étoile. Epaississement léger des capsules de Bowmann. Atrophie dun grand nombre de glomérules, dont la structure n'est plus apparente et qui sont envahis par des amas de cellules fusiformes.
Cœur : sur des coupes du myocarde, on observe une myocardite wtersti-
bb —
ticllc dilTiise U-gcve. En certains points, épaississemcnl des tuniques artérielles.
3° Cas.
Garçon. — Début de la maladie vers S ans; mort à lo ans. — Père syphilitique. — Grand-père paternel mort alcoolique invétéré. — Grand'mère maternelle aliénée. — Mère nerveuse. — Grand-père maternel mort jeune d'une affection cérébrale. — Grand'mère maternelle morte hémiplégique. — Deux enfants vivants sur j grossesses, dont le petit malade. — Démence progressive. — Signes somatiques caractéristiques. — Mort dans le marasme à la suite d'un ictus avec contracture finale, atrophie musculaire, escarres. — Lésions encéphaliques caractéristiques. — Lésions médullaires. — Rate scléreuse. — Sclérose des muscles. — Néphrite. — Névrites périphériques. — Artériosclérose généralisée.
P... 0..., 10 ans, entré à la clinique des enfants le 20 avril 1897 (i). Grand-père paternel alcoolique, mort à 48 ans.
Grand'mère paternelle morte aliénée k 4b ans, après cinq ans de maladie.
Père, serrurier, âgé de 44 ans, a eu pendant son service militaire un chancre induré du prépuce, n'a subi aucun traitement. Est atteint actuellement de strabisme.
Grand-père maternel mort à 45 ans d'un ramollissement cérébral (?) : la maladie aurait eu une durée de 3 ans, aurait été accompagnée de douleurs dans les jambes, de difficulté de la marche ; en dernier lieu, démence progressive : ne reconnaissait plus sa maison quand il rentrait, après être sorti, était agité par moments et on était obligé de le garder.
Grand'mère maternelle, morte à 69 ans hémiplégique et aphasique.
Une tante maternelle, âgée de 42 ans, est extrêmement nerveuse.
Un oncle maternel est mort à 34 ans, phtisique.
Mère, 42 ans, couturière, bien portante, mais très nervetise et très impressionnable.
Elle a eu 7 grossesses. Les 5. premières grossesses dans les 5 premières années du mariage, se sont terminées par des avortements. A la 6° grossesse, eut une fille, venue à terme, âgée actuellement de 12 ans, qui aurait été toujours délicate, nerveuse, mais intelligente. Puis à la 7° grossesse, au bout de 8 ans de mariage : le petit malade. Ainsi :
Après 2 mois de mariage : i grossesse : i fausse couche.
/ 2" grôssesse : i fausse couche à 6 semaines. Dans les 3 premières an- \ 3° grossesse : i fausse couche à 5 mois, nées de mariage : \ 4° grossesse : i fausse couche à 7 mois.
( 3° grossesse : i fausse couche.
Après G ans de mariage : 6° grossesse : i fille délicate, nerveuse. Après 8 ans de mariage : 7° grossesse : Notre petit malade^ paralytique
général.
Il vint à terme, a toujours eu une excellente santé, a fait ses premières dents à 6 mois, a parlé à 20 mois.
Jusque l'âge de 8 ans, était bien développé pour son âge, très intelligent, très docile, allait à Técole, obtenait tous les ans des prix et des billets d'hon-
neur
(1) Grâce à la complaisance du Docteur Reibel, qui a soigné cet enfant , ■;:!" l'hôpital, nous avons pu obtenir des renseignements pré-
cieux bui le début et l'evalulion de la maladie
A ràge de ,V ans, on s'aperçut d'un changement de son cara.:tèrc. Il était devenu difficile, méchant, enclin à des crises de larmes et à des colères 'i |-i moindre contrariété, lui qui était très doux et très afl'ectueux auparavant ' Fn même temps, il commença à devenir paresseux: il s'endormait à Téccfie au catéchisme, et était souvent puni pour cela. '
Pendant plusieurs mois, il continua à aller à la classe, mais ne faisait plus rien de bien, malgré sa bonne volonté. 11 passait son temps à griffonner: on s'aperçut que YécriUire était tremblée, les lettres mal formées, les cahiers tachés- Grande loquacité, parole bégayante. II répétait sans cesse « j'ai faim La parole était devenue peu à peu incompréhensible, puis, au bout de quelques mois, il ne parlait plus, mais poussait des cris inarticulés, riait, pleurait sans motifs.
En même temps, présentait des mouvements saccadés, ataxiformes. Se jetait sur les objets, renversait son verre. Depuis cette époque, on a observé du tremblement dans les doigts des mains. Depuis 5 mois, ne peut plus manger seul.
A présenté, au début de la maladie, une certaine maladresse de la marche. 1 an après, elle est devenue si difficile et si trébuchante, que l'enfant dut garder le lit. 11 a passé cet hiver à la maison, assis dans un coin, poussant des cris irrarticulés, riant ou pleurnichant et déchirant sans cesse du papier.
En février 1897, il s'est remis à marcher pendant quelque temps, et alors il faisait, sans but, continuellement le tour de la pièce.
Depuis janvier 1897, il urine au lit.
Depuis quelques années (i3 ans?), la mère avait remarqué de l'inégalité pupillaire.
Etat actuel : Enfant de taille normale. Amaigrissement. La face est pale, le front plissé. Le regard vague, la physionomie stupide. Les dents sont bien conformées, sauf les incisives supérieures qui sont petites, espacées les unes par rapport aux autres, amincies et érodées à leur extrémité. Inégalité pupillaire, pupille gauche très dilatée; elles ne réagissent ni à la lumière ni à l'accommodation.
Démence complète. L'enfant est couché dans son lit, inerte, ou bien hurlant, ou bien exécutant des gestes toujours les mêmes (tics). Les membres supérieurs sont animés de mouvements ataxiformes. Si on lui présente un gâteau, il le saisit maladroitement, ne le porte pas à sa bouche, ou bien l'y porte, l'en retire, le laisse toniber sur le lit, sans songer à le manger. Mais si on le met, par fragments, dans sa bouche, il les avale. Par moments, il mange gloutonnement, déglutit sans mâcher, à d'autres moments, il recrache les aliments. Gâtisme.
Se tient sur ses jambes, mais en vacillant. Ne marche que si on le traine. Abolition des réjlexes. Rétention d'urine qui dure deux jours, et pour laquelle le malade est sondé.
L'état s'aggrave peu pendant les premiers mois de son séjour au service. 11 reste au lit, étranger à ce qui se passe autour de lui. A des phases de dépression succèdent des phases d'agitation, pendant lesquelles l'enfant crie ou est animé de tics incessants, toujours les mêmes. Plusieurs fois a mangé ses excréments.
Mais peu à peu, amaigrissement extrême et un certain degré d'atrophie musculaire. Les extrémités sont effilées, violacées, froides ; recouvertes d'une peau sèche, ridée, squameuse.
Puis, troubles de la déglutition. Contracture des membres inférieurs oii flexion. Escarres.
La veille de sa mort, sa mère est venue dans l'après-midi et a passé deux heures à lui mettre dans la bouche des grains de raisin, qu'il avale sans mâcher. Très contente, parce que depuis quelques jours il ne s'alimentait plus, elle lui en fit prendre une très grande quantité.
Le leudemain matin, coma, résoluiion musculaire, pouls riliforme. Mort. Durée de la maladie : 2 ans.
Autopsie : Estomac gonilé par les grains de raisin que l'enfant a avalés la veille et qui sont intacts, non mâchés, non digérés. Cette surcharge -alimentaire a,, sans aucun doute, été la cause de rictus apoplectique qui a enlevé le malade.
Poumons : teinte rosée, emphysème notable, pas de tubercules. Sur toute la surface des plèvres, et des deux côtés, il existe des adhérences nombreuses, mais qui se rompent facilement.
Cœur, aorte : normaux.
Reins : congestionnés. On distingue difficilement les deux substances (corticale et médullaire).
Rate : de volume normal. Périsplénite. Très dure à la coupe, crie sous le
scalpel.
Foie : volumineux. Sa face convexe est adhérente au diaphragne. Elle est traversée par un sillon étoilé, creusé dans le parenchyme, à fond fibreux Dur à la coupe, crie sous le scalpel, on ne peut y enfoncer le doigt.
Cerveau (Pl. I, rig. 3) : on i-emarque, en enlevant la boîte crânienne, que la voûte est dure, résistante, difficile à entamer avec le marteau.
La dure-mère est très vasculaire, sanguinolente ; l'ouverture du crâne a produit la rupture d'un grand nombre de vaisseaux et il se produit une véritable hémorragie en nappe.
Sous la dure-mère, environ 1 00 grammes de liquide hémorragique, un peu trouble.
Cette membrane est épaisse, parcheminée, vasculaire. Doublée par le feuillet pariétal de l'arachnoïde, épais et vasculaire lui aussi. Adhérences de ces membranes à l'encéphale. Adhérences de la base du cerveau à la boîte crânienne.
Ce qui frappe à l'examen du cerveau, c'est l'épaississement considérable des méninges, dans la moitié antérieure (1 cent. 1/2 d'épaisseur). La surface est lisse, sans relief de circonvolutions, opaque, lardacée ; couleur blanc-bleu ; aspect de la porcelaine. Cette apparence cesse brusquement au niveau des lobes occipitaux, en formant un ressaut. Sur le lobe occipital gauche, une ecchymose large comme une pièce de deux francs.
La décortication peut se pratiquer très facilement dans la région frontale, sans altérer la substance corticale, mais à partir de la circonvolution de Rolando, elle est absolument impossible, il existe une symphyse méningo-encéphalique de toute la moitié postérieure de l'hémisphère ; on ne parvient à enlever les méninges, qu'en entraînant la surface des circonvolutions, et, par places, il faut tailler en pleine substance cérébrale avec un scalpel.
Les méninges enlevées, on constate que l'hémisphère est effilé à ses deux extrémités, dur au toucher. Les circonvolutions frontales, grêles, affaissées, couleur hortensia, avec piqueté rouge. La moitié postérieure de l'hémisphère méconnaissable, à cause des pertes des substances produites par l'ablation des méninges.
Sur une coupe : état criblé de la substance blanche, amincissement de la substance grise. Dilatation des ventricules latéraux, le pouce peut pénétrer dans les cornes frontale, occipitale et sphénoïdale. L'épendyme est dur, présen-» tant quelques granulations. Les plexus choroïdes épaissis, rugueux. Granulations sur le plancher du quatrième ventricule.
Moelle : Adhérences légères entre la dure-mère et la moelle. A l'œil nu, sur des coupes, on voit une zone plus pâle que le reste des cordons dans la région des faisceaux de Coll.
Examen microscopique (Pl. 111, fig. i et 2 ; Pl. IV, tig. i). - Cerveau : (L'autopsie a été faite ;^ heures après la mort. Fixation dans alcool et dans
fonpol; cnlnrauun par I hcinaloxy line aliniéc de Boehmer, riiématoxylinccosme, la thioumc-cf.sinc, le bleu de ihuluidiiie-éosine.J
Des fragments, comprenant les méninges et l'écorce sous-jaccnte, ont éic pris dans le tiers antérieur de la première et de la troisième frontale gauche et dans la partie moyenne du lobe occipital. " '
Sur des coupes de ces fragments, on observe les mêmes lésions, que dans les deux cas précédents: épaississement des méninges, infiltration dans leurs mailles, d'un grand nombre de cellules rondes, prolifération vasculairc et lestons des vaisseaux ; sclérose névroglique de 1 ecorce, altération des cellules nerveuses et des vaisseaux. Ces lésions étaiit, comme dans les cas précédents, plus intenses, dans les coupes provenant de fragments de la région frontale' que dans ceux de la région occipitale.
Mais ce que ce cas présente de plus particulier, c'est un épaississement considérable des méninges, constituées par un tissu scléreux, très dense ; c'est une infiltration embryonnaire plus accusée des méninges, de la substance grise, de la substance blanche, de la paroi des vaisseaux. La prolifération vasculairc est très manifeste, mais, néanmoins, beaucoup moins que dans les deux observations précédentes. Les lésions des cellules pyramidales sont nettes.
Par la méthode de Weigert à Thématoxyline, raréfaction des tubes à myéline.
Par la méthode de Golgi, au sublimé, coloration des cellules araignées, qui se sont montrées volumineuses, riches en rameaux, et abondantes surtout dans les parties superficielles de l'écorce. Par cette méthode, les cellules pyramidales n'ont pas pris le colorant ; il est vrai que nous nous sommes adressés à des parties de l'écorce très altérées, et où il n'existait pour ainsi dire plus de cellules nerveuses.
Sur une coupe du bulbe, faite au , niveau de l'éminentia terès du côté droit, en un point, où il existait un certain nombre de granulations épendymaires, on voit qu'elles sont constituées par des tourbillons de cellules névrogliqucs, en forme d'amandes, de dimensions égales, placées l'une à côté de l'autre entre l'épendyme et la substance nerveuse sous-jacente. L'épendyme est formé d'une couche de cellules normales, reposant sur des bandes de tissu névroglique. Les cellules du noyau du moteur oculaire externe, situées audessous et entre les tourbillons de sclérose, sont très légèrement altérées : déformation, état vésiculeux, chromatolyse, élargissement de Tespace péricellulaire et présence en cet endroit de petites cellules ; mais la lésion de beaucoup la plus manifeste, et qui peut-être en cet endroit est plus intense qu'en aucun autre point de l'encéphale, c'est la néoformation vasculairc et surtout la multiplication nucléaire au pourtour des petits vaisseaux. Plusieurs d'entre eux présentent sur des coupes transversales une gaine, très dense, de petites cellules prenant bien la substance colorante (thionine).
Sur une coupe de la paroi du ventricule latéral gauche, en un point présentant des granulations : mêmes tourbillons de sclérose névroglique, épaississement de répendyme, infiltration embryonnaire de cette membrane, de la substance blanche sous-jacente et de la paroi des nombreux vaisseaux, qui les parcourent.
Moelle : (Fixation dans la liqueur du Mûllcr et Talcool ; coloration par ^'hématoxylinc de Weigert, l'hématoxyline-éosine, la thionine, le bleu de tholuidine-cosine ; inclusion à la paraffine).
Comme dans les deux cas précédents, on remarque (dans les 3 régions cervicale, dorsale, lombaire) des lésions légères, mais généralisées à tous les éléments : épaississement des méninges, lésions des vaisseaux, infiltration embryonnaire ; sclérose névroglique et atrophie des tubes à myéline dans les faisceaux de Goll et dans les faisceaux pyramidaux. Mais ce qui attire plus particulièrement l'attention, c'est d'une part la multiplication et l'épaississement des travées conjonctives de la moelle : celles-ci sont très apparentes,
sillonnant, en forme de rayons, les cordons de la substance blanche; c'est d'autre part l'état des cellules des cornes antérieures (Pl. V, ûs.. 3, 4, -t et G); elles sont rares (sur une coupe de la région dorsale, en particulier, on ne peut en rencontrer une seule d'un des côtés, et parmi celles qui persistent les unes sont absolument normales, les autres présentant, par la méthode de Nissl les différents stades de la dégénération atrophique : chromalolj-se, perte du noyau, diminution de volume de l'ensemble de la cellule.
Une coupe d'un «e;/ cutané du dos du pied (Pl. IV, tig. 3) montre un degré assez avancé de névrite parencliymateuse : sur la section longitudinale : myéline fragmentée, absente dans le plus grand nombre des tubes. Sur la section transversale : altération plus apparente encore ; un très petit nombre de tubes seuls sont normaux, la plupart réduits à un cylindre axe, grêle, sans myéline, entouré seulement d'une petite loge conjonctive. Le tissu peri-fasciculaire est très légèrement épaissi, et il envoie des tractus fibreux dans l'épaisseur des faisceaux.
Des petits filets nerveux terminaux, examinés au niveau de la peau d'un doigt du pied, montrent les mêmes altérations, à un degré plus avancé.
Enfin un nerf musculaire, se rendant à la partie supérieure de l'un des jumeaux, est aussi lésé, mais beaucoup moins.
Cette névrite est donc plus marquée dans les filets les plus éloignés des centres : c'est une névrite périphérique.
Foie : pas d'altérations manifestes.
/îiïfe : La capsule sur une coupe est épaisse, fibreuse. Elle envoie dans l'intérieur de la glande une trameconjonctive, bien plus volumineuse que normalement, formée de larges bandes de tissu conjonctif très serré. La tunique des petits vaisseaux est hypertrophiée, par place il y a obturation complète de la lumière du tube.
Rein : épaississement des parois artérielles. Bandes de sclérose. Atrophie d'un grand nombre de glomérules, dont la structure n'est plus apparente et qui sont envahis par des amas de cellules fusiformes. Dans un certain nombre de cas, les 2 faces de la capsule de Bowmann sont adhérentes. En certains points, les tubes urinifères voisins sont farcis de petites cellules, infiltrées entre eux ou dans leur lumière.
Myocarde : normal, sauf au niveau des colonnes charnues, où l'on remarque, sur des coupes transversales, l'état vacuolaire des fibres.
Muscle (pl. VI, fig. 2) : A l'autopsie, les muscles du mollet ont été mis à découvert. Ils ont apparu atrophiés, décolorés et flasques. Sur des coupes on remarque une sclérose conjonctive intoise : des travées épaisses parcourent le parenchyme en tous sens, prenant la place des fibres musculaires. Celles ci sont grêles et présentent entre elles un grand nombre de noyaux.
Le système vasculaire a été examiné en différentes régions : sur des coupes delà peau et du tissu cellulaire sous-cutané, de la face latérale de l'un des doigts du pied (Pl. IV, fig. 3) prélevés à cet effet, et sur les différentes coupes précédentes, qui contenaient des petits rameaux vasculaires : nerfs cutanés et musculaires, foie, rate, rein, myocarde, muscle (Pl. VI, fig. 2). Tous les vaisseaux examinés {artères et veines de différents calibres, capillaires) présentent un épaississement de leur paroi. Nulle part d'endartérité oblitérante, mais hypertrophie simple des tuniques. La tunique moyenne des artères, en particulier, se montre sur toutes les coupes hypertrophiée; la tunique interne, normale dans certaines régions, est, en d'autres, si épaisse, si bourgeonnante, que la lumière du vaisseau se trouve réduite à une simple fente. Cette artériosclérose généralisée a son maximum au niveau des vaisseaux les plus périphériques, ce dont on peut se rendre compte par la comparaison des coupes.
SYMPTOMES
Le rapprochement de ces documents, qui constituent le bilan actuel de la paralysie générale dans le jeune âge, nous permet d'esquisser le tableau de cette forme de la maladie de Bayle et de Calmeil. Ce qui demande peu de développements, car, on vient de le voir, les 69 cas que nous avons résumés sont assez semblables entre eux. Mais ce qu'il importe d'établir, ce sont les symptômes propres à la forme prématurée et les divergences qui pourraient exister entre elle et la forme commmie.
Période prodromique. — Chez l'enfant comme chez l'adulte il est tout à fait exceptionnel que la paralysie générale s'installe subitement avec ses symptômes caractéristiques. On voit, d'après les observations, que la période d'état est toujours précédée d'une phase incertaine, pendant laquelle les différentes manifestations intellectuelles et physiques de la maladie commencent à se développer progressivement, d'une façon inégale, les unes occupant le premier plan, les autres étant absentes. C'est l'ébauche imparfaite de la période d'état. Comme celle-ci, elle présente à étudier des symptômes d'ordre psychique et d'ordre somatique.
Les troubles psychiques ont ouvert la scène dans le plus grand nombre des observations. Dans quelques cas, les parents y avaient prêté peu d'attention, mais après ils se sont souvenus que Véclosion de la maladie avait été précédée par certaines modiJical:ons du caractère clie:{ leurs enfants.
A cette période en effet, comme à la période confirmée, les petits malades n'ont vas présenté de conceptions délirantes et c'est là, ainsi que nous le verrons plus loin, un des caractères propres de la forme prématurée. Un seul fait exception c'est celui de Régis (i'-''- cas de cet auteur, obs. 3) : avant l'éclosion de sa maladie, il rentra un jour chez lui en proie à l'agitation, prétendant avoir été victime d'un attentat imaginaire. Mais il est à remarquer que ce garçon avait près de 20 ans et qu'il touchait à la limite d'âge que nous avons fixée pour cette étude.
Habituellement, c'est dans la façon dont les enfants se livrent à leurs occupa^tions habituelles, que l'on constate l'amoindrissement de leur intelligence ; et l'on est frappé de la ressemblance que présentent presque toutes les observations à ce sujet. C'est, par exemple, notre petit malade G... R... (M. Haushalter, 2'-^ cas), qui jusqu'alors intelligent ne parvient plus à retenir son catéchisme; c'est P. .. O... (M. Haushalter, 3*-' cas), qui actif, éveillé auparavant, s'endort h l'école, est plusieurs fois puni pour cela, continue quelque temps à y aller, mais n'est plus bon à rien, ne peut plus faire ses devoirs, malgré beaucoup de bonne volonté. Ce sont de petites ménagères, qui, auparavant adroites et actives, commencent à faire tout de travers, bala3^ent avec le manche du balai (obs. 5i), préparent le café avec du sable et du savon (obs. 23), sortent faire des commissions et oublient en route le motif de leur course. Ce sont encore des domestiques ou des apprentis, comme G... (obs. 22) ou K... B... (obs. 35), qui se montrent incapables de continuer leur travail et se font renvoyer par leurs patrons.
Dans d'autres observations, les changements survenus dans la manière d'être et la perte des s-intiments affectifs, attirent en premier Vattention. Ainsi T... (obs.- 22) devient jaloux, froid, cruel ; sujet à de véritables entêtements morbides, h de violentes colères ; se livre à l'onanisme, se montre superstitieux. A... P... (M. Haushalter, i^^-'cas) reste mdifférente à la mort de son père, survenue à cette époque, et ne ressent aucun chagrin, elle qui était auparavant tendre et sensible.
l.a mémoire, le jugement, la vivacité d'esprit, l'habileté manuelle, les sentiments affectifs, l'attention sont amoindris, dans la période préparalytique. Les petits malades deviennent maladroits, indifférents, mous ; les parents se plaignent
de leur voir conserver un air enfantin, niais. Dans quelques cas on note de la céphalée, de l'insomnie (i).
Ce rétrécissement du champ de la conscience, si caractéristique du début de la méningo-encéphalite diffuse, a, pour conséquences, l'apathie, l'instabilité, la satisfaction personnelle, le rire béat, ou bien l'irascibilité, les cris, les pleurs sans motif : acquis chez les enfants qui deviennent paralytiques, ces symptômes sont analogues h ceux que présentent certains sujets congénitalement arriérés, simples d'esprit. Mais les malades ne présentent, à cette période, 7ii le délire pre'paralytiqiie, ni cette suractipité intellectuelle et ces entî'eprises chimériques si fréquentes chei les adultes .
Ils entrent dans la paralysie générale par la démence progressive et, dans quelques-uns des cas, ils s'acheminent jusqu'à la déchéance finale, sans qu'aucun incident ne se soit produit. Cependant le plus souvent éclatent un ou plusieurs ictus congestifs, des attaques apoplectiformes ou épileptiformes, des accès d'hémiplégie, accompagnés d'obtusion mentale, de parésie, d'aphasie transitoire. Presque constants dans la période d'état, ces accidents accompagnent souvent les symptômes prodromiques et dans quelques cas les devancent : dans les observations 2, 4, 11, i 5, 26, 36, 38, 42, 47, 49, 55, 56, c'est par un de ces ictus que s'est annoncée l'affection. Le malade de Régis (obs. 49), par exemple, était intelligent, vif, éveillé, jusque l'âge de 12 ans. A cette époque, un matin, il fut pris, étant au lit, d'une attaque apoplectiforme, suivie d'hébétude, d'hémiparésie gauche, de ptosis de la paupière supérieure gauche, restée depuis un peu tombante. Il retourna en apprentissage, mais, depuis cette époque, il était moins intelligent et bientôt se manifestèrent les symptômes classiques d'une paralysie générale qui se termina par la mort. Dans d'autres cas, ces attaques congestives se produisent à une époque bien antérieure à l'éclosion de la maladie ; ainsi, dans l'observation de Clouston (obs. i5),il y eut à l'âge de 6 ans plusieurs accès épileptoïdes. La malade néanmoins resta intelligente et bien portante jusque l'âge de 1 5 ans, où à la suite de
(Il Vrain (Lncn citaio). Cet auteur a voulu voir dans rinsomiiic un des caractères de paralysie générale du jeune à^c, dans la période prodroni.que.. Mais il faut rcnit-rqucr : r que ce syinpl'^-mc ne manque pas chez. 1 adulte, a cette période ; 2" qu'il n'est pas nicnlicnné très fréquemment dans nus observations.
plusieurs nouveaux accès, accomftagnés de perte de la connaissance, les signes psychiques et moteurs de la paralysie générale se manifestèrent. Dans ce cas, les premiers accidents, observés à 6 ans, doivent-ils être regardés comme un signe avant-coureur de la méningo-encéphalite diffuse, ou des S3'mptômes d'une lésion célébrale indépendante, ou enfin comme de simple accès dè mal comitial, la paralysie générale s'étant développée chez une épileptique
Divers troubles somatiques marquent, dans certaines observations, le début de la période préparalytique. C'est un ptosis qui ouvre la scène dans le 2'-" cas publié par Régis (obs. 8);. des douleurs dans les jambes et de l'atrophie optique, dans l'observation de Westphal (obs, 3i) ; l'ataxie de récriture, dans celle de Gudden (obs. 34) ; des mouvements choréifori\ies, de l'aphasie transitoire, de la parésie des membres inférieurs, dans les observations 14, 38, 69.
Dans plusieurs cas l'affection s'annonce comme un tabès : obs. 48 (atrophie optique, douleurs fulgurantes dans le dos, abolition des réflexes) ; obs. 17, 18 (troubles de la marche).
Ailleurs, c'est l'arrêt du développement physique, qui précède les autres symptômes (obs. §9); c'est dans le cas (53) de Régis la suppression de la menstruation, préalablement établie.
Dans le cours de la période prodromique, se rencontrent aussi les autres signes de la méningo-encéphalite diffuse, l'inégalité pupillaire, la mydriase ou le myosis, le signe d'Argyl- Robertson, les troubles de la parole, le tremblement, etc.. La lecture des observations nous montre qu'il en est pour le jeune âge comme pour l'âge adulte, avec cette différence que les troubles somatiques sont relatés plus souvent et sont plus marqués dans la forme prématurée que dans la forme commune.
Période d'état. — Le passage de la première période à la seconde s'effectue progressivement. Les symptômes précédents continuent à évoluer, il s'en ajoute d'autres et le tableau de la maladie est au complet.' Pour la facilité de la description, on divise cette période en troubles psychiques et somatiques,
A. Troubles psychiques. — On voit, à la lecture des observations, que dans la grande majorité des cas, presque
r unanimité, l'état mental'est celui'dc la démence simple. Peu à peu, les différentes facultés intellectuelles se sont amoindries : la mémoire est affaiblie, confuse, entièrement abolie; 1 s malades ne savent pas les choses les plus simples, leur âge, leur nom; le souvenir des faits récents est surtout atteint et, en particulier, le souvenir des lieux : ils se perdent dans les appartements, s'égarent dans' la rye. L'attention est faible, inefficace, ce qui rend les malades distraits, indifférents, versatiles. Le jugement est défectueux, les conceptions vagues, le- associations incohérentes : ils agissent, parlent et répondent aux questions qu'on leur pose, mais d'une façon obscure, non motivée, absurde. La vie afflictive est pervertie, la pudeur supprimée : ils se montrent apathiques et malpropres. C'est un véritable effondrement de l'énergie psychique, le cerveau devient une table rase.
A... P... (M. Haushalter, i" cas), qui auparavant était coquette, devint peu à peu indifférente à la toilette : elle ne se coiffait plus, ne s'habillait pas seule, tachait ses vêtements. Quand on l'envoyait dans de jardin, avec les autres petites convalescentes du pavillon des enfants, elle restait au milieu d'elles sans prendre part à leurs jeux; on la trouvait assise au grand soleil, sans chapeau, décoiffée. A d'autres instants, elle faisait du crochet, facilement, mais d'une façon toute mécanique et avec des erreurs dans les mailles.
G... R,.. (M. Haushalter, 2" cas), qui, avant le début de la maladie, était vif, enjoué, alerte, devint doux, docile, indifférent. On aurait pu le prendre pour un enfant normal, mais de nature molle. Pendant son séjour à l'hôpital, il rendait de petits services aux religieuses, allait faire les commissions à la pharmacie, mais oubliait en route ce qu'on lui avait recommandé. 11 passait des heures entières h copier des dessins, reproduisait assez exactement les modèles, mais les traits de crayon étaient tremblés et jamais il ne parvejiait à composer lui-même un sujet.
Ces exemples, pris au hasard, montrent bien que les • enfants paralytiques ne présentent que des troubles démentiels simples, en rapport avec leur âge. Dans 5 cas seulement, nous avons noté des idées de grandeur (Obs. 7, 21, 23, 48) : le malade de Ballet, qui est âgé de 19 ans (Obs. 21), se croit colonel, possède un grand nombre d'actions de chemin de fer, etc.; le malade de Hufler, qui a 21 ans 'Obs. 23), veut un piano en or, possède des statues
magnifiques, a les plus beaux livres. 3 fois seulement nous trouvons des idées de persécution et encore sont-elles très fugaces, peu imagées : c'est une petite malade qui se méfie de ses parents (Obs. 38), une autre qui croit que sa sœur veut la voler. La petite Anna G..., dont Westphal a relaté l'observation (Obs. 3i), est une enfant de cirque, elle a contracté la syphilis dans des rapports avec un clown et, dans son délire, elle a peur des voleurs, prétend qu'elle a péché et que Dieu veut la punir. 3 ou 4 fois des hallucinations sont notées : la malade de Westphal, cet enfcUit de cirque, dont nous venons de parler, est atteinte d'atrophie optique, elle entend la voix de Dieu, qui lui dit : « Tu es punie, parce que tu as péché; tes parents seront aveugles, parce que tu as péché. ))
Mais la présence de ces idées déUrantes au cours de maladie dans le jeune âge est l'exception, elles ont été notées quelquelois dans nos observations, mais sont survenues incidemment, se greffant sur la démence et n'occupant pas, comme chez l'adulte, le premier plan dans le tableau symptomatique; de plus, les sujets chez qui elles se sont manifestées étaient âgés de 19 ans, 20 ans, 21 ans, se rapprochant ainsi de l'i-ge adulte. On peut affirmer que, dans la très grande majorité des cas (i), on ne rencontre che^ les enfants paralytiques généraux, ni mégalomanie, ;// idées de persécution, ni hallucinations. C'est pour ces raisons que la question d'internement s'impose rarement. Il ne s'agit le plus souvent que d'un état démentiel simple, avec quelques idées incohérentes, de la satisfaction personnelle, ou une tristesse tranquille, un état maniaque peu bruyant : c'est la forme que I on rencontre quelquefois chei l'adulte et que l'on dénomme • Jorme démentielle simple ou encore démence paralytique primitive « En cela, les juvéniles se rapprochent des femmes qui, lorsqu'elles deviennent paralytiques, manifestent rarement le délire si riche, bien qu'absolument incohérent, des hommes. On sait, d'ailleurs, que les états vésaniques sont assez peu fréquents chez les adolescents, même non paraly-
Huc,' l'pu;^ 'cmwr'l'"' ^'^"^ '^«^ '«"^ complets et
qui corresponderaiem /i?;;^ "^ et .>o«,w o„,
persécution et des halluciitntions / grandeurs, des idées de moyenne.
wuuouï,, sont peut-être des chiffres au-dessous de la
tiques. Quand ils sont malades, ils présentent ordinairement de l'excitation maniaque, quelquefois des idées mélancoliques. Il semble qu'ils n'ont pas encore dans leur cerveau les matériaux nécessaires à la construction d'un délire quelque peu pittoresque. » (Joffroy) (i).
Cette forme constante que revêtent les troubles psychiques, dans la paralysie générale du jeune âge, est le trait le plus caractéristique, qui la distingue delà forme commune. Si l'on compare, entre elles, plusieurs observations d'enfants et d'adultes, on remarque que, plus les sujets sont jeunes, moins souvent l'on rencontre le délire expansif, les idées de satisfaction, la mégalomanie, ou les idées de persécution, la mélancolie, les hallucinations. Le travail de Vrain (2) est très instructif à ce sujet : il contient i5 cas, les 10 premiers ayant trait à des malades âgés de moins de 20 ans, les 5 derniers à des malades de 25 à 3o ans; distinction établie à dessein par l'auteur. En effet, dans les 8 premiers (Obs. I, 18 ans 1/2; II, 18 ans; III, i5 ans; IV, 21 ans; 21 ans; VI, 24 ans; VII, 28 ans; et IX, 23 ans), on rencontre la forme de démence simple ; dans les 7 derniers (Obs. VIII, 23 ans; X, 25 ans; XI, 28 ans; XII, 3o ans; XIII, 3o ans; XIV, 32 ans; XV, 32 ans), on trouve l'une des formes vésaniques énoncées plus haut.
B. Troubles somatiques. — Si les troubles intellectuels dans la paralysie générale du jeune âge sont peu variés, peu intenses et relégués au second rang par rapport à ceux que l'on rencontre dans la forme commune, par contre, les troubles somatiques y sont nombreux, très marqués et ont peutêtre chez les enfants une importance plus prépondérante que chez les adultes.
Parmi ceux-ci, les troubles de la motricité occupent la première place. Il s'établit progressivement, et de bonne heure, une diminution de la force musculaire, une foiblessc générale, manifeste surtout aux extrémités. C'est plutôt, au début, une incoordination des mouvements, qu'une véritable paralysie; mais dans les périodes terminales de la maladie, elle s'accompagne très fréquemment chez l'enfant, ainsi que nous le verrons, d'atrophie musculaire, de contracture.
(1) Loco citato.
(2) Loco citato. Pages 2 3 et 24.
Une des premières conséquences de ces troubles moteurs, c'est l'incertitude de la marche. Ce symptôme s'est toujours montré, d'une façon très précoce, dans nos observations : c'est une faiblesse des jambes, une aptitude à la fatigue ; ou bien de la maladresse, des chutes fréquentes ; dans certains cas, la démarche titubante est celle que Charcot a dénommée « démarche de matelot ». Dans 6 de nos observations (5, 1 1, 12, 26,46, 48) il s'agissait d'ataxie vraie, avec incoordination motrice, steppage ; et plusieurs fois il s'est ajouté, à ces troubles, d'autres S3aiiptômes caractéristiques du tabès : l'abolition des réflexes rotuliens (Obs. 5); l'atrophie du nerf optique (Obs. 12 et 46); l'incoordination de la marche, des douleurs fulgurantes dans le dos, l'abolition des réflexes et l'atrophie de la pupille réunies, dans le cas de Algheimer (Obs. 48). Symptômes de la maladie de Duchenne, associés à ceux de la paralysie générale, ainsi que cela se rencontre fréquemment chez les paralytiques adultes (i). Mais chei les juvéniles, les troubles de la marche sont précoces, presque constants et très marqués. Nous verrons, en effet, au chapitre qui a trait à l'anatomie pathologique, la fréquence des lésions médullaires dans la paralysie générale juvénile.
L'affaiblissement musculaire progressif entraîne du côté des membres supérieurs la même incoordination motrice. Les mouvements spasmodiques, saccadés, maladroits sont souvent signalés. Parfois, ils simulent la chorée (Obs. i5, 24, 46, 54). Les auteurs emploient les termes « chorée » ou « mouvements choréiques », sans plus de commentaires. Il est piobable que, dans la plupart des cas, il ne s'agissait pas de^ chorée vraie, mais de mouvements choréiformes, ataxiques, comme nous en avons observé chez P... O... (M. Haushalter, 3<= cas) : quand on lui présentait un gâteau, il cherchait il le saisir, avançait la main par saccades, dépassait le but, portait l'objet à côté de sa bouche; mais au repos, il était immobile; les mouvements volontaires seuls avaient le caractère choréique.
A l'incoordination motrice : s'ajoutent bientôt le tremblement des mains et des jambes, le tremblement de la langue,
celui des muscles de la hxcc, des lèvres. Des tremblements fibrillaires, des soubresauts de tendons. Symptômes plus ou moins marqués, suivant les cas, mais constants, entraînant les troubles caractéristiques de l'écriture et ceux de la parole, mais qui ne présentent, chez les enftmts, rien de particulier et qui ne nous arrêteront pas.
Il en est de même des symptômes oculaires, qui sont aussi fréquents et variés que chez l'adulte : inégalité pupillaire, précoce, constante, manifeste pendant toute la durée de la maladie, mais se modifiant d'un instant à l'autre ; mvdriase ou myosis ; ptosis (Obs. 8); hémianopsie (Obs. 46); nystagmus (Obs. 28) ; atrophie optique dans un très grand nombre de cas, 8 fois elle a été très manifeste (Obs. "5, 12, 2 1 , 34, 44, 46, 48, 60), produisant l'affliiblissement de la vue ou même la cécité complète, pendant toute la durée de la maladie, et a été diagnostiquée plusieurs fois par l'examen ophtalmoscopique. Dans plusieurs cas, elle a précédé de quelques années l'éclosion de la maladie. Cette atrophie pupillaire qin\ ainsi que nous l'avons vu précédemment^ est souvent associée à l'absence des réflexes et aux troubles de la marche, indique la fréquence des sjmptômes tabétiques dans la paralysie générale de l'enfance.
Les observations contiennent peu de renseignements sur les troubles de la sensibilité. Ce qui s'explique, leur recherche étant rendue impossible par Tàge des sujets et leur état démentiel. Dans plusieurs cas (obs. 17, iS, 19) nous trouvons des douleurs vagues dans les jambes. Une fois des douleurs fulgurantes dans le dos. Une fois la migraine dpthalmique.
Les réflexes rotuliens et plantaires sont presque toujours modifiés^ exagérés le plus souvent, quelquefois abolis, fréquemment dissemblables des deux côtés. Dans son intéressante monographie, Alzheimer (ij résume, en un tableau, les traits principaux des cas qu'il a recueillis et il réserve une colonne pour l'étude du phénomène du genou : sur 22 cas, dans lesquels l'état de ce réflexe est indiqué, il trouve, exagération i5 fois, abolition 7 fois.
Nous avons déjà signalé, en décrivant la période prodromique, la fréquence des différents ictus congestifs. Nous retrouvons, quand la maladie est confirmée., ces mêmes acci-
(i) Lacu citato.
dents, si fréquemment, qu'ils peuvent être considérés comme symptômes de la forme juvénile de la méningo-encéphalite diffuse, plutôt que comme complications : sur nos 69 cas, 40 sont suffisamment détaillés, pour qu'on puisse penser qu'aucune des manifestations morbides principales n'ait été omise dans l'observation. Sur ces 40 cas, 28 fois (Obs. i, 2, 4, 5, 6, 10, II, 12, i5, 17, 25, 32, 33, 35, 36, 38, 44, 45, 47, 5i, 52, 53, 54, 55, 56- 57, 58, 6G), ont éclaté au cours de la maladie, soit des ictus apoplectiques, avec perte de la connaissance, soit des accès épileptiformes, ou simplement des vertiges, de l'obnubilation, de l'aura sensitive. Ils ont été le plus souvent suivis d'aphasie transitoire, d'hémiplégie, d'hémiparésie, de monoplégie ou de paraplégie passagères, mais toujours ils ont été le point de départ d'une aggravation dans la marche de l'affection. Dans 12 cas (Obs. 3, 8, 16, 23, 26, 3i, 37, 39, 40, 46, (35, G7) le cours de la maladie n'a été interrompu par aucun de ces accidents.
Les signes psychiques et somatiques, que nous venons d'énumérer, sont communs à la forme prématurée et h la forme ordinaire de la paralysie générale. Il nous reste à citer deux ordres de symptômes, qu'on ne rencontre que chez les enfants : l'arrêt du développement physique et les troubles de l'appareil sexuel. En effet la méningo-encéphalite, survenant chez l'adulte, trouve un organisme complètement développé, tandis que chez les adolescents elle éclate à la période de croissance physique, au moment où la puberté se manifeste, et elle entrave ces deux processus dans leur évolution. •
Le développement physique s'arrête : le corps cesse de se développer, les formes demeurent celles d'un enfant, malgré lespi^ogrès de l'âge. La taille reste petite, le visage jeune,'les mains menues. Avec le progrès de l'affection, il se produit une régression véritable : la malade de l'observation 16 pesait avec ses vêtements 3o kilos à l'âge de 18 ans; celle de Thomson (Obs. 5i) 26 k. 25o.
L'appareil génital, plus que tout autre, est arrêté dans son évolution : chez les garçons, les signes de la puberté ne se manifestent pas ^ chez les filles, la menstruation (i) se sup-
^ (t) Chez les femmes adultes qui deviennent paralytiques on observe les r"'Vv7 n " -'^'^^/■•"^tion. Consulter à ce sujet la Tinsse de Petit
iZl\c!ll L T""'" ' • P'^'^y^'' 8^"^'"^''^ "^'^'^^-•'^ tcn.meavec certains trouDies de la nicn.->triiation.
prune ou ne s'éLiblil pas, les seins restent rudimenlaires, l'utérus et les ovaires infantiles. Chez les uns et les autres le sexe demeure indécis, si les signes de la puberté se sont déjà manifestés et ne se différencient pas, si cette transformation n'est pas encore commencée (Toulouse). Bien souvent, c'est longtemps avant l'éclosion de la maladie que ces anomalies attirent l'attention. Telle fille entre dans la paralysie générale a i 5 ans, qui est toujours demeurée enfantine, n'a jamais été réglée (Obs. i 5 et 3g] ; telle autre a ses règles à 14 ans, devient paralytique à i 5 et cesse d'être menstruée (Obs. 5o).
En résumé, les troubles intellectuels et physiques sont de même nature che:{ les Juvéniles et che\ les adultes. Avec cette différence que les enfants ne présentent que la forme de démence simple, dans l'ordre psychique, et que, par contre., les symptômes soma tiques sont che'{ eux plus accentués. De plus, la maladie produit dans l'enfance un arrêt du développement physique et la suppression des signes de la puberté, deux catégories de symptômes propres à la forme prématurée de la paralysie générale.
Au sujet de la marche de l'affection, il y a encore quelques remarques à faire. Les réinissioiis, si fréquentes chei les adultes, ne se soJit jamais reîicontrées dans les observations que nous avons recueillies. Tout au plus, dans 3 cas, s'est-il produit un arrêt temporaire dans la progression des symptômes, mais il a été peu accentué et de courte durée. Dans tous les autres cas l'évolution de la maladie s'est faite sans arrêts, d'iJne façon progressive. Peut-être en faut-il rechercher la raison dans l'intensité plus grande des troubles physiques, dans la débilitation plus rapide, créée par la maladie sur des organismes jeunes et moins résistants (Toulouse).
Et cependant la durée de l'affection est plus longue dans le jeune âge que dans l'càge adulte. Elle a été, dans les 37 observations, où les renseignements sont suffisants, et où le malade a été suivi jusqu'à la mort :
3 ans 4 2 • j 1/2
(3 1/2 21/2 4 1/2 dans les 3 j i
3 3 5 t/2 cas personnels
I ( 1 5 mois)
Ce qui fait une durée moyenne de 3 3/4, près de 4 ans. Or, chez l'adulte, elle serait de : i an suivant Calmeil, 3 ans suivant Voisin. Mais la durée la plus longue porte sur la phase préparal3mque (Régis) et non sur la période d'état, qui a sensiblement la même durée que chez Tadulte. Enfin, dans quelques observations, la marche de la maladie a été très rapide (i an 1/2), et elle a mérité le nom de paralysie générale aiguë (i), forme que l'on voit quelquefois chez l'adulte.
La terminaison de la méningo-encéphalite diffuse de l'enfance est celle que l'on rencontre^ habituellement dans la forme commune : tantôt un ictus apoplectique (M. Haushalter, 2*^ cas) enlève le malade prématurément, il « meurt debout » (2], alors que l'affection était en train d'évoluer et ne l'avait pas encore conduit h la cachexie terminale; tantôt elle poursuit son cours, la marche progressive des symptômes le confine au lit, les troubles intellectuels du début ont fait place à une démence complète, l'esprit est une table rase ; là déchéance physique se traduit par de l'amaigrissement, des escarres^ et le malade, qui cesse de s'alimenter, meurt dans le marasme. Mais chez l'enfant, qui présente, ainsi que nous l'avons yu, des altérations organiques plus intenses, cette période terminale est plus iHche en sjnnpiomes, les troubles trophiques et djscrasiques sont plus marqués que che- l'adulte. Comme chez P... O... (M. Haushalter, 3*^ cas), Vémaciation est extrême, Vatrophie muscidaire manifeste,
• (i) Richault. Contribution à rétude de la paralysie générale aiguû. Thèse de Bordeaux iSgj.
(2) Arnaud. La période terminale de la paralysie générale. Société médicopsychologique, séance du 26 octobre 1896, et in Archives de Neurologie iSqj, p. 433.
Paris. Période terminale et mort dans la soi-disant paralysie générale ^^^m- 'ércs,sivc. Archives Neurologie, 22 octobre iSgy.
accompagnée de rigidité et de contracture en flexion de tous les membres. Les gangrenés (Ob«. 2 et i 5), les hémorrhagies : épistaxis, taches hémorrhagiques des conjonctives (Obs. 8) sont signalées. Une fois, la pneumonie est venue précipiter l'issue. Jamais il n'y a eu de tuberculose pulmonaire ultime.
Tel est, d'après les documents que nous avons réunis, le tableau de la paralysie générale du jeune âge.
CHAPITRE IV
ETIOLOGIE
Quelles sont les causes qui provoquent le développement si prématuré d'une maladie que l'on ne rencontre habituellement que dans l'âge mûr ? Pour résoudre cette question, nous nous servirons dans ce chapitre, comme dans le précédent, des cas que possède la science et qui sont consignés dans cette thèse. Nous allons faire l'étude analytique des différents facteurs, les discuter, les classer.
Fréquence. — Et d'abord, la paralysie du jeune âge estelle rare ? Pendant une durée de 20 ans, de 1877 à aujourd'hui, 69 observations environ ont été publiées. Cela serait un chiffre très faible, par rapport à celui de tous les paralytiques généraux adultes, traités dans les asiles, si l'on admettait que tous les cas ayant rapport au jeune âge soient connus. Mais ainsi que nous l'avons vu plus haut, au chapitre de l'historique, les premiers cités le furent en Angleterre, à la suite des travaux de Clouston, et ce n'est que 7 ans après qu'en France Régis publia sa première observation dans VEncépliale. Peu à peu, à mesure que les revues spéciales et les monographies vulgarisaient la question, plusieurs autres observations surgissaient tant en France qu'à l'étranger. Actuellement on en cite un peu partout : dans les milieiix où l'on recherche cette maladie on la trouve. A la clinique du P'" Krafft-Ebing, h Wienne, où se présentent un grand nombre d'enfants u les cas ne sont pas très rares (i) ». A la clinique
(i) Zappert. Lettre personnelle. Novembre 1X1)7.
de 'M. le Professeur agrégé Haushalter, sur 7,000 enfants, qui se sont présentés h la consultation, en 4 ans, 3 fois la paralysie générale a été reconnue. C'est donc une affection relativement rare, mais pas autant que l'on serait tenté de l'imaginer. Voila tout ce que l'on peut affirmer : de statistique, il ne peut en être question, les enfants paralytiques n'étant pas en général envoyés dans les asiles.
De ce fait, que le nombre des cas cités augmente tous les ans, peut-on en déduire avec Kraflt-Ebing (i) que « la méningo-encéphalite diffuse atteint les jeunes gens dans une proportion beaucoup plus forte qu'auparavant », ou avec Régis (2) « qu'elle survient de meilleure heure » et conclure de cela que l'âge du début de la paralysie générale s'abaisse? Nous ne le pensons pas. Il est possible que la paralysie générale soit plus fréquente qu'autrefois, qu'elle se répande de jour en jour davantage, que l'âge où elle éclate tende à être moins élevé ; mais l'étude de la forme prématurée ne permet pas de l'affirmer. Si le nombre des cas précoces semble plus nombreux aujourd'hui, c'est probablement par la raison simple, que l'on connaît l'existence de la paral3'sie générale infantile, qu'on la recherche, qu'on sait la diagnostiquer (3).
Age. — Sur nos 69 observations, 58 fois l'àgc du début est indiqué. La maladie est apparue :
fois ;
ans.
Obscrv. 67.
5, iG, 39, 46, 56, 59, 73
(0 KrafTt-Ebing. De raccroissemcnt de la paralysie générale, au point de vue des facteurs sociologiques. Jahrbuch f. PsYcliiatrie,Y. XIII, iSq5, p. 12 j.
(2) Régis. Un cas de paralysie générale il l'âge de 17 ans. Bulletins de la Société de médecine de Bordeaux, j<S'<S'5.
(3) « Nous diagnostiquons la paralysie générale dans des cas que nos prédécesseurs ne considéraient pas comme tels et, dans d'autres circonstances, ils ont manifestement considéré des cas de ramollissetneni cl de dégénérescence sénile comme des cas de paralysie générale. » Clouston.
Nous pourrions, ainsi que la plupart des auteurs qui se sont occupes de la question, faire une moyenne (i] de ces différentes époques du début de la maladie. Mais dans quel but ? L'affection est aussi fréquente à lo ans qu'à 17 ans par exemple (5 fois dans les deux cas) ; établir une moyenne, qui serait vers 14 ou i5 ans, laisserait croire que la paralysie générale se développe de préférence à ce moment. Or l'élude des observations ne permet pas de conclure qu'il y ait^ dans le jeune âge une époque, à laquelle corresponde le maximum de fréquence.
De plus, le tableau que nous avons dressé ne donne pas des proportions relatives aux différents âges. En effet, les cas réunis sont ceux qui se trouvent cités dans la littérature médicale ; or les auteurs, qui laisseraient perdre un cas développé à 19 ans par exemple et observé à 21 ans, ne manqueraient pas d'en publier un commençant à 10 ans. Si l'on pouvait se procurer des documents assez complets et non entachés d'erreur comme les nôtres (2), on pourrait dresser pour l'enfant une statistique, comme cela a été fait pour l'adulte (3). On verrait, sans doute, que la paralysie générale du jeune âge ne constitue pas, au point de vue de l'époque du début, une forme distincte de la forme commune ^ que fréquente surtout h l'âge mûr, cette maladie peut se rencontrer aux époques extrêmes de la vie, le jeune àgc et la vieillesse, mais qu'à mesure que l'on s'approche de l'un ou
(1) Cette moyenne est d'après Wiglesworth : 14 ans; d'après Toulouse : i5 ans.
(2) 11 serait nécessaire pour cela que le diagnostic de paralysie générale soit toujours posé, ce qui n'a pas lieu. De plus, les enfants atteints de méningocncéphalite diffuse sont le plus souvent soignés dans leurs familles, et non dans les asiles, avec les paralytiques adultes; les médecins aliénistes ne peuvent donc pas, d'après les entrées dans les établissements publics, dresser des statistiques exactes :
Ali^heimef, en 16 ans, a observé dans Tasile des aliénés de Frankurt a. M., sur 36o paralytiques adultes, 3 formes prématurées [in loco citato).
Frank Ashby. Elkins, en 4 ans, a observé dans l'asile d'Edimbourg, sur 166 paralytiques, 8 formes prématurées. Ce qui est une proportion assez élevée. {in The Lancet 24 i8g4.)
(3) Vrain. [Loco citato.) Page 19.
Sur i5o malades, la maladie a été observée :
3 fois, de 20 à 25 ans.
12 fois, de 25 à 3o ans.
33 fois, de 3o à 35 ans.
60 fois, de 35 à 45 ans.
39 fois, de 45 ù 55 ans.
3 fois, de 55 à 65 ans.
l'autre, les cas deviennent progressivement de plus en plus rares. II est probable que, d'après une statistique bien faite, le nombre des cas de paralysie générale juvénile irait en augmentant jusqu'à 20 ans, le maximum étant à 19.
_ Nous avons insisté sur ce point, pour bien mettre en évidence ce fait : que la paralysie générale du jeune âge ne coïncide pas habituellement avec l'éclosion de la puberté. Car, depuis Clouston, la plupart des auteurs qui ont écrit sur ce sujet, ont voulu voir dans la crise sexuelle, qui se produit h cette époque, une cause occasionnelle, favorisant le développement de la paralysie générale. Saiki (i)-écnt : « A l'inverse des autres maladies du jeune âge, lesquelles débutent à la fin de la puberté, la paralysie générale débute ordinairement à l'âge de i3 à i5 ans, c'est-à-dire avec la puberté, dont elle arrête l'évolution, et joue ainsi le rôle de cause occasionnelle, les vraies causes étant réservées à l'hérédité névropathique et à la syphilis héréditaire ou acquise « ; de même Toulouse (2) dit: « D'après mon relevé statistique, portant sur 12 cas utilisables, l'âge moyen du début atteindrait i 5 ans ; en outre il semblerait s'élever jusqu'à 16 ans 1/2 pour les garçons et s'abaisser jusqu'à 14 ans pour les filles. Ce fait, s'il était contrôlé, serait en rapport avec la différence dans le moment d'apparition de la puberté, plus précoce chez la femme que chez l'homme. » Or il n'en est rien. Nous avons vu, d'après nos relevés statistiques, qu'il n'y avait aucune coïncidence entre le moment de l'éclosion habituelle de la paralysie générale et celui où s'établit la puberté. Il n'y a pas là « une deuxième époque d'élection pour la méningo-encéphalite diffuse (3) », pas de <c climactérium », selon l'expression des auteurs allemands. C'est ailleurs qu'il faut rechercher les causes spéciales du développement prématuré de cette vésanie.
Sexe. — Chez l'adulte, les hommes sont beaucoup plus souvent -atteints que les femmes, mais dans des proportions variables, suivant les statistiques. Voici quelques chiffres : Christian et Ritti (4) trouvent : hommes, 2 1/2, pour
(1) Saiki. Symptomenbild Dementia paralytica im Pubertaitsalter. Bcrlincr Gessclschft f. Psychiatrie und Nervcnkranklieitcn, 21 mai 1854.
(2) Toulouse. La Paralysie générale juvénile. Galette des hôpitaux, i>4 août I7Q3. ,
(3) Toulouse. (Loco citato.)
{4) Christian et Ritti. (Statistique d'ensemble faite sur tous les asiles d'aliénés de France) in Dict. Encyclnp. de Se. mèd., i. XXI, p. !■>. Article Paralysie générale.
femmes, i ; Mickle (i) trouve : hommes, 4, pour femmes, i ; Kralft-Ebing (2), trouve : hommes, 8, pour femmes, i
Or il est intéressant de remarquer e]uc cette dillérencc n'existe pas dans le jeune âge :
Wiglesworth dans sa statistique a trouve 5 garçons pour 8 tilles sur i3 cas. Toulouse, — 8 garçons pour 4 filles sur i 2 cas.
Régis, — 7 garçons pour 5 filles sur 14 cas.
Henri, — i3 garçons pour 18 filles sur 33 cas.
Saint-Maurice, — 1 1 garçons pour 14 filles sur 26 cas.
Proportions présentant des divergences légères tantôt au profit des garçons, tantôt à celui des filles. Contradictions qui s'expliquent par le petit nombre des cas que possédaient les auteurs. Notre statistique porte sur un chiffre plus élevé, sur 62 observations (7 fois le sexe n'a pas été indiqué). Nous avons trouvé : 3o garçons, 32 filles. Ce qui fait une proportion h peu près égale de garçons et de filles. On peut donc affirmer que : contrairement à ce que l'on observe dans l'âge adulte., la paralysie générale du jeune âge atteint aussi fréquemment les Jîlles que les garçons. D'ailleurs cela ne doit pas nous surprendre, les causes de la maladie chez les enfants étant toujours acquises par l'hérédité ainsi que nous allons le voir, on ne verrait pas pourquoi l'un des sexes serait plus souvent épargné que l'autre.
Milieu social. Profession. — Presque tous les sujets dont les cas ont été relatés étaient issus de parents indigents ; cela se comprend aisément, puisque c'est dans les hôpitaux et les asiles publics que se recueillent les observations. Mais il est problable que les enfants de la classe aisée ne sont pas épargnés, et même qu'ils fournissent un tribut relativement élevé à la démence paralytique. Nous verrons, en effet, que les causes de cette maladie dans le jeune âge sont les mêmes que celles de l'adulte (nervo-arthritisme, syphilis] ; acquises par les parents, elles sont léguées à leur descendance ; tel père qui, par son genre de vie, a tout ce qu'il faut pour devenir paralytique, y échappe, mais donne le jour à des sujets qui le deviendront. Or c'est la classe fortunée des villes qui fournit le contingent le plus élevé à la forme commune de la paralysie générale ; il est permis de penser que c'est elle aussi qui donne le plus
(1) Mickle. Dictionnaire of Psycliol. med., article General Paralys, p. 5X4.
(2) Krartt-Ebing. Die progressive allgemeine Paralyse. Wien, i.Si)4.
grand nombre d'enfants paralytiques'; niais c'est une hypotlièse, les preuves cliniques manquent.
Beaucoup d'entre les petits malades allaient à l'école et n'avaient pas encore de position sociale. Quelques garçons, plus âgés, étaient en apprentissage, quelques filles étaient engagées comme servantes. Dans un certain nombre d'observations, les professions suivantes sont signalées : commissionnaire, tonnelier, mécanicien, emballeur, jardinier, employé dans une manufacture de cigarettes, tN'pographe^ marchand, tourneur, servante (4 fois), apprentie plieuse! fille de cirque.
Emplois habituels de la plupart des adolescents de la classe pauvre, et il n'y a, à ce sujet, aucune remarque à faire. Rien, dans le genre de vie des enfants, ne peut compter comme facteur étiologique.
Cependant un très petit nombre d'observations font exception :
Ainsi Elisabeth D... (Obs. 5) et C... K... (Obs. 26) ont toutes deux perdu leur mère et sont livrées, la première à une belle-mère, qui la néglige, ne lui donne pas de nourriture, la seconde à un père alcoolique invétéré, qui l'abandonne, et elle est contrainte d'avoir recours à la charité des voisins pour se suffire.
De même, le petit malade de Wiglesw^orth (Obs. 2C); vit dans des conditions très misérables, au milieu de la débauche de ses parents.
Alice S... (Obs. 28) est une malheureuse fille de brasserie, âgée de 20 ans; abandonnée, elle et son enfant, par son amant, elle tombe dans la débauche.
Enfin le malade de Krafft-Ebing (Obs. 43) est un étudiant en droit, âgé de 20 ans, qui se fatigue a l'excès, h la préparation d'un examen.
Dans ces 5 cas, on peut incriminer l'inquiétude morale, la privation de nourriture, l'alcoolisme ou le surmenage, comme ayant été des causes prédisposantes, favorisant le développement de la maladie. Mais dans les 64 autres observations, on ne . trouve^ dans les antécédents personnels des sujets, aucun de cesfacteui^s étiologiques acquis si importants, parmi les causes prédisposantes de la paralysie de l'adulte. Che:{ Vetifant^ ce qui crée la maladie, c'est l'hérédité ci non le genre de vie.
Race. — La question de race constitue un point curieux parmi les nombreux problèmes que soulève i'étiologie de la paralysie générale et qui a donné lieu à un certain nombre de publications, ayant trait à la forme commune de cette maladie (i). Mais, pour la forme prématurée, les documents sont insuffisants : si nous avons pu réunir un grand nombre d'observations concernant des Anglais et des Allemands, c'est, d'une part, parce que, à la suite des travaux de Cloustonet de Wiglesworth, Tattention des aliénistes anglais avait été attirée de bonne heure sur la paralysie générale du jeune âge. C'est, d'autre part, parce que l'empire allemand est très vaste.
Terrain. — Quel était l'état de l'intelligence des enfants avant l'éclosion de la maladie? Sur 44 observations utilisables, nous avons relevé :
3 enfants d'une intelligence au-dessus de la moyenne ; IÎ2 ^ — d'intelligence normale ; y — inintelligents.
Mais il faut remarquer que, probablement, les auteurs ont plusieurs fois omis de mentionner ce détail, quand il s'agissait d'enfants intelligents, tandis qu'ils ne l'ont jamais négligé dans le cas contraire. Le chiffre 32 est certainement trop faible; le chiffre 9 est peut-être exact. On ne peut donc se faire qu'une opinion approximative à la lecture des observations. Mais on est frappé de 2 faits : i" dans la très grande majorité des cas, les enfants, qui deviendront paralytiques, sont intelligents, actifs, éveillés, souvent brillants, au-dessus de la mo3x^nne (Obs. 4, i5, et M. Haushalter, 3*^ cas). 2° Un nombre relativement élevé, g sur 69 (?) observations, sont d esprit lourd, peu développé, arriérés (Obs. i, 2, 5, 6, 2- 34), masturbateurs (Obs. 69), h.ydrocéphales (Obs. 47,' b'i, 59) (2). Ces tares nerveuses, relativement fréquentes, sont la
in the negro. The John Hopkins
iH,X'^Xln^%^^
Greidcnberg. Zur statistik und Aetiologie der allgemeinen progrcssiveu Paralyse der Irren. Neurolog. CentralbL, s5 Mai, r8<)7,p. 44.,: ^
(2) Il est à regretter que les auteurs indiquent seulement dans leurs observations. « hydrocephal.e », sans autres commentaires. Il serait intéressant de
""^ '^y^'rocdphalie, si le volun.e
— So —
conséquence de la lourde hérédité, qui pèse sur le plus grand nombre des sujets, ainsi que nous le verrons plus loin.
Le développement physique était Jiormal, chez le plus grand nombre, avant l'éclosion de la maladie. 5 fois (Obs. ii, i 5, 41, 42, 54), il s'est montré défectueux : faiblesse congénitale^ petite taille, débilité, infantilisme; véritable arrêt de développement ph3'sique, dont on peut incriminer rhérédo-s3^philis.
Enfin, les maladies infectieuses^ qui ont atteint les petits malades pendant le jeune âge, ne présentent ici rien de spécial. On trouve seulement 7 fois la rougeole (Obs. 8, 12, i5), 2 fois la scarlatine (Obs. 12, i 5), 2 fois la coqueluche (Obs. 12, i5), 3 fois la diphtérie (Obs. 3o, 4). Les auteurs ont négligé le plus souvent de signaler ces infections diverses qui, certainement, ont été aussi nombreuses chez les malades que . chez la plupart des enfants. C'est un point sur lequel il n'}^ a pas à insister.
D'après tout ce qui précède il résulte que l'élude de Vâge du début de la maladie, celle du sexe, du genre de vie, de la race, du passé pathologique des sujets, ne donnent aucun renseignement étiologique. Les enfants ne sont pas intoxiqués par lalcooL par le tabac ou le plomb ; leur âge les préserve du surmenage intellectuel, des préoccupations morales, des veilles, des excès vénériens, autant de causes qui prédisposent l'adulte à la paralysie générale. C'est un chapitre très important de la forme commune de cette maladie, complètement négligeable dans la forme infantile.
Il reste à étudier 2 focteurs : l'hérédité, la syphilis. Quelle est leur importance dans la genèse de la démence paralytique du jeune âge?
Hérédité. — Il suffit de jeter un coup d'œilsur les observations pour être frappé de la lourde hérédité qui pèse sur presque tous les sujets. On trouve réunis, dans l'histoire de leur famille, tant du côté paternel que maternel, les diverses tares arthritiques nerveuses et vésaniques, qui comptent habituellement, comme préparant le terrain à la paralysie générale. L'énumération de leurs antécédents héréditaires constitue un véritable roman pathologique. Voici, réunis sous forme de tableau généalogique, les membres de la ûunille de G d'entre les petits malades :
OliSERVAÏION 3
Bisaïeule maternelle Aliénée
Grand-Oncle maternel Grand-Père maternel et Grand'Mère maternelle
Père cardiaque
sont cousins germains A
Mère bien portante
Le Malade P. G.
Cousin maternel suicidé
Observation i 5
Oncle paternel P. G.
Père
Mère
Frère
caractère absence bizarre de sens syphilis moral
Sctur
Frèn
Frère
bien bien mort bien
portant portante hydrocé- portant phale
Cousin maternel aliéné
La malade P. G.
Frère
Frère
aveugle mort
sourd à la suite
cpileptique d'une
hydrocé- méningite phale
Bisaïeule paternelle
déséquilibrée
GrandTante paternelle
menstruéc à 7 ans
Plusieurs Oncles et Tantes maternelles
Grand-Père paternel
violent original mort subite
Grand'Mcrc maternelle
bien portante
Père névropathe
aliénés hystériques alcooliques
Mère
émotive strabique
Frère
extraordinairement intelligent
Grand-Père maternel
déséquilibré alcoolique nomade
Tante maternelle hystéro-épileptique
Sœur
sujette
à des accès de rire et de
pleurs
Plusieurs Frères et Sœurs
t de convulsions
Le malade P. G.
M. Haushalter, i"'" cas
2 Tantes paternelles obèses
Père
obèse alcoolique diabétique
La malade P. G.
Mère
rhumatisante eczémateuse nerveuse
2 frères bien portants
M. Haushalter, 2*= cas
4 enfants
Grand-Père maternel simple d'esprit
Père
Mère
névropathe tuberculeuse syphilitique
Plusieurs Oncles maternels simples d'esprit
I enfant
I cn'fant Le malade
mort-nés mort à 8 jours mort des
convulsions
M. Haushalter, 3*^ cas
Grand-Pcrc paternel
Grand'Mèrc paternelle
alcoolique aliénée
Père
syphilitique strabiquc
5 fausses couches
Sœur
délicate nerveuse
Grand- Père maternel
Grand'Mère maternelle
ramollissement hémiplégique du cerveau
Mère
Oncle maternel Tante maternelle
très nerveuse phtisique
extrêmement nerveuse
Le malade P. G.
Ces tableaux généalogiques ont été dressés d'après les observations les plus caractéristiques. Mais presque tous les enftmts présentaient une hérédité aussi lourde. Sur 44 observations, suffisamment documentées, nous relevons chez les ascendants :
Hérédité arthritique ou congestive :
(Ramollissement de cerveau, ( ^ . . ]
apoplexie, hémiplégie, goutte, / ^ \ ^'^
cancer, eczémas, obésité). I j 49
Observations
Hérédité nerveuse :
(Nervosisme, bizarrerie du carac- .
tèrc, perte du sens inoral, fai- [ "^f"'» blesse d'esprit, irritabilité).
Hérédité vésanique :
(Directe ou indirecte, aliénation \ 14 fois mentale dans ses divers modes),
Ilcrcditc similaire :
(P. G., chez les parents, les frères et Sdjurs, les i;raiKis parents, / les oncles).
I (3 fois
Alcoolisme :
(Des parents. Du père, ou du père \ 12 fi et de la mère).
L'hérédité arthi^tiqiie ou congestive^ chez les ascendants, n'a pas lieu de nous surprendre. C'est elle qui crée le terrain favorable par excellence à l'éclosion des maladies du système nerveux, jiussi bien chez les adultes que chez les ♦ enfants. Peut-être cette diathèse devrait-elle occuper dans le tableau une place plus prépondérante, mais les auteurs des observations que nous avons dépouillées ne semblent pas l'avoir recherchée, dans les antécédents héréditaires de leurs malades, avec le soin que l'on met habituellement à l'étudier dans le passé pathologique des paralytiques adultes. Le cas de Régis (Obs. 8) est curieux à ce point de vue : le père du malade et deux oncles paternels étaient atteints de rhumatisme goutteux; sa mère, femme très nerveuse, était issue d'un père mort à 65 ans d'une maladie du foie et d'une mère lypémaniaque. A... P... (M. Haushalter, i*-''" cas) avait un père obèse, qui pesait 200 kilogr., était alcoolique et mourut du diabète, et une mère rhumatisante, eczémateuse et très nerveuse.
Les vertiges, l'hémiplégie, le ramollissement cérébral sont très fi^équemment cités chez les parents, grands-parents,
oncles ou tantes.
Le nerw5/5me des parents est signalé 14 fois : impressionnabilité, bizarrerie du caractère, perte du sens moral, faiblesse d'esprit, irritabilité, en un mot, toutes les anomalies qu'est susceptible de présenter l'intelligence, toutes les formes de dégénérescence mentale se retrouvent dans les antécédents des malades. Le père de A... K... (Obs. i5) est un homme singulier, incapable de travailler; sa mère, qui est en bonne santé, manque de sentiments affectifs à l'égard de plusieurs de ses enfants; d'ailleurs, c'est le plus bel
exemple de « famille névropathique » : elle compte encore, outre le petit malade, un oncle paralytique, lui aussi, un cousin aliéné, et, parmi les frères et sœurs du sujet, un h3''drocéphale, un épileptique, un enfant ayant eu une ménin-
gite
^hérédité vésaniqiie (manie, lypémanie, hypocondrie, etc.) se rencontre 14 fois chez les parents ou chez les collatéraux, le plus souvent chez les uns et chez les autres, et, dans bien des cas, on la retrouve dans la famille du père et dans celle de la mère (Obs. i5, déjà citée).
Lliérédité similaire est encore plus fréquente : 17 fois, étaient paralytiques généraux :
Le père seul, 7 fois (Obs. 2, 6, 33, 46, 49, 5o). La mère seul, 2 — (Obs. 3i, 48). Le père et la mère, i — (Obs. 24).
Un onde, i — (Obs. i5).
Les frères et sœurs, G — (Obs. 17, 18, 19, 20, HuHer) ; (Obs. 62, H^, Hoch). 17 fois
Cette fréquence de la méningo-encéphalite diffuse chez les ascendants des petits malades se comprend aisément : tous les facteurs (arthritisme, névropathie, alcoolisme, S3^philis), qui font la paralysie générale des enfants, sont acquis par leurs parents et légués en héritage. Quoi d'étonnant, alors, que ces parents, eux aussi, payent leur tribut à la maladie? De même, on s'explique qu'elle puisse se développer chez des frères et sœurs (i) (4 frères et sœurs dans les cas de Homen, 2 sœurs dans les cas de Hoch), qui ont la même hérédité.
Enfin, ra/c-oo//5m(? des parents est cité 12 fois; alcoolisme du père le plus souvent, quelquefois de la mère, 3 fois des deux.
Issus de familles oîi se combinent et se renforcent^ muliiellemenl les conséquences de V arthritisme, du nervosisme, de l'aliénation mentale et de l'alcoolisme des parents, les enfants avaient de grandes chances d'être des cérébraux. On comprend alors que l'intervention d'un autre facteur, plus important encore, la syphilis, venant se greffer sur des terrains ainsi prédisposés, ait été la cause déterminante de l'éclosion
(i) Cette question de riiérédité similaire touche de près, à un autre point de vue, celle de la paralysie générale conjugale. Consulter à ce sujet la Thùsc de Henri, Bordeaux 1 S ()4; le travail de Régis, Archives cliniques de Bordeaux, iHcj-2 ; Morcl-Lavalléc, Revue de médecine, lo février /.SVy.V.
de kl mcningo-encéphalite dilTlise. Ce nouvel élément étiologique, nous allons le voir, n'a presque jamais manqué.
Syphilis. — On sait les controverses nombreuses et passionnées qu'a suscitées la doctrine spécifique de la paralysie générale : d'abord méconnue, la syphilis fut pour la première fois signalée, comme cause constante de cette vésanie, par Esmarch et Jessen en iSSy. Acceptée tout d'abord, puis tour à tour rejetée et remise en faveur (i), cette manière de voir s'imposa peu à peu. Fournier, après l'avoir combattue, s'en déclara partisan (2), et l'appuya de sa haute autorité. Depuis le début de la discussion, un grand nombre de statistiques n'ont cessé d'être publiées, qui, selon que l'auteur admettait la théorie, ou selon qu'il la rejetait, lui étaient favorables ou contraires. Ainsi pour ne citer que deux extrêmes : Régis sur 100 cas compte 85 S3q-)hilitiques, Voisin sur 56o observations dit n'avoir observé que 9 cas de syphilis certaine.
C'est, au milieu de ces divergences d'opinions qu'a surgi la question de la paralysie générale du jeune âge : point de vue nouveau, favorable aux partisans de la théorie syphilitique (3). En effet, cette infection ne manque presque jamais chez les enfants d'après les commémoratifs.
Que nous enseignent les faits ? Nous avons dépouillé nos 6j observations (sur 2 seulement, nous n'avions aucun renseignement au sujet de la syphilis) (4).
Acquise par le sujet. Observ. 8, y, 23, 3 1, 65.
I Syphilis relevée chez les parents Syphilis constatée : 24 fois. l \ seulement. Observ. 41, 48, 49, 5o,
j . I Hérédo-syphiiis. Observ. 4, 11, i3,
(1) Foville, Annuaire médical psychologique, iSjg. — Morel-Lavallée et Belières, Syphilis et paralysie générale, iSSg. — Dubuisson, Comptes-rendus du Progrès médical. Août i8ga, p. 1 13. — Bonnet, Thèse Paris, 1S80. — Anglade, Thèse, Paris iScji. — Régis, Archives cliniques de Bordeaux, iSqj.
(2) Fournier. Bulletin médical, i8q3, et Fournier, Les affections parasyphilitiques. Paris iSg4.
(3) (longrès français des médicaux aliénistes et neurologistes, 8° session Toulouse 2 et 7 août 1897. Arnaud, rapporteur, discussion de Régis et Garnicr.
(4) Tandis que, pour les facteurs ctiologiques précédents, il )' avait des lacunes manifestes dans les observations, on peut penser que les auteurs, s'ils n'ont pas toujours recherché, avec la minutie nécessaire, la syphilis, n'ont pas manqué de la signaler, quand ils l'ont rencontrée.
Sypililis très probable : iq fois.
(Léthalité remarquable chez les frères et sœurs, fausses couches, hydrocé- i Observ. i, -■>, lo, 20, .12, :>.->, .^4, .^u, phalie, etc.. chez les frères et sœursj < 38, 40, 41, 44, 4.% 47, 48, 5i, 64, éruptions suspectes observées chez J 55, 56. les sujets; lésions viscérales rencontrées à l'autopsie, etc..)
Sypililis possible : 5 fois.
(Renseignements insuffisants, enfants ) ^, c /- „o „ c?
• , , \ Observ. 5, 6, 28, 20, 53.
naturels, hue de brasserie, débauche '
des parents, etc..)
Syphilis pas constatée : j (j fois. j 24, 26, 27, 3o, 35, 37, 42, 52, 5g,
Observ. 2, 7, 12, 17, 18, ig, 20, 22* 24, 26, 60, 6r.
Ainsi, sur 67 cas, nous trouvons 24 -j- 19 = 43 fois la syphilis, sinon absolument certaine, du moins très probable ; ce qui fait une moyenne de 64 pour cetit, chiffre déjà trop élevé, pour n'assigner à cette infection qu'un rôle secondaire dans la genèse de la paral3^sie générale du jeune âge. Mais si l'on tient compte que dans les 5 -f 19 = 24 autres cas, où la S3^philis n'a pas été signalée, on peut néanmoins la soupçonner, en raison de la' profession du malade (Obs. 28, fille de brasserie), du genre de vie des parents (Obs. 29), de la léthalité très élevée chez les frères et sœurs (Obs. 5, 6, 53), ou parce que les renseignements sont insuffisants (Obs. 7, 12, 17, 18, 19, 20, 37, 42, 60), il ne reste qu'une dizaine d'observations, où l'infection spécifique ne puisse être invoquée ; or on sait que souvent elle existe, sans qu'on parvienne à la déceler.
En présence de ce résultat, on peut affirmer que la sjphilis existe presque toujours, à l'origine de la démence paralytique du jeune âge. C'est, de tous les facteurs précédemment décrits, le plus constant Si,che:{ l'adulte, la méningoencéphalite diffuse reconnaît un grand nombre de causes qui manquent dans r enfance, et, par suite, semble che-^ lui pouvoir dans quelques cas se passer de la sjphilis, il n'en est pas de même che^, les juvéniles, leur paralysie générale est mani- Jeslement une affection parasjphilitique.
D'ailleurs, ainsi que l'a démontré Régis, l'étude de la paralysie générale chez les enfams est un document nouveau en aveur de la doctrine spécifique, dont il s'est fait, en France, 1 un des défenseurs les plus brillants. Ainsi, si 'on env.sage la fréquence de cette aflfection mentale dans l'un ou
l'autre sexe, selon les divers milieux sociaux, on remarque les proportions suivantes :
Classes élevées .3 hommes pour , fcm.nc.
1 opulation ouvrière des villes. S — , _
Population des campagnes.... r 1/2 _ , _ (Répis).
moyennes auxquelles on peut ajouter le résultat de notre statistique (voir plus haut, page 77].
^"^'^'"'^^ • I garçon pour i fille.
Or ces divergences, dans la fréquence de la paralysie générale, suivant les milieux, présentent un rapport certain avec celle de la syphilis, suivant les cas :
Connaissance de la contagion de la syphilis, des dangers du mariage.
Classes élevées. ^ Célibat plus fréquent des hommes syphilitiques. Traitement bien suivi en général.
Syphilis très ra- ; ^
rechezlafem-r-^- ^'"^ ^^"^ chez la femme
Population ouvrière des villes.
Mêmes connaissances , ' Syphilis moins ( mais à un degré moin- < rare chez la < "^'^'"^ rare dre. ( femme. ' chczla femme
Syphilis près- 'P. G. presque Population ( Ignorance. Pas de traite- / que aussi fré- aussi fréquendes campagnes. ') ^'^"'ige '^es sy- < quente chez te chez la fem-
■ ( philitiques. ( la femme que 1 me que chez
chez l'homme l l'homme.
; Hérédo-syphilis / P. G . aussi frcl aussi fréquente 1 quente chez Juvéniles. • chez les gar- ' les garçons
1 çons que chez l que chez les l les filles. l filles.
N'est-ce pas là un des arguments des plus concluants, en faveur de la théorie syphilitique ?
Comme les autres facteurs étiologiques, celui-ci est habituellement héréditaire chez les Juvéniles. Dans S cas seulement^ l'infection a été acquise directement par le sujet. C'est (Obs. 22) par le baiser d'une personne malade, que s'est fait le contage, ou par l'intermédiaire d'une nourrice infectée (Obs. 8), présentant aux seins des accidents secondaires (Obs. 9). Une pareille origine n'a pu être prouvée pour
A... P... (M. Haushalter, i*-^'" cas], qui avait bu le lait de plusieurs femmos, mais cette hypothèse est bien vraisemblable, car SCS parents ont été reconnus sains, tandis que la glossite et les lésions d'aortite, rencontrées chez leur enfant, étaient bien manifestement d'origine spécifique. Enfin dans un r'"' cas (Obs. 3i), la contamination a été la suite certaine cle rapports sexuels avec un clown; dans un 2*^ (Obs. 44), la présence d'une cicatrice vulvaire, chez une enfant déflorée, pouvait le faire supposer.
Mais dans toutes les autres observa^tions, c'est à'hérédosjphîlis qu'il s'agit. Neuf fois, les enfants avaient présenté les signes indubitables de cette tare congénitale (exanthèmes caractéristiques, fissures des muqueuses, desquamation de la plante des pieds, coryza, jetage, lésions du squelette, dents d'Hutchinson, etc.), lésions passagères qui n'ont été connues que par les commémoratifs, ou altérations d3^strophiques durables, stigmates permanents de l'hérédité S3^philitique.
Dans 10 observations, les parents étaient manifestement contaminés, mais aucun des signes de la syphilis ne fut ob.servé chez leurs enfants. Ceux-ci avaient-ils néanmoins hérité de l'infection ? Il est bien légitime de le supposer, surtout si l'on envisage la léthalité considérable, qui a décimé leurs frères et soeurs dans le plus grand nombre d-es cas.
Celte léthalité de la famille des petits malades est un des traits les plus saillatits à relever dans les commémoratifs, de presque toutes les observations. Or on sait qu'elle constitue, ainsi que Fournier (i) l'a magistralement établi, une des conséquences indéniables de la syphilis paternelle. Dans plusieurs de nos observations, c'est le seul signe de l'hérédité spécifique que l'on rencontre, mais il occupe une telle place, qu'il entraîne la conviction. Voici quelques exemples :
(0 Les affections pay.asyphilhiqucs. Paris, iS()4, p.
onsunv. iD (i;louston).
i" Grossesse, garçon bien
portant.
2" ("îrosscsse, lillc bien
portante.
3" Mort hydrocéphale
dans l'enfance.
4° Fille bien portante.
5° Fausse couche.
LA MALADE P.G
7'' Fausse couche.
8" Fausse couche.
9" Garçon bien portant, lo" Fille bien portante.
Il' Aveugle, sourd, épileptique, hydrocéphale 12" Mort de Méningite à 8 ans.
OnSKRV.2 5(wiGLRSSWORTH)
Sur i3 grossesses :
2 avortements à 5 mois.
I mort-né à 8 mois.
I mort-yié à terme.
I enïantmort à -2 semaines
1 enîanimort à 5 semaines 4 enfants morts jeunes
(aft". diverses).
2 vivants, bien portants.
LE PETIT ALALADE, P.G.
OlîSERV. 58 (lIIRSCIlI.).
1° Fausse couche.
2° Fausse couche.
3° Fausse couche.
4° Fausse couche.
LA MALADE
4" Mort-né.
5" Mort-né.
6" Mort-né.
7° Fille très petite, intelligente.
8° Mort-né.
OBSERv. 36 (gudden;.
1° Vivant.
2" Vivant.
3° Mort de convulsions.
4" Mort de convulsions.
5° Moi-t de convulsions.
6" LE petit MALADE, P.G
7° Mort de convulsions.
8" Mort de convulsions.
9° Mort-né.
10° Mort-)ié.
(;... R... (m' IIAUSIIAI.TER, 2" cas).
1° Mort-né à 8 mois.
2" Mort-né à terme.
3° Mort de convulsions à
4 mois.
4° Mort-né à terme.
5° Mort à 8 jottrs.
NOTRE PETIT MALADE, P.G
7° Fille chétive, morte à 23 mois, avec des déformations ossQfiises.
OnSERV. 17, 18, 19, 20 (uomen).
i"-Avortcment.
2° i:'UN DES MAl.ADi:;;, l-.G.
3" Mort atrcpsiqiie.
I" Vivant.
3° l'un des .MALADES, P.G., ()" l'un des MALADES, P.G.
7° l'un des MALADES, P.G.
8" Mort atrepsique.
9" Mort par dépérissement.
10* Idem. 1 1° Idem.
12" Vivant.
onsERv. 3g (middlemass).
1° Vivant.
2° Mort-né à 7 mois.
3° Mort-né à 7 mois.
4° Malformat, spinale.
5" Né à 7 mois, a vécu -2
jours.
6° Vivant.
7" Vivant.
8° le PETIT malade, P.G.
p... o... (m' haushalter, 3"' cas).
1° Fausse couche.
2° Fausse couche à G semaines.
3" Fausse couche k 5 mois.
4" Fatisse couche à 7 mois.
5" Fausse couche.
(> Fille délicate, nerveuse.
7" NOTRE PICTIT MALADE.
Ce sont là les 9 cas les plus caractéristiques. Mais ils ne sont pas isolés ; cette mortalité est presque la règle dans les familles des petits paralytiques. Avortements, inaptitude h la vie dès la naissance, convulsions, infantilisme, malformations cjiverses (Hydrocéphalie, pied bot., malf. spinale, etc.),
épilepsie, prédispositions morbides multiples, tels sont les signes vulgaires de la cachexie fœtale, qui atteint la descendance des syphilitiques. A cette liste déjà nombreuse s'ajoute la paralysie générale précoce.
Dans les tableaux précédents, il est curieux de remarquer que, le plus souvent, dans l'ordre chronologique des grossesses, les petits paralytiques sont nés avant ou après, mais presque toujours dans le voisinage d'un avortement (Obs. i5, i6, 58). Cela n'indique-t-il pas que l'influence .morbide de la sfphilis héréditaire, asse^ intense pour rendre les frères et sœurs de nos malades inaptes à la vie, existe néanmoins che'{ eux ? Ils naissent viables, mais portant un germe dystrophique spécial, latent pendant les premières années de la vie, et qui vers iS ou i6 a?îs se réveillera pour créer la mén ingo-eji cépJi alite .
Tels sont les deux grands facteurs qui créent la paralysie générale du jeune âge : l'hérédité cérébrale d'une part, la syphilis d'autre part. Mais il faut encore faire mention d'un autre élément étiologique, acquis celui-là par les enfants eux-mêmes, le seul qui présente ce caractère, c'est le traumatisme.
Le traumatisme est signalé dix fois : (Obs. 5, 25, 26,27, 3o, 34, 35, 36, 38, 52). Le plus souvent il n'est question que d'une chute, sans gravité, sur la tête. En sorte qu'o;z peut se demander s'il ne s'agit pas tout simplement d'un de ces accès apoplectiformes si fréquents au début de la phase préparalytique chez les enfants (Obs. 27 par exemple). Cependant dans trois ou quatre cas, c'est bien un véritable traumatisme crânien qui s'est produit, avec fracture du crâne (Obs. 5, 27, 36, 38) et lésions permanentes du squelette. Wiglesworth (i) qui a réuni 2 cas, et Gudden (2) 3, insistent sur ce facteur. Chez l'enfant comme chez l'adulte (3), cette cause accidentelle peut avoir une certaine importance étiologique.
En résumé, nous trouvons, dans le dépouillement des observations, un seul facteur étiologique acquis par les sujets, et qui est discutable ; le traumatisme crânien, et deux autres
(1) General paralysis occuring about the period of Puberty. Journal of ment, science. Juillet, i8()3.
(2) Zier Aetieologic und Symptomatologic der progressivcn Paralyse mit besonders Berûcksichtigkeit des Traumas und in dem jugendliclicnaltcr, ctc Arch.f. Psychiatrie i8()4, t. 26.
'V, Vallon. Tlù'se, Paris, 1882. - Christian, Archives Neurologie, i88().
facteurs héréditaires, qui sont presque constants : l'hérédité arthritique congestive, nerveuse, vésanique ou alcoolique et la syphilis héréditaire. ^
Ces deux dernières conditions étiologiques, si importantes SI nettes dans presque tous les cas, acquièrent encore de la lorce par leur groupement. Ci-joint un tableau où sont reunies d'après leur étiologie les 45 observaliom utilisable-
Syphilis certaine, plus Hérédité arthritique, congestive, nerveuse, vésanique nu alcoolique.
2 3 observ,
Hérédité arthritique, congestive, nerveuse, vésanique
o i alcoolique seule.
Syphilis seule.
Ni hérédité, Ni syphilis.
I syphilis possible ou probable
traumatisme, surmenage, syphilis probable. Père P. G.
1 traumatisme, privations.
traumatisme.
traumatisme, syph. probable, traumatisme. Père P. G.
traumatisme, tabagisme possible.
traumatisme, syph. probable, syphilis probable, syphilis probable.
52, traumatisme.
53, syphilis possible.
\ 14 observ
3 observ.
5 observ.
Donc, si les enfants qui deviennent paralytiques n'ont pu, par leur gejire de vie, réaliser le facteur de la prédisposition individuelle, par contre ils ont presque toujours reçu de leurs parents les deux conditions étiologiques les plus importantes : la cérébralité et la syphilis. Ils sont issus pour la plupart de familles névropathiques au plus haut degré, et dans lesquelles la syphilis des parents est venue ajouter son contingent de dyslrophie et de dégénérescence. Il semble qu'une hérédité aussi lourde soit nécessaire pour créer la paralysie générale chéries enfants., ce qui expliquerait la raj^eté de cette maladie.
La méningo-encéphalite dilfuse de l'enfance est produite par des causes héréditaires ; c'est pour cette raison qu'on retrouve cette vésanie assez souvent chez les ascendants des sujets, et qu'elle est susceptible de se développer chez des frères et sœurs. Elle offre en cela certaines ajialog-ies avec d'autres maladies familiales du système nerveux (i).
(i) Moussons. Traite des maladies de l'enfance^ chapitre : Paralysie gcncrale, page 467.
ANATOMIE PATHOLOGIQUE
Les lésions se sont toujours montrées identiques à celles que l'on rencontre chez les paral3^tiques généraux adultes. 42 fois l'autopsie a été pratiquée, 19 fois seulement l'examen microscopique (Obs. i, 5, 14, i5, 16, 26, 87, 88,39, 44^ 4^5 47, 5i, 52, 62, 63, 65, 66, 67).
Cerveau. Lésions macroscopiques. — On note à l'ouverture du crâne, dans quelques cas, l'épaississement de l'os, son adhérence aux méninges sous-jacentes. La dure-mère est le plus souvent h3^pertrophiée, fibreuse, vascularisée. Entre elle et le cerveau existe un vide, résultant de l'atrophie cérébrale, et rempli de liquide séreux, parfois louche et sanguinolent. Quelquefois on constate dans cette cavité des membranes fibreuses, reliquat d'anciennes hémorrhagies.
Dans son ensemble l'encéphale est diminué de volume ; le lobe frontal aminci se termine en pointe (planche I, fig. i). Le lobe occipital peut aussi présenter cet aspect (planche I, fig. 3). Au toucher, on note la dureté de la [substance cérébrale : les hémisphères, le cervelet, le bulbe offrent au doigt la consistance d'un tissu élastique, et cet état est surtout marqué dans la région frontale.
Les méninges, qui recouvrent les circonvolutions, sont épaisses, louches, vascularisées. Parfois elles constituent comme dans le cerveau de P... O... (M. Haushalter, ^ cas) un tissu fibreux, lardacé de 1 cent. 1/2 d'épaisseur, souvent des ecchymoses indiquent la rupture d'un petit vaisseau.
Dans aucune autopsie, n'ont fait défaut les adhérences de la substance corticale à la pie-mère, et toujours la décortication a produit des érosions à la surface des circonvolutions planche I). Elles siègent au niveau du lobe frontal, sauf dans un cas (P... O..., 3- cas), (planche I, fig. 3), où l'arrachement de la pie-mère s'est effectué avec la plus grande facilité, dans toute la moitié antérieure de l'hémisphère,^ tandis que dans toute la moitié postérieure il existait une véritable symphise entre cette membrane et l'écorce.
Sur une coupe, on note l'atrophie de la substance grise du cortex, dans la région antérieure ; l'état criblé de la substance blanche ; la dilatation des ventricules ; l'épaississement et l'état rugueux de l'épendyme, constituant parfois de véritables granulations. Toutes ces lésions macroscopiques étant caractéristiques de la paralysie générale, et les mêmes chel'enfant que che:{ l'adulte.
Lésions microscopiques. — L'analogie existe aussi à l'examen microscopique. L'étude histologique des pièces, provenant des 3 malades de M. Haushalter, servira de base à notre description.
Les cellules pyramidales, les méninges et les vaisseaux se sont montrés atteints à des degrés divers par le processus inflammatoire. Nous n'entrerons pas dans le détail de ces altérations bien connues, décrites au chapitre des observations, et représentées parles figures, [que l'on trouvera à la fin de ce travail (Pl. II et III). Chez les 3 malades dont nous avons pratiqué l'autopsie, nous avons trouvé les lésions caractéristiques de la paralysie générale : épaississement des méninges (Pl. III, fig. i) ; l'infiltration de leurs mailles par des petites cellules rondes [id) ; prolifération vasculaire dans ces méninges et lésion de la paroi des vaisseaux (Pl. IV, fig. i) ; grand nombre de vaisseaux de nouvelle formation, se rendant des méninges à l'écorce (Pl. II, fig. 2) ; sclérose névroglique de la substance grise (Pl. III, fig. 3) ; vascularisation de cette région (Pl. I, fig. i) ; infiltration de la substance cérébrale, par des petites cellules (Pl. II, fig. 2) ; enfin lésions atrophiques des cellules pyramidales (Pl. III, fig. 2). Ces altérations prédominaient au niveau des régions frontales antérieures. Chez les 3 sujets, elles étaient très semblables ; mais la mort ayant frappé les enfants à des phases différentes de la maladie, les lésions se sont montrées à des degrés plus ou moins marqués, suivant les
cas. Ainsi le processus était arrivé .au terme le plus avancé chez A... P... et chez P... Q... et 3^' cas), qui sont morts dans le marasme, tandis que chez G... R... (2'-- cas), qui a été enlevé prématurément par un ictus apoplectique, le cerveau était peu atrophié (Pl. I, lig. 2) et les lésions histologiques moins avancées.
Mais, si la lésion caractéristique de la paral3^sie générale, c'est-à-dire l'épaississement des méninges, les lésions vasculaires et l'atrophie des cellules pyramidales, prédomine chez l'enfant, coimne chez l'adulte au niveau des circonvolutions frontales, les autres régions du cerveau ne sont pas indemnes. Des fragments prélevés au niveau de la région occipitale, de la région olfactive, du plancher du 4^= ventricule, et de la face interne du ventricule latéral, ont perniis de constater des altérations absolument identiques, mais moins intenses, moins avancées. De même chez les enfants, comme chez les adultes, la moelle, les nerfs périphériques, le plus grand nombre des viscères sont susceptibles eux aussi de présenter des lésions.
Moelle. — ■ Sur 10 autopsies, où la moelle a été examinée dans les observations recueillies : i fois elle est apparue normale (Obs. 5), 9 fois sont citées des altérations. Dans les observations 26, 41, 44, 47, 5i, on note la sclérose des faisceaux postérieurs et celle des faisceaux p3'ramidaux ; dans les observations i5, 41, 44, 47 l'altération des cellules des cornes antérieures. Dans les moelles, que nous avons examinées, nous avons rencontré les lésions suivantes :
Dans les 3 cas, il y avait une sclérose bien nette des faisceaux de Goll et des faisceaux pyi^amidaux (Pl. V, fig. r). Dans les trois régions, cervicale, dorsale et lombaire, on voyait, sur des coupes traitées par la méthode de Weigert à l'hématoxyline, ces zones trancher, par leur teinte plus claire, sur le reste des cordons. A un grossissement plus fort, on apercevait les tubes nerveux, dont le plus grand nombre étaient atrophiés, avaient perdu leur myéline ; et il existait de plus entre eux une sclérose névroglique, constituée par l'épaississement et la prolifération des travées, que l'on rencontre normalement à ces endroits.
Par d'autres procédés de coloration, on parvenait à mettre en relief les altérations des enveloppes de la moelle (Pl.' V, fig. 2] : épaississement de ces méninges ; infiltration
dans leurs mailles de petites cellules rondes ; prolifération vasculaire dans ces membranes et dans l'épaisseur de la substance médullaire ; traînées de petites cellules embryonnaires au pourtour des vaisseaux : lésions en tout semblables à celles observées au niveau des méninges de l'encéphale, mais plus di fuses, moins marquées. Visibles dans les 3 cas qu il nous a été donné d'observer, elles étaient plus intenses dans deux d'entre eux (Cx... R-, 2^' cas et P... O..., 3^= cas). Nous avons constaté de plus des altérations très légères des racines antérieures et postérieures, consistant dans la diminution du nombre des fibres nerveuses, l'infiltration embryonnaire et la vascularisation anormale de ces racines.
Enfin chez le 3'^ malade (P... O..., 3^^ cas) il existait une modification dans l'état des cellules des cornes antérieures : elles se montraient diminuées de nombre, et parmi celles qui persistaient, les unes présentaient seulement un certain degré de chromatolyse diffuse (Pl. V. fig. 3), les autres une atrophie avancée (Fig. 4 et 5) ; enfin les cellules de la colonne de Clarke étaient aussi lésées (i) (Fig. 6).
Quoique atteignant presque tous les éléments de la moelle, ces altérations se sont montrées néanmoins peu profondes, ne rappelant en rien l'intensité de celles observées au niveau du cortex. Elles prouvent que si le processus destructif se localise d'une foçon élective sur l'encéphale et plus particulièrement dans la zone des circonvolutions frontales antérieures, les autres régions du système nerveux central ne sont pas épargnées. D'ailleurs, il n'y a là rien de particulier à la forme précoce de la paral3^sie générale, toutes ces complications ont été rencontrées chez l'adulte et décrites (2).
(1) Consultez à ce sujet : Marniesco. Sur une particularité de structure des cellules de la colonne de Clarke et sur l'état de ces cellules, dans le tabès simple ou associé à la paralysie générale. Revue Neurologique i8gG, ^.633.
Cet auteur aurait observé, dans ces cas, l'état vésiculeuxde ces cellules, la situation du noyau à la périphérie et un certain degré de chromotolyse centrale. Mais il émet des doutes sur ces lésions, car il les a aussi rencontrées dans des cas banals, tels que l'hémiplégie. Pour notre part, nous avons observé ce qu'il a décrit dans les 3 cas que nous avons étudiés, mais ces cellules de la colonne de Clarke se sont montrées en tous points analogues dans d'autres moelles, que nous avons examinées et qui provenaient de ditVérenles origines : une tuberculose chronique, une méningite tuberculeuse, une gangrène de la bouche, un cas de gastro-entérite et un cas de rachitisme. En sorte que nous pensons que cette disposilion/ics cellules de la colonne de Clarke n'est pas spéciale à la paralysie générale.
(2) Klippel. Paralysie générale. Lésions et symptômes spéciaux. Formes spéciales. Archives de médecine expérimentale, \" Janvier 1897.
Nageotte. Etude sur la méningo-myélite dans le tabès, la paralysie générale et la syphilis spinale. Archives de neurologie, Oct. iSgS.
- (jN _
La sclérose des cordons de ÙoW, manifeste chez nos trois sujets, est un exemple curieux de l'association du tabès et de la paralysie générale [i] ■ elle explique les troubles de la marche, relevés chez les petits malades. La sclérose des faisceaux pyramidaux rend compte des phénomènes réflexes, que l'on a observés. Enfin l'état des grandes cellules des cornes donne la raison de l'atrophie musculaire constatée chez P... O... (S'^ cas) (2).
L'existence de lésions médullaires dans nos trois cas permet de supposer qu'elles accompagnent fréquemment la méningo-encéphalite diffuse du jeune âge. Malheureusement, dans les autopsies qui ont été publiées, les examens microscopiques ont été pratiqués de façons très irrégulières. La fréquence des symptômes spinaux et en particulier des symptômes tabétiques, notée dans le plus gj^ajid nombre des observations, indique la participation fréquente de la moelle ; l'examen histologique en donne la preuve dans les lésions de méningo- myélite diffuse que nous avons observées^ et en particulier dans la sclérose des faisceaux postérieurs.
Nerfs et vaisseaux périphériques. — Dans notre troisième observation (P... O..., 3*-' cas) des petits nerfs musculaires et cutanés, que nous avons examinés, présentaient une atrophie marquée des tubes nerveux (Pl. IV, fig. 2). Cette névrite parenchymateuse a été signalée dans la forme commune de la paralysie générale (3). Chez notre malade, elle donne la raison de l'atrophie musculaire (4), de la contracture et de l'émaciation extrême, qui se soi^t manifestées en dernier lieu ; elle est sous la dépendance et connexe des lésions que présentaient les cellules des cornes antérieures.
Chez le même sujet la déchéance générale de l'organisme tenait aussi en partie à l'artériosclérose généralisée que nous avons observée. Sur les différentes coupes, dans
(1) JofFroy. De la paralysie générale à forme tabétique. Nouvelle Iconographie de laSalpêtrière, t. 8, iSgS.
(2) Joffroy. Contribution à l'anatomic patliologique de la paralysie gciicrale. Congrès de médecine mentale. Troisième session, Blois, iSgi, page 240.
(3) Dcjoint. Paralysie gcncralc. Troubles trophiques cutanés périphériques. Arcit. de physiologie, 1876.
(4) Cambcl. Contribution à l"élucic anatomo-pathologique et à la patliogénie des altérations neuro-musculaires dans la paralysie générale des aliénés. The journal of mental sciences, avril iSf)4.
lese]Lielles se rencontraient des petits vaisseaux (PI. IV, fig. 3)^ (Pl. VI, lig. 2j, nous avons toujours vu un épaississemcnt notable de leurs parois ; nulle part d'endartérite oblitérante, mais une hypertrophie générale des tuniques, et en particulier de la tunique moyenne des artères. La lumière de plusieurs d'entre eux était réduite à une simple fente. Cette artériosclérose généralisée est un appui à rh3^pothèse qui assigne, comme cause première au développement de la paralysie générale, une matière toxique circulant dans les vaisseaux, et l'on sait que la syphilis peut, dans certains cas, créer, non des lésions circonscrites, mais une artériosclérose (i) véritable, analogue à celle que présentait notre sujet. Signalée dans la paralysie générale de l'adulte (2), cette disposition du système vasculaire pouvait être attribuée à d'autres facteurs ; sa constatation dans un cas de paralysie générale infantile a donc une certaine importance.
Lésions viscérales.— En dehors du système nerveux, nous relevons, dans quelques autopsies, plusieurs lésions viscérales macroscopiques, d'origine syphilitique pour la plupart : gommes syphilitiques de la plèvre (Obs. 4) ; foie hypertrophié, sillonné de tractus conjonctifs (Obs. 17, 18, 19 : 3 frères et sœurs); nodules s^^philitiques du poumon (Obs. 5i); foie volumineux parsemé de taches jaunes (Obs. 64) ; état amyloïde de la rate, du foie et de l'intestin (Obs. 4) ; vieux tubercules cicatrisés (Obs. 26,42).
A... P... (M. Haushalter, i^->- cas) présentait une glossite syphilitique : la langue était large, épaisse, dépapillée, sillonnée de fissures, circonscrivant de petites surfaces surélevées (langue parquetée). Chez le même malade on a rencontre, a l'autopsie, des plaques d'aortite syphilitique • au niveau de la crosse et de la partie descendante de l'aorte existaient au nombre de 4 ou 5, de grosses papulles suréevees, blanchâtres, légèremem ombiliquées au cemre, de a dimension d'une pièce de 5o centimes. Au microscope 11- VI, fig. I), la coupe de l'une de ces plaques montrait ep^ussissement de la tunique interne de l'aorte, l'infiltration et la dissociation de la tunique moyenne par des tractus con-
(.) Heiberg Co;,^r'r.v de, naturalistes Scandinaves, 180'^.
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jonctifs, émanes de la tunique externe ; enfin, l'altération des vasa-vasorum de la tunique externe, et une prolifération vasculaire, qui, partie de là, s'étendait jusque dans la membrane interne ; lésions caractéristiques de l'aortite s^'philitiquc (i;.
Mais ce sont des faits accidentels, particuliers à chaque cas, et indépendants de la paralysie générale. Or, chez l'adulte, on a cité des complications viscérales, fréquemment rencontrées aux autopsies de malades qui avaient succombé à cette vésanie (2). Ces lésions existent aussi dans la forme infantile. Nous avons observé une mjocardite interstitielle chez G... R... (2'^ cas), et une dégénérescence vacuolaire des fibres musculaires du cœur chez P... O... (3'^ cas). Une 7iéphrite interstitielle chez les deux mêmes malades; chez P... O..., en particulier, il existait une sclérose notable des glomérules. Chez le même sujet, la rate était sclérosée, et un petit .fragment de muscle strié (Pl. VI, fig. 2), examiné au microscope, a montré l'existence d'une véritable cirrhose musculaire .
En résumé, on trouve, chez les enfants qui succombent à la paralysie générale, des lésions cérébrales caractéristiques et de tous points identiques à celles que l'on rencontre chez l'adulte ; et comme chez lui aussi des lésions médullaires, des névrites périphériques de l'artériosclérose généralisée et des complications viscérales. Lésions d'autant plu^ curieuses, qu'elles n'ont pas encore été signalées dans la méningo-encéphalite diffuse du jeune âge, et que, de plus, on n'est pas habitué à les rencontrer chez les enfants : les causes qui les produisent le plus souvent : arthritisme, goutte, alcoolisme, etc., ne devant pas entrer ici en ligne de compte (3).
(1) Hcibcrg. Congrès des naturalistes Scandinaves, i8()!î.
Etienne. Des anévrysnics dans leurs rapports avec la syphilis. Annales de dermatologie et sypliiligraphie, 1897.
(2) Klippel. Lésions des poumons, du cœur, du foie et des reins dans la paralysie s^éncrale. Arch. de médecine expérimentale. IV, 4.
Durante. Des complications viscérales de la paralysie générale. Galette des hôpitaux, 24 févr. 1894.
(3) Ces résultats d'autopsie dans nos trois cas, et en particulier chez P. O.. sont intéressants à plus d'un point de vue. On commence aujourd'hui à s'apercevoir que clans le plus grand nombre des maladies, et dans celles du système nerveux en particulier, si le processus pathologique se localise clectivement, sur une certaine région, presque toutes les autres régions du même système, presque tous les tissus de l'économie même, sont aussi atteints, mais à des degrés très variables. Consultez à ce sujet : Grosset. Maladies du système
Nous avons énuméré et classé les causes de la paralysie générale du jeune àg(^ nous avons décrit ses lésions. Pouvonsnous, d'après ce qui précède, expliquer le mécanisme intime de cette affection ?
Les causes, avons-nous dit, se résument en deux facteurs principaux : l'hérédité arthritique et névropathique, la syphilis. Tandis que l'adulte joint à ces conditions étiologiquesune prédisposition individuelle, créée par les préoccupations morales, les excès, l'alcoolisme, etc., l'enfant ne réalise pas ce troisième facteur.
Les lésions constatées à l'autopsie au niveau de l'encéphale se sont montrées de tous points identiques a celles que l'on rencontre chez les paralytiques adultes. La moelle, les nerfs périphériques, le rein, le myocarde, les muscles, les vaisseaux, eux aussi, sont susceptibles d'offrir les mêmes altérations. Sur tous les points il y a similitude complète.
Comment ces causes engendrent-elles ces lésions? Les mêmes problèmes pathogéniques que soulève la forme commune de la paralysie générale se posent au sujet de la forme juvénile :
Parmi les deux facteurs qui seuls existent chez les enfants je surmenage et l'alcoolisme ne devant pas entrer en ligne de compte), auquel faut-il accorder le rôle essentiel?
L'hérédité seule suffit-elle à engencirer les lésions de méningo-encéphalite ? Il ne le semble pas : malgré la fréquence avec laquelle on la trouve signalée dans les antécédents des petits malades, malgré la place prépondérante qu'elle y occupe et qui se traduit par ces listes suggestives de cas d'affections nerveuses, relevées dans leur famille (page 8i), il semble, quoi qu'on ait pu dire, qu'il faut toujours, pour que la paral3Asie générale se développe chez l'enfant comme chez l'adulte, un autre facteur, la syphilis. Nous
nerveux et sclérose multiple disséminée. Archives de neurologie, 1897, p.
Les lésions observées à l'autopsie de nos petits malades mériteraient de nous arrêter plus longtemps. Nous nous sommes contenté des résultats sans les interpréter, nayant pas v<.uU,, dans cette thèse, dépasser les limites d-unc simple monographie. Mais nous nous promettons de revenir ultérieurement sur ce sujet,
l'avons rencontrée 140 fois, chez hos petits malades, sur 167 observations; et alors qu'elle ne semblait pas exister, on pouvait néanmoins la soupçonner, en raison des difficultés, qu'il y a toujours à la rechercher. La paralysie générale du jeune âge rentre dans la catégorie des affections parasvphilitiques (i) ; elle est le résultat de ^a combinaison d'une hérédité nerveuse à l'hérédité syphilitique.
Est-ce dire que les lésions de méningo-encéphalite constatées au niveau du cortex soient de nature syphilitique ? Les altérations vasculaires (Pl. IV, fig. i], l'infiltration embryonnaire des méninges (Pl. III, fig. 1) pourraient permettre de le supposer ; les lésions de méningo-myélite, trouvées dans les trois cas, et qui sont en tout semblables à celles que peut déterminer la syphilis seule, en dehors de la paralysie générale (2) ; la coïncidence de manifestations syphilitiques indubitables (glossite, aortite syphilitiques, chez A... P..., i'^'" cas); enfin les névrites périphériques et l'artériosclérose généralisée, que nous avons rencontrées, laissent supposer que ces lésions sont produites par un même agent toxique.
Quel est ce poison ?
Quel rapport existe-t-il entre l'évolution de la syphilis dans l'organisme, son âge et le moment où ce toxique se réveille pour créer la paralysie générale ?
Par laquelle des deux classes de tissus : interstitiel ou parenchymateux, commence le proces*sns?
Autant de grands problèmes pathogéniqiies, les mêmes ici que dans la forme adulte, et auxquels létude de la paralysie générale du jeune âge n'apporte aucun document nouveau.
(1) Fournier. Les affections parasrphilitiqxies, p. Toi, chapitre : Les paralysies générales hérédo-syphilitiques.
(2) Lamy. De la méningo-myélite syphilitique. Nouv. Iconographie de la Salpêtrière, i8g3, p. 86.
DIAGNOSTIC
La paralysie générale du jeune âge peut difficilement être confondue avec d'autres maladies de Tenfance; ses symptômes intellectuels et somatiques, son mode d'évolution sont bien caractéristiques. Mais, pour la diagnostiquer, il faut savoir qu'elle existe. Nous avons vu, en effet, que plusieurs auteurs (Mendel, Kœhler et Claus, Huglings-Jackson, Bury, Liedesdorg-Salgo, Warner, Moussons, Shuttleworth, Homen, Bourneville, etc..) ont observé et publié sous d'autres rubriques des cas indubitables de cette maladie, avant que Clouston n'ait décrit, pour la- première fois, une forme infantile de la paralysie générale. C'est ultérieurement que le diagnostic a été posé (i).
Facilement reconnaissable quand la maladie est confirmée, la méningo-encéphalite diffuse du. jeune âge pourrait permettre quelques hésitations dans certains cas :
A. — Au début, dans la phase préparaly tique. On est en présence d'un enfant, jusqu'alors intelligent, dont le carac-
(i) Shuttleworth ayant connaissance des travaux de Wiglesworth, se souvient des observations qu'il a publiées {Americ. Journ. of Insanity, Janv. 1888) et écrit à cet auteur qu'il pouvait bien s'être agi dans ces cas de paralysie générale.
Moussons. De la forme infantile de la paralysie générale, La Médecine moderne 1894. Cet auteur revient sur un cas présenté à la société d'anatomie et de physiologie de Bordeaux en 1891 sous le nom de méningo-encéphalite chronique, et qu'il considère actuellement comme de la paralysie générale. 11 rapproche cette observation d'un certain nombre d'autres relatées dans les comptes rendus du service de Bicêtre, et dans lesquelles, selon lui, le même diagnostic pourrait être porté.
tère commence à changer, qui perd' la mémoire, n'est plus affectueux, devient niais, stupide; ou bien désagréable, somnolent et se plaignant de douleurs de tète. Il est des cas où ces symptômes seront confondus avec des phénomènes de croissance, et peut-être parfois soupçonnera-t-on le début d'une méningite tuberculeuse.
Dans d'autres circonstances, un épisode aigu, un accès épileptoïde ou apoplectiforme, ouvre la scène, et, par son importance, attire seul l'attention. C'est par un de ces ictus, ainsi que nous l'avons vu page 62 (Obs. 2, 4, u, i5, 25, 36, 38, 42, 49, 55), que plusieurs des petits malades sont entrés dans leur paralysie générale. Ainsi A... R... (Obs. i5) eut entre (3 et 9 ans plusieurs crises qualifiées d'épilepsie (pâleur subite, morsure de la langue, écume à la bouche, convulsions). Elle alla ensuite à l'école, puis en apprentissage chez un relieur et, jusqu'à l'âge de 1 5 ans, ne présenta aucun symptôme particulier. A cette époque, elle fut prise d'une série d'évanouissements et, quelques jours après, les signes classiques de la paral3'-sie générale se manifestèrent. . Alors seulement le diagnostic fut posé, mais on comprend que jusque-là la malade ait été considérée comme une simple épileptique.
C'est à Vépilepsie symptomatique d'une lésion cérébrale, à l'épilepsie jacksonnienne bien plutôt qu'à l'épilepsie essentielle, que peut parfois ressembler le début de la méningoencéphalite diffuse de l'enfance : si, dans quelques-unes des observations que nous avons recueillies, la maladie s'est installée par de véritables crises convulsives, en tout comparables aux accès du mal comitial, dans le plus grand nombre des cas, il s'est agi seulement d''attaques apoplectiformes, avec conservation de la connaissance, de mouvements épileptoïdes peu marqués, limités à un seul membre, parfois de simples vertiges, d'aura sensitive, et ces ictus, accompagnés souvent de céphalée et de vomissements, étaient toujours suivis d'obtusion mentale, de parésie, de monoplégies, d'aphasie transitoire, de tremblement, de ptosis, etc...., troubles habituellement passagers, fugaces, et qui, par leur nature, sont la traduction d'une lésion du cortex. Comment dans ces cas ne pas songer tout de suise à une lésion en foyer : tumeur cérébrale, tubercule, exostose (surtout dans les cas où il s'est produit antérieurement un traumatisme cràniQu), plaque de méningite chronique, résidu d'une des nom-
breuses infections de l'enfance, qui se localisent h l'encéphale, gomme ou méningite syphilitique ?
Dans certaines circonstances, l'affection s'annonce (Obs. 17, 18, 3i, 48) par une démarche ataxique, l'abolition des réflexes, l'atrophie du nerf optique, ou même des douleurs fulgurantes, symptômes qui pourraient faire songer au tabès, quoique cette affection soit une maladie de l'âge adulte et non de l'enfance, ou peut-être plutôt à la maladie de Friedreich .
D'après ce qui précède, on voit que souvent on ne diagnostiquera pas la paralysie générale, pendant la période prodromique, parce qu'elle s'annonce par des s3aiiptômes communs à d'autres maladies, qui sont plus fréquentes dans le jeune âge que ne l'est la méningo-encéphalite diffuse. C'est une affection très rare chez les enfants et que, pour cette raison, on ne songe pas à dépister chez eux. Mais // est bien probable que, dans presque tous les cas, on pourrait déjà découvrir, à cette époque, quelques-uns des signes psychiques ou somatiques caractéristiques : c'est, par exemple, une légère diminution de la mémoire, certaines modifications du caractère, que l'on n'a pas remarquées, ou auxquelles on n'a pas su attacher une importance suffisante ; ou bien c'est un tremblement menu des mains, de la langue, de la lèvre inférieure, quelques troubles de la parole, de l'écriture ou de la marche, de Tinégalité pupillaire : symptômes qui, par leur développement progressif et leur groupement, créeront un peu plus tard le tableau complet de la paralysie générale, mais qui, à la période prodi^omique, existent déjà à l'état d'ébauche, et pourraient, che:^ l'enfant comme che:{ l'adulte, permettre un diagnostic précoce, si Von songeait à les rechercher.
B. — La maladie est déclarée, le cortège des symptômes intellectuels et physiques se développe, mais les commémoratifs manquent ; on ne sait pas quel était l'état antérieur du sujet, on ne connaît pas le mode de début, l'évolution de l'affection. On ne songera pas à la paralysie générale, mais plus simplement à l'idiotie.
La madade de Middlemass (Obs. 37) était maussade, apathique, stupide. On ne connaissait pas ses antécédents et, dans l'asile où elle était, traitée, on la considérait comme une simple idiote. Elle contracta une pneumonie, mourut.
et l'on fut surpris de rencontrer k l'àutopsie les lésions classiques de la paral3^sie générale. En effet, le manque de renseignements ne permettait pas de supposer que le début de l'affection remontât h quelques années seulement, et, dans le tableau de la maladie, qui ne fut entrecoupée par aucun incident, par aucun symptôme moteur, rien n'indiquait que l'on fût en présence d'un processus morbide, d'une évolution progressive, telle qu'est la méningo-encéphalitc diffuse.
Chez l'idiot comme chez le paralytique général en effet, on constate un amoindrissement plus ou moins marqué des facultés intellectuelles et morales. Mais, tandis que chez le premier, cette anomalie a toujours existé, car elle est congénitale, ou bien s'est produite dans les premiers mois de l'existence, à la suite d'une maladie accidentelle, localisée sur l'encéphale et y ayant laissé des traces indélébiles, chez le second elle se développe sur un cerveau normal, elle survient chez un enfant jusqu'alors intelligent. Tandis que la démence congénitale reste stationnaire, la démence paralytique suit une marche lentement progressive et fatale. Enfin l'idiotie est fréquemment associée à certains arrêts de développement, à certaines malformations, tels que l'asymétrie faciale, la microcéphalée, l'hémiplégie spasmodique, etc., qui facilitent le diagnostic.
C. — On a des renseignements, on sait que la maladie s'est développée sur un terrain préalablement sain. Peut-il survenir chez l'enfant, comme chez l'adulte, des maladies mentales h forme démentielle, qui pourraient être confondues avec la paralysie générale ?
La démence post-vésaniqiie, qui est l'aboutissant de la plupart des formes d'aliénation mentale, n'est pas en cause dans le cas particuHer, comme lefait remarquer Toulouse (i). S'il existe dans le jeune âge quelques faits isolés d'aliénation mentale précoce (2), ils sont extrêmement rares, et, dans ces cas, les accès délirants antérieurs expliqueraient l'état
mental consécutif.
La démence post-épileptique pourrait prêter confusion ,
'c:'::::. ^fL.cs.r.n^^^..^ m. Km^saltcr. Arc. f. Ki„,crneil-
''"'t^i SSe^t BÎissaud. Confibotioa ù rdtudc de la dcncncc cpi.cptique. Archives de Neurologie, 1880-81, 1, p. 2i-^-
d'autant plus que les accès épileptiformcs, ainsi que nous l'avons vu (pages ()2 et 69), sont fréquents au cours de la paralysie générale du jeune âge. Mais l'état d'abrutissement, qui succède aux attaques du mal comitial, est passager, et n'est pas une hébétude continue et progressive comme celle de la méningo-encéphalite diffuse.
Il existerait quelquefois, chez certains enfants prédisposés par l'hérédité nerveuse., une démence non paralytique ( I ), survenant à l'époque de la puberté et qyi est extrêmement rare. Elle pourrait peut-être prêter à confusion. Cependant, dans ces cas u il semble, d'après les observations publiées, que l'état physique est moins grave et que la démence est aussi moins complète que dans la paralysie générale » (Toulouse).
Mais c'est surtout avec les ti^oubles mentaux à forme démentielle, qui accompagnent une affection chronique de Vencéphale et des méninges, que pourrait être confonduç la paralysie générale : tumeur, tubercule, gomme, plaque de méningite chronique ; lésions circonscrites, survenant chez des enfants déjà développés et se traduisant par les sjmiptômes habituels en foyer, auxquels peut s'ajouter un certain état de démence. La connaissance des antécédents, le mode de début, l'analyse des S3miptômes permettent le plus souvent d'éviter une erreur. Mais la physionomie spéciale des troubles physiques, dans la paralysie générale du jeune âge (page 69), est souvent de nature à faire penser plutôt à une lésion circonscrite du cortex, qu'à une affection diffuse comme la paralysie générale. Le tableau est souvent celui des tumeurs cérébrales. C'est le diagnostic qui avait été porté pour la malade de Alzheimer (Obs. 47) : cette enfant avait présente, en effet,, une série d'ictus de caractère variable SUIVIS tantôt de troubles moteurs, tantôt de troubles psychiques. Et, chez elle, la physionomie spéciale des manifestations motrices, leur nature (attaques apoplectiformes, sans perte de la connaissance, accompagnées de vomissements et suivies de contractures fugaces, limitées à un seul membre) a prédominance de ces symptômes au détriment des symptômes intellectuels, qui ne se sont montrés que d'une a on consécutive, permettaient la confusion. '
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Knhn, le diagnostic doit être fait avec les méninoiWs chroniques diffuses de l'enfance. Mais ce chapitre de la pathologie infantile se trouve singulièrement réduit, si l'on en retranche la paralysie générale (i). En effet, on décrivait autrefois (2) une méningo-encéphalite chronique, dont les lésions sont de tous points identiques à celles de la paraH'sie générale (3). Cette entité morbide avait été instituée, alors que l'on ignorait la parah'sie générale du jeune âge, et l'on avait cru à. l'existence d'une affection spéciale aux enf^uits, n'a\vant pas reconnu l'identité de sa symptomatologie et de ses lésions avec la maladie de l'adulte. Depuis on s'est aperçu que, sinon toutes, du moins le plus gi-and nombre parmi les observations publiées sous la dénomination de méningo-encéphalite chronique de l'enfance, étaient des cas indubitables de paralysie générale. ♦
Il existe néanmoins certaines méningo-encéphalites chroniques, causées par la localisation méningée de la s^vphilis ou de l'une des multiples infections de l'enfance, qui pourraient prêter à confusion, et dont voici deux exemples recueillis dans le service de M. le professeur agrégé Haushalter:
OiiSKRVATiox I {résumé). — L... A..., 8 ans, présente depuis plusieurs mois des signes de tuberculose pulmonaire et de volumineuses adénites tuberculeuses des ganglions du cou. Il entre au service, puis, au bout de quelque temps, devient triste, taciturne, maussade, gémissant et refusant de répondre aux questions qu'on lui pose. 11 reste dans son lit étranger à ce qui se passe autour de lui, indifférent même quand sa mère vient le visiter. Pas de signes oculo-pupillaires, pas de vomissements, ni de constipation, qui auraient pu faire penser à une méningite tuberculeuse.
Cet état mélancolique dure pendant quatre mois, allant sans cesse en s'accentuant, puis surviennent des idées délirantes. Le malade dit : « 11 faut faire aller boire la vache et le veau w, « J"ai volé une miche qui contenait du fromage blanc et de la moutarde. » Malgré sa faiblesse, il se lève, se perd dans la salle.
Les symptômes d'une polynévrite généralisée se manifestent (douleurs dans les masses musculaires, atrophie musculaire, contracture des extrémités). Le malade se cachectise et meurt dans le marasme. Pendant le dernier mois se sont produites quatre à cinq crises épileptiformes en tout semblables à celles du mal comitial.
Autopsie. Outre les lésions de tuberculose ganglionnaire, au cou, au hilc
(1) Moussons. Traité des maladies de l'enfance [Grancher-Comby-Marfau). Chapitre : Paralysie générale, p. 4(58.
(2) Bourncvilie. Comptes rendus des idiots de Bicétre.
Bourncvilie et Brissaud. Contribution à l'étude de la démence cpilep- Mque. Arch. de Neurologie, I, p. 2\'} et Comptes rendus des idiots de Hicctrc, 1892, 1893.
des poumons, au mésentère, on trouve à louverturc du crâne une méningite ciironiquc : à la convexité, les méninges sont louches, laiteuses, légèrement épaissies. A la décortication, la pie-mère est adhérente en certains points a la substance cérébrale, et son arrachement produit quelques érosions à la surface du cerveau. Rien à la base. Enfin par places, on constate la présence de quelques très rares granulations tuberculeuses.
C'est là un exemple rare de méningite chronique diffuse, produite par le bacille de Koch. Il est intéressant de voir cette maladie se traduire cliniquement par une démence progressive, des idées délirantes, des attaques épileptoïdes. Mais, si ces troubles intellectuels offraient quelques points de' ressemblance avec ce que l'on observe dans la paralysie générale, il manquait au tableau de la maladie les signes principaux, sur lesquels on fonde le diagnostic : pas de symptômes oculo-pupillaires, pas de tremblement, pas de trouble de la marche, pas d'embarras de la parole.
L'autopsie a montré un épaississement des méninges, des adhérences entre la pie-mère et la surface des circonvolutions, mais ces lésions macroscopiques, analogues à celles de la paralysie générale, étaient relativement peu intenses ; il n'existait pas de vascularisation anormale de la substance cérébrale, pas d'état piqueté à la coupe, pas d'atrophie des circonvolutions, ni d'amincissement de la substance grise. Enfin l'examen histologique a montré que les lésions n'étaient pas celles de la raéningo-encéphalite diffuse.
Voici une seconde observation, recueillie au service de M. le Professeur agrégé Haushalter, également fort intéressante au point de vue diagnostic :
Orskrvation II {résumé}. — V... I..., g ans. La malade était intelligente et bien portante, quand, vers l'âge de cinq ans, l'aflcction se déclara brusquement. Le début fut aigu et pyrétique, accompagné de symptômes généraux, puis les signes suivants se manifestèrent : somnolence, changement du caractère, faiblesse généralisée, strabisme. A son entrée les symptômes généraux i^etaient déjà amendés, puis ils disparurent bientôt, mais il persista du strabisme interne de l'œil droit accompagné de ptosis, une démarche incertaine, titubante et un léger état démentiel.
Depuis quatre ans, la malade est restée en observation, a pris de l'embonpoint, a grandi. Elle est douce, toujours souriante, jouant avec ses petites compagnes. Mais l'intelligence ne s'est pas développée, et il existe une certaine bizarrerie du caractère ; la marche est toujours un peu hésitante, titubante ; le strabisme persiste et surtout I on constate un symptôme qui pourrait permet're la confusion avec la paralysie générale : c'est un embarras de la parole absolument caractéristique : la parole est traînante, monotone avec des redoublements de syllables et des accrocs.
Si l'on examinait cette malade en ce moment, sans con-
naître son histoire, on ne manquerait pas d'en faire une paralytique générale. Mais si l'on considère que l'affection s'est annoncée par un épisode aigu avec fièvre et symptômes généraux ; que cet orage une fois passé, les signes constatés étaient bien plutôt ceux d'une lésion au foyer de la base, que ceux ^'une altération diffuse xie la convexité ; enfin si l'on envisage que, peut-être sous l'infiuence du traitement spécifique, qui fut institué dès le début, ces symptômes s'amendèrent rapidement, puis restèrent stationnaires pendant une durée de 4 ans, on est bien plutôt tenté de diagnostiquer dans ce cas une méningite chronique, syphilitique, ou bien une méningite causée par une infection banale, ayant laissé à • sa suite une altération localisée des méninges, ce qui expliquerait les symptômes persistant actuellement.
En résumé, si la paralysie générale du jeune âge est d'un diagnostic facile dans le plus grand nombre des cas, il est des circonstances où elle peut être confondue avec d'autres affections, que l'on rencontre également dans l'enfance et en particulier avec les tumeurs cérébrales et certaines méningites chroniques. C'est l'étude des antécédents des petits malades, celle du début de l'affection, mais plus encore celle de la marche de la maladie, qui permettront de différencier la paralysie générale des autres affections qui pourraient en imposer pour elle. La démence paralytique a pour substatum organique un processus destructif de l'écorce cérébrale, et qui se traduit cliniquement par une progression lente des symptômes, mais qui aboutissent à l'issue finale, après avoir parcouru un cyle défini; les autres démences sont engendrées par des lésions fixes et leurs symptômes sont stationnaires.
Le diagnostic posé entraîne un pronostic des plus grave. Si chez l'adulte quelques rémissions plus ou moins prolongées sont possibles, nous avons vu (page 70) qu'il n'en existe pas dans la forme juvénile.
Le traitement ne présente aucune indication particulière. C'est celui de tous les états démentiels, c'est un traitement d'infirmerie. Pas plus que chez l'adulte, le traitement antisyphilitique n'entrave la marche de la paralysie générale du jeune âge. C'est chez les parents syphilitiques avant la naissance des enfants, c'est chez les Jeunes hérédo-s3^philitiques, que le traitement spécifique, institué de bonne heure et régulièrement suivi, aurait des chances d'être efficace. Mais cette question est celle de la proph3iaxie de la syphilis en général, et non celle du traitement de démence paral}'tique.
EXPLICATION DES FIGURES
Planche I.
[Cette planche est destinée à montrer les /és/o«s macvoscopiqucs, que présentaient les cerveaux des petits paralytiques généraux.]
FiGURK I. (A.... P.... i»^ cas). L'hémisphère gauche seul a été décortiqué. Dans son ensemble il est aminci, effilé.
c f — Circonvolutions de la région frontale. Ces circonvolutions sont artaissécs, les sillons qui les séparent élargis.
e, e — Erosions de la substance grise, produites par l'ablation de la pie-mère.
m — Méninges.
s — Substance cérébrale adhérente aux méninges et enlevée en môme temps qu'elles.
FiGURH 2. (G.... P.... 2" cas.) L'hémisphère droit seul a été décortiqué. Il est peu atrophié.
e — Erosions de la substance grise, produites par l'ablation de la pie-mère.
m m' — Méninges.
s, s, s' — Substance cérébrale adhérente aux méninges et enlevée en même temps qu'elles.
Figure 3. (P.... O.... 3° cas.) L'hémisphère droit seul a été décortiqué. Il est atrophié, très aminci à ses extrémités.
c / — Circonvolutions de la région frontale. Ces circonvolutions sont affaissées, amincies, ratatinées. Les sillons, qui les séparent, très élargis.
I o — Lobe occipital, qui est le siège d'une atrophie plus manifeste, que celle du lobe frontal. On ne voit plus de sillons. 11 existait une véritable symphise entre les circonvolutions voisines et les méninees.
m — Méninges du lobe frontal. Contrairement aux deux cas précédents, l'ablation des enveloppes de cette région s'est faite facilement sans happer de substance corticale, sauf à la région externe.
s — Substance grise de la région externe du lobe frontal adhérente
aux méninges et enlevée en même temps qu'elles, m' — Méninges du lobe occipital.
s' — Substance grise de toute la région occipitale, fortement adhérente à la pie-mère et enlevée en même temps qu'elle.
Pl. I.
PLAxcHr: II
FiGuniî I,
ILettc lii-ui-c est destinée à montrer l atrophie des cn amvolulions qui est la conséquence de la disparition des cléments nerveux (cellules pyramidales et leurs prolongements) ; lélargissemcnt des sillons, qui en résulte ; l'œdème des méninges ; la proliférai i(jh vascnlairc dans ces méninges et dans l'épaisseur de la substance cérébrale.]
(A.... P.... i-' cas. Partie antérieure de l/a 2" circonvolution frontale droite. Hématoxyline éosine. Faible grossissement.)
a — 2° circonvolution frontale. Atrophie de cette circonvolution. — Deux circonvolutions voisines (i'-"et 3° frontales).
b, c — Sillons entre deux circonvolutions, élargis, contenant des méninges œdématiées et très vasculaires.
d — Substance grise amincie, envahie par un grand nombre de vaisseaux de nouvelle formation.
e — Substance blanche sous-jacente, atrophiée, vasculariséc.
FiGuniî 2. [Cette coupe est destinée à montrer l'infiltration embryonnaire des méninges et de l'écorce, la prolifération vasculaire, l'atrophie des cellules pyramidales.]
(A.... P.... i" cas. Pied de la 2° circonvolution frontale droite. Hématoxyline-éosine, grossissement mf)yen.)
a — Pie-mère œdématiée, infiltrée de cellules rondes, d'hématies, de pigment sanguin.
b — Vaisseaux et lacs sanguins.
c — Vaisseau à paroi hypertrophiée.
d — Nombreux petits vaisseaux de nouvelle formation reliant les méninges à la substance cérébrale sous-jacente.
e — \'aisseau de nouvelle formation dans l'épaisseur de la substance grise ; sa paroi est rompue et il s'est produit une petite hémorragie.
f — Vaisseaux de nouvelle formation dans la substance blanche.
g — Couche moléculaire, vasculariséc, infiltrée. — Couche des petites cellules pyramidales, vasculariséc, infiltrée. Les cellules nerveuses sont atrophiées.
i — Couche des grandes cellules pyramidales, très amincie. Les cellules nerveuses sont en très petit nombre, elles sont disposées sans ordre, inégales entre elles, globuleuses, prenant mal le colorant.
;• — Substance blanche vasculariséc et infiltrée de traînées de cellules rondes.
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Planche III
Figure i. [Cette coupe est destinée à montrer répaississcmc-m des méninges ■ leur état fibreux ; rinpHration embryonnaire dont elles sont le siège.]
(P... O..., > cas. Partie antérieure de la 2° circonvolution frontale gauche. Bleu de toluidine-éosine. Grossissement moyen.) 5,52 - Deux circonvolutions voisines. (Dans la région S^, on voit es mêmes lésions que précédemment : prolifération vasculaire des vaisseaux de Técorce, infiltration de noyaux, atrophie de la région des cellules pyramidales, qui est ici perforée de lacunes.) '
a — Méninges très épaissies, sclércuses.
à ~ Infiltration embryonnaire dans les mailles de ces méninges c ~ Espace compris entre deux circonvolutions, très vasculn'irc et mfiltre de cellules embryonnaires.
Figure 2. [Cette coupe est destinée à montrer les altérations des .n-audcs cellules pyramidales.]
(P... O... > cas. Partie antérieure de la 2" circonvolution frontale gauche. Région des grandes cellules. Thionine-éosine Immersion.)
Dune façon générale, on voit que ces cellules nerveuses ont perdu l'orientation qu'elles présentent habituellement ; qu'elles sont déformées, très inégales entre elles, les unes complètement atrophiées, les autres encore peu altérées ; enrin qu'elles prennent les colorants très dificremment les unes et les autres.
a — Cellule rappelant la forme normale. Mais : rupture d'un prolongement, élargissement de l'espace clair péricellulaire, I cellule ronde dans cet espace.
* — Cellule nerveuse très déformée, granuleuse, entourée de nombreux éléments embryonnaires et de granulations pigmentaires.
c — Espace péricellulaire très développé. Cellule nerveuse globuleuse, se colorant plus par leosine que par les autres colorants. Noyau volumineux et granuleux. A gauche et en haut, granulations pigmentaires.
d — Cellule globuleuse, déformée. Chromatolyse, perte du noyau, atrophie des prolongements.
^, / — Cellules complètement atrophiées, à peine reconnaissables. g — Amas de cellules rondes autour du vestige d'une cellule nerveuse atrophiée, dans un espace clair.
// — Cellules rondes infiltrées dans l'épaisseur du tissu nerveux, i — Granulations pigmentaires.
j — Noyau de cellule névroglique.
Figure 3. [Cette figure est destinée à montrer la prolifération névroglique. Le tissu nerveux est transformé en un feutrage de cellules araignées, limitant entre l'enchevêtrement de leurs ramifications des lacunes irrégulières. Dans ce tissu, à peine distingue-ton certains éléments méconnaissables, qui représentent les restes des cellules pyramidales.]
(G... R.... 2° cas. Partie moyenne de la 2° circonvolution frontale gauche. Région des grandes celluleS pyramidales. Fuschine. Immersion.)
a, a — Cellules névrogliques volumineuses. Le colorant n'a mis en évidence qu'une partie de la cellule, la partie centrale. De là partent une infinité de prolongements qui s'enchevêtrent et forment le riche réseau qui parcourt la figure.
t — Vaisseau coupé longitudinalement.
c — Vaisseau coupé transversalement.
d — Cellule nerveuse dégénérée.
e — Cellule ronde.
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Pl ANCHli IV
FiGURii 1. [Celle coupe esl dcstiiiOc à moiurer laltcratiun des vaisseaux des tnéniytges.]
(P... ()..., y cas. Région pariétale gauciic. Hématoxylinc-éusinc. Grossissement moyen.)
m — Méninges épaissies, infiltrées, vasculaires.
e— Ecorce cérébrale. Ici, les altérations cellulaires sdit moins
intenses que dans la région frontale.
a — Artère dont la paroi est épaissie. V — Veine gorgée de sang.
n — Point de la paroi de la veine qui est altéré çi infiltré d'un grand nombre de cellules rondes.
p — Petits vaisseaux de nouvelle formation, dans l'épaisseur de la paroi de la veine.
r — Point de la paroi du vaisseau qui s'est rompu.
Il — Petite hémorrhagie qui en est la conséquence.
Figure 2. [Cette coupe montre les lésions de névrite parenchymateuse, au niveau d'un petit nerf cutané du dos du pied.]
(P... O..., 3" cas. Petit nerf cutané, prélevé dans le tissu cellulaire du dos du pied. Coupe transversale. Flemming Immersion.)
e — Epinèvre.
p — Périnèvre.
en — Endonèvre légèrement proliféré.
(Dans l'intérieur des deux gaines conjonctives se voient deux faisceaux de tubes nerveux. Normalement, ces tubes sont tous à peu près égaux entre eux, ayant chacun le même diamètre. On voit que, dans ces deux filets nerveux, le plus grand nombre des tubes sont atrophiés.)
c — L'un des rares tubes nerveux qui soient restés normaux.
c' — Tube dans lequel la myéline est disparue ; il ne reste que
l'enveloppe et le cylindre axe.
c" — Tubes complètement atrophiés.
g — Globule de graisse coloré en noir par l'acide osmique.
FiGLRE ?. [Cette coupe montre les lésions des petits vaisseaux périphériques.]
(P... O..., 3" cas. Fragment de tissu cellulaire sous-cutané, prélevé à la face interne du troisième doigt du pied gauche.) ), — Veinule à paroi hypertrophiée.
a — Artériole collatérale, dont les trois tuniques sont hypertrophiées, mais surtout la tunique moyenne. La lumière du vaisseau est réduite à une simple fente.
„ _ i^ctit nerf collatéral atteint de névrite conjonctive.
gr — Globules de graisse.
gl — Ghuuits sudiiri|vircs.
Pl. IV.
Pl.ANCIIK V
FiGL'Ric I. [Cette coupe est destinée à mettre en évidence la sclérose des faisceaux de Go// et des faisceaux pyraïuidaux.]
(G... R..., 2" cas. Coupe transversale de la moelle dans la régicm cervicale. Méthode de Weigcrt à l'hématoxyline. Faible grossissement.)
FG — Faisceaux de Goll.
FP — Faisceau pyradmidal croisé gauche. Dans ces deux régions, les tubes nerveux existent tous, niais la myéline, qui entoure les cylindres axes est atrophiée, réduite à une simple gouttelette ou disparue complètement dans le plus grand nombre. De plus il existe un certain degré de scérose névroglique.
FiGURic 2. [Cette figure est destinée à montrer les lésions de méningo-my élite.]
(Cl... R..., 3" cas. Moitié antérieure d"une section transversale de la région lombaire. Hématoxyline alunée. Faible grossissement).
m — Méninges épaissies, infiltrées de cellules rondes.
V, V — Vaisseaux de ces méninges prolifères, à parois hypertrophiées,
entourées de cellules rondes.
»-, r — Racines antérieures qui sont le siège des mêmes lésions. sm — . — Septum médian antérieur, contenant un grand nombre
de vaisseaux, engainés d'amas de petites cellules. s b — Substance blanche, cordons antérieurs.
)»', v' — Vaisseaux de la substance blanche, engainés d'amas de
petites cellules rondes.
t, t — Travées conjonctives de la substance blanche, augmentées
de nombre et épaissies, c — Corne antérieure.
j;", v" — Vaisseaux de cette corne, engainés de cellules rondes.
ce — Canal de l'épendymc déformé, élargi. A sa périphérie se rencontre une infiltration de petites cellules rondes. (Cette altération est la continuation dans la moelle des lésions des ventricules cérébraux.)
Figure 3. Une des grandes cellules des cornes antérieures, dont la forme générale n'est pas altérée, mais qui présente un certain degré de chromatolyse.
(P... O..., 'i' cas. Région dorsale. Thionine-éosine. Immersion.) FiGURKS 4 et 5. Deux cellules de la même région atrophiées.
Figorh6. Cellule de la colonne de Clarke (même région). Le noyau est à la périphérie, et il existe un certain degré de chromatolyse centrale;. N'uir à ce sujet la note au bas de la page o;.
PL V
Plancha VI 1'
FiGURF. I. [Cette coupe est destinée à montrer les lésions d'aortite syphilitique.]
(A... P..., 1° cas. Fragment d'une coupe, passant au niveau de l'une des plaques de la crosse de l'aorte. Picro-carmin. Faible grossissement.)
Te — Tunique externe, dans laquelle on rencontre :
V, V, V, V — de petits vasa-vasorum dont les tuniques sont hypertrophiées, et
c, c — des amas et des traînées de petites cellules rondes.
T m — Tunique moyenne. Cette tunique est dissociée par des travées de tissu conjonctif et des petits vaisseaux émanes de la tunique externe.
1'' — Ces petits vaisseaux. Normalement on n"en trouve aucun dans cette tunique moyenne.
T i — Tunique interne très épaissie.
v", v" — Vaisseaux pénétrants jusque dans la tunique interne, c" — Traînée de cellules embryonnaires.
FioURB 2. [Cette ligure est destinée à montrer la sclérose du muscle et les lésions des petits vaisseaux nourriciers.]
(P... O..., 3° cas. Fragment delà partie supérieure de l'un des jumeaux de la jambe et paquet vasculaire avoisinant. Hématoxyline alunée. Grossissement moyen.) / — Faisceaux de fibres musculaires, grêles, atrophiés. t, t — Bandes de tissu conjonctif traversant le muscle en tous sens et prenant la place des faisceaux musculaires. „^ V — Vaisseaux nourriciers du muscle dont les tuniques sont hypertrophiées.
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