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Introduction.
La première observation authentique de paralysie périodique familiale est celle de SCHACHNOWITCH qui, en 1882, décrivit : Un cas rare de paraplégie transitoire.
Mais cette étude était passée inaperçue, et l'affection n’est véritablement connue que depuis la description qui en
a été faite par WEsTPHAL en août 1885 sous le titre : Un cas
remarquable de paralysie périodique des quatre membres avec disparition de l’excitabilité électrique pendant la paralysie. WESTPHAL mettait en évidence les principaux points cliniques et insistait sur les caractères si curieux des troubles des réactions électriques. Dès 1885 la paralysie périodique familiale prenait place dans la nosologie nerveuse.
Il s’agit d’une affection le plus souvent, mais non constamment, héréditaire, caractérisée essentiellement par une perte transitoire plus ou moins généralisée de la motilité, s’accompagnant de l'abolition ou de la diminution des réflexes tendineux, et de troubles profonds des réactions électriques ; mais avec conservation de la sensibilité et de l’intelligence. Durant les périodes intercalaires, il n'existe dans la majorité des cas, aucun signe objectif.
Ce syndrome si particulier a suscité. à l'étranger de nombreuses publications. Il paraît au contraire peu connu en
France. Les observations publiées jusqu'ici dans la littérature française se comptent presque par unités, et les ouvrages de neurologie n’en font que des descriptions sommaires.
Nous avons été assez heureux d'observer une malade atteinte de cette affection dans le service de notre Maître, le Professeur Georges GUILLAIN, à la clinique neurologique de la Salpêtrière. Nous avons pu suivre cette malade jour par jour pendant près de dix mois, et assister à un grand nombre d’accès de paralysie.
A cette occasion, il nous a paru intéressant de revoir complètement la littérature et d'essayer de faire une étude d'ensemble de la paralysie périodique familiale.
Ces recherches bibliographiques nous ont permis de rassembler les renseignements que l’on trouve épars dans les observations, et de confirmer et compléter les travaux parus déjà sur la question : celui ancien d’'OpDpo et AUDIBERT, ceux plus récents, écrits en langue allemande, de SCHMIDT, de JANOTA et WEBER.
Nous avons pu en particulier préciser certaines données intéressantes fournies par l'examen du liquide céphalo-rachi-
dien et par l’examen électrique. Nous avons cherché les chronaxies.
Trois points surtout ont retenu notre attention :
La recherche des bases puriques dans les urines.
L'étude de la créatinine.
L'étude de la toxicité du sérum sanguin, qui pratiquement n'avait jamais été faite, et qui, à notre avis, pouvait donner quelque lumière sur la pathogénie mystérieuse de la paralysie périodique familiale,
Nous avons exposé avec le plus d’exactitude possible les théories pathogéniques, et nous avons essayé d’en faire la critique. Nous nous sommes rattaché à la plus simple, parce qu'elle était la plus séduisante par sa simplicité même. Il nous à paru en effet inutile d'ajouter une hypothèse à tant
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d’autres ; nous avons préféré nous limiter dans le domaine des faits et ne conserver que les éléments qui nous ont paru définitivement acquis.
Nous voulons exprimer notre gratitude à notre Maître, M. le Professeur Georges GUILLAIN. Il nous a suggéré l’idée de ce travail, et nous a aidé de son expérience ; nous lui affirmons ici notre respectueux attachement.
Nous sommes reconnaissant aussi à M. le D' Raymond GARCGIN. Il nous à donné bien des conseils et nous a souvent remis dans la bonne voie.
Nous tenons à remercier particulièrement notre ami, le Dr L. RouQUÈS, qui nous a transmis le début de l'observation de la malade, qu’il avait vue le premier. C’est lui qui nous a donné l’idée d'étudier la toxicité du sérum sanguin, et nous
‘a permis matériellement de la réaliser. Nous remercions
M. le D' BouRGUIGNON, et ses lassistants MM. les D'S Pierre MATHIEU et René HUMBERT, qui ont fait les examens électriques que nous leur avons demandés. Nos recherches chimiques ont été faites dans les laboratoires de M. le Professeur RATHERY à la Pitié, et de M. le D' L. RIBADEAU Dumas à la Salpêtrière. M. DE TRAVERSE, Miles JEAN et MIGNON nous ont souvent aidé de leurs précieux conseils, et ont fait eux-mêmes plusieurs de nos examens. Nos amis, MM. les Drs P. MoLLaRET et J. SiGwALD nous ont fourni des références bibliographiques ; nous tenons à les remercier. Nous ne saurions enfin oublier notre surveillante, Mme Monx- GRUELLE, dont la diplomatie nous a souvent été utile.
Observation
Mme Bou... âgée de 29 ans, femme de chambre, entre dans le service du professeur GUILLAIN pour une quadriplégie.
Antécédents : Elle ne connaît aucun membre de sa famille qui soit. atteint de la même affection qu’elle. Son père est mort de vieillesse, sa mère est bien portante. Elle a deux frères et deux sœurs en bonne santé.
Elle-même est mariée, a un enfant de 6 ans en bonne santé ; elle n’a pas fait de fausse-couche.
Elle a souffert de céphalée à l’école de 6 à 13 ans. En 1931, elle a été soignée à l'hôpital Necker pour une cystite, guérie actuellement.
Aucun antécédent syphiitique.
Il y a cinq ans, après une dispute, elle a eu des fourmillements dans les mains et a fait une crise de tétanie qui a duré une demi-heure.
HISTOIRE DE LA MALADIE
La première crise de paralysie temporaire a débuté à l’âge de 25 ans. Elle avait fait un jour une marche de plusieurs heures. Le soir, elle s'était sentie fatiguée, mais s'était couchée en bonne santé. Le lendemain matin, les membres inférieurs étaient paralysés. Elle dut rester alitée plusieurs jours.
Depuis, d’autres crises sont survenues, ayant à peu près toutes les mêmes caractères. Les membres inférieurs sont toujours pris, parfois aussi les membres supérieurs ainsi que la musculature du cou, mais jamais les bras sans les jambes, jamais le cou sans les bras et les jambes.
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Les crises du début semblent avoir été influencées par le mouvement. La malade se rappelle qu’elles survenaient plus volontiers après une longue marche, ou une dure journée de travail.
Elle ressent de la faiblesse dans les membres inférieurs pendant quelques jours, puis la paralysie s’installe — presque toujours pendant la nuit. Elle dure parfois 2 à 3 jours, quelquefois 8 à 10.
Il n’y à jamais de douleurs, mais presque toujours pendant la crise, elle ressent des fourmillements dans les mollets et dans les mains qui durent quelques minutes.
La disparition de la paralysie est progressive et la santé est normale dans l'intervalle des attaques.
La première année, il y a eu deux attaques. Actuellement elles sont bien plus fréquentes, survenant tous les mois ou toutes les trois semaines, mais sans être plus longues qu’au début. Les. crises n’ont aucun rapport avec les règles. Les repas plus ou moins copieux, le. froid et l'humidité n’ont aucune influence. Les attaques seraient cependant plus fréquentes en hiver qu’en été.
En outre, il y a des crises de tétanie des mains, rien que des mains, survenant indépendamment des crises de paralysie, mais pouvant s’y associer (en moyenne 3 à 4 par an).
HISTOIRE DE LA PREMIÈRE CRISE OBSERVÉE
A la fin de mars 1933, la malade à commencé à ressentir une certaine faiblesse dans les jambes et dans les bras, mais a pu continuer son service. Ces phénomènes étaient survenus sans cause appré
ciable.
Le 2 avril, elle descend faire son marché, ne marchant pas très bien. La gêne s’accroît ; elle veut monter sur un trottoir, mais ne peut lever les pieds et tombe. On doit la ramasser ; elle se tient debout mais est incapable d'avancer. On la reconduit chez elle en voiture et on la couche, car elle est paralysée des quatre membres, ne pouvant plus du tout remuer les jambes, et très peu les bras.
Le 3 avril, elle ne remue ni bras ni jambes. On est obligé de la faire manger ; elle ne peut plus se retourner dans son lit, ni même remuer
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la tête. Elle peut parler, remuer les yeux ; elle avale assez bien, cependant pas normalement ; on l’a assise pour manger.
Il n’y a pas de troubles sphinctériens.
Elle ne souffre pas ; tout au plus a-t-elle eu une certaine tension un peu désagréable derrière les genoux pendant une heure ou deux, et des fourmillements dans les mains et dans les pieds pendant quelques minutes (alors que la paralysie existait déjà).
L'état général est bon ; il n’y a pas de fièvre, mais la malade dort mal la nuit.
Le 4 au matin, elle remue un peu mieux la tête, un peu les mains et pourra s’alimenter seule, mais les jambes refusent tout service et on l’amène à la consultation du professeur GUILLAIN, sur un brancard.
On constate alors une paralysie totale des membres inférieurs, une paralysie accentuée des bras et l’impossibilité de s’asseoir seule. Tous les réflexes tendineux sont abolis aux quatre membres, sauf les péronéo-fémoraux. Pas de trouble de la sensibilité, pas d’hyperesthésie à la pression. Pas de Babinski. Les pupilles sont normales. La contractihté idiomusculaire ne paraît pas atteinte.
Le 5 avril, elle ne fait toujours aucun mouvement et on doit la faire manger.
Le 8 avril, elle arrive à se tourner dans son lit, et le 12 avril, elle recommence à se tenir debout et même à marcher.
Entre temps on a fait un examen électrique, une ponction lombaire et une radiographie du poumon.
Le 20 avril, elle marche presque normalement, il n’y a plus que l’achilléen gauche qui soit aboli, tous les autres réflexes sont faibles.
Le 23 avril, les réflexes achilléens existent, mais sont faibles : les rotuliens sont normaux.
La malade fait une crise de tétanie des membres supérieurs : four-
millements toute la journée, contracture typique des mains. Pas de signe de Chvostek, même en pleine crise.
Le 27 avril, nouvel examen électrique.
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Le 30 avril, la motilité des membres inférieurs est normale, la force de flexion des jambes sur les cuisses étant cependant un peu diminuée. Aux membres supérieurs la force est légèrement diminuée d’une manière globale surtout pour la flexion de l’avant-bras sur le bras.
Le tonus est normal. Tous les réflexes tendineux sont normaux. Le réflexe cutané plantaire est en flexion bilatérale. La sensibilité superlicielle est normale à tous les modes. Pas de trouble de la sen- -Sibilité profonde. Aucun autre signe neurologique.
L'examen du pouls montre qu’il y a 40 pulsations fortes environ par minute, suivies chacune aussitôt d’une pulsation plus faible. L'auscultation du cœur montre qu'il s’agit en réalité de systoles groupées par deux, la deuxième étant plus faible.
L'examen des poumons, du foie et de la rate est normal.
Du 1er au 15 mai, il n’y a rien à signaler. La malade ne se plaint pas, passant toutes ses journées dans les jardins de la Salpêtrière.
L'examen neurologique est complètement négatif. La marche, la station debout, sont normales. Tous les mouvements sont exécutés avec facilité et la force musculaire est intacte. Pas de troubles du tonus. Tous les réflexes tendineux et cutanés sont normaux. Aucun trouble de la sensibilité superficielle et profonde. Les paires crâniennes sont intactes. Pas de trouble cérébelleux. La malade est euphorique.
Le 13 et le 14 mai, légère angine érythémateuse avec petit mouvement fébrile.
Le 19 mai, la malade recommence une crise. Elle se plaint, en effet d’avoir de la difficulté à marcher. L'examen ne décèle rien, sauf une faiblesse accentuée des réflexes achilléen et médio-plantaire à droite.
Le 20 mai, la malade est paralysée. Elle ne souffre pas, se plaignant simplement d’une sensation de tension à la face postérieure des jambes.
La force musculaire des membres inférieurs est partout très diminuée ; elle peut à peine décoller les talons du lit. La flexion plantaire seule des orteils est nettement conservée.
La station debout est impossible, la malade s'effondre.
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La malade ne peut s’asseoir seule dans son lit.
Les muscles abdominaux sont normaux.
La force musculaire des membres supérieurs est mieux conservée. . La malade se plaint d’une sensation de faiblesse dans les bras, mais tous les mouvements, quoique difficiles, sont possibles. Ils sont plus pénibles à la racine des membres.
Cou et nuque : une fois assise, la malade est incapable de maintenir sa tête droite ; les mouvements de latéralité sont mieux conservés.
Les réflexes tendineux des membres inférieurs existent tous, sauf le médio-plantaire droit. La recherche du médio-pubien donne une réponse abdominale, mais pas de réponse crurale.
Aux membres supérieurs à gauche, le stylo-radial existe, mais lPolécrânien est aboli; à droite le stylo-radial est vif, mais le tricipital ne donne qu’une réponse faible et partielle.
Les réflexes cutanés abdominaux supérieurs existent, mais les inférieurs et les moyens ne sont pas trouvés. Il n’y a pas de signe de Babinski.
La sensibilité superficielle est normale à tous les modes de même que la sensibilité profonde.
Il n’y a pas de trouble des sphincters.
Les paires crâniennes sont toutes intactes.
Aucun trouble cérébelleux n’est trouvé.
Le pouls bat régulièrement à 84.
Dans Ja soirée, la malade a eu un vomissement de bile.
Le 21 mai, la malade peut se tenir debout, mais couchée, elle décolle mal les jambes du lit. Elle s’assied avec peine en tirant sur ses draps. Elle tient bien sa tête.
Les réflexes sont normaux au membre inférieur gauche, mais Pachilléen et le médio-plantaire sont faibles à droite.
Les tricipitaux sont absents, mais les stylo-radiaux sont vifs. |
Les réflexes cutanés abdominaux ne sont pas trouvés. Il n’y a pas de Pabinski.
Le rythme couplé du pouls est très net.
Le 22 mai, il y a un vomissement de bile dans la nuit. La paralysie est améliorée, mais la force musculaire reste faible pour les releveurs du pied droit, pour les muscles du tronc, pour les triceps.
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Le réflexe tricipital droit est aboli, le gauche est faible, Les stvlo-
radiaux sont vifs.
La contractilité idio-musculaire est nulle pour les deux triceps. On perçoit le rythme couplé du pouls.
Le 23 mai, la force musculaire est complètement revenue dans les différents segments des membres. La malade s’assied normalement sur son lit. La marche et la station debout sont normales.
Les réflexes tendineux des membres inférieurs sont normaux.
Les stylo-radiaux sont vifs.
Le tricipital droit n’existe pas, le tricipital gauche existe, mais très faible.
Les réflexes abdominaux ne sont pas trouvés.
Le 24 mai, la malade se sent bien. \
Les réflexes cutanés abdominaux sont absents. Le tricipital droit est net. Le tricipital gauche est aboli.
La contractilité 1dio-musculaire est normale dans le triceps droit.
Dès lors la crise est complètement terminée. Seuls les réflexes cutanés abdominaux inférieurs ne sont pas trouvés.
Du 26 au 30 mai, apparition des règles, qui sont très peu abondantes.
Jusqu'à la mi-juin, il n’y a rien à signaler.
Le 14 juin, la malade sent des fourmillements dans les mains.
Le 15 juin, débute une nouvelle crise. La malade se sent fatiguée en revenant de l'hôpital de la Pitié où on lui a fait un électrocardiogramme.
L’après-midi, elle a du mal à monter un escalier.
Dans la soirée, elle a des douleurs dans les reins et les épaules ; elle a des nausées et un ou deux vomissements.
Le 16 juin au matin :
MEMBRES INFÉRIEURS : Force musculaire : elle décolle bien la jambe gauche du lit, mais ne lève pas la jambe droite à plus de 10 em. Elle remue bien les orteils.
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La flexion plantaire des pieds est conservée des deux côtés, mais l'extension dorsale est très faible, surtout à droite.
L'extension jambe sur cuisse est forte à gauche, un peu diminuée à droite, mais la flexion est presque nulle à droite, très faible à gauche.
Elle est incapable de s’asseoir seule, mais peut rester assise.
Elle tient assez bien sa tête, mais la force d'extension en arrière seule est normale.
MEMBRES SUPÉRIEURS. — À droite : elle ne peut allonger complètement les doigts surtout les trois derniers ; elle arrive à faire les mouvements de latéralité.
La force est très faible, sauf pour l'extension de lavant-bras sur le bras qui est assez bonne.
Elle ne peut pas lever le bras à plus de 450.
À gauche : le membre supérieur est encore plus atteint. Le bras et l’avant-bras sont presqu’inertes, tandis que les mouvements de la main et des doigts sont relativement bons.
R'flexes. — MEMBRES INFÉRIEURS : les réflexes des membres inférieurs sont conservés, sauf les achilléens qui sont un peu faibles. La contractilité idio-musculaire des triceps suraux est très faible.
MEMBRES SUPÉRIEURS . — À droite : le stylo-radial et le radio-pronateur existent, le tricipital est aboli. Le triceps et les muscles de Pavant-bras sont presque inexcitables quand on les percute avec le marteau. Il y a tendance par endroits à la formation d’un bourrelet, à formation et à disparition lente.
À gauche : tous les réflexes sont abolis. La contractilité idio-musculaire est très faible sur le triceps, vive sur les muscles épicondyliens. Il n’y a pas de trouble des réflexes cutanés, ni de la sensibilité.
Les paires crâniennes sont intactes. Les pupilles réagissent à la lumière et à accommodation.
Il n’y a pas de trouble sphinetérien, les mictions sont normales.
Le 17 juin :
L'état est analogue aux membres inférieurs. Le membre supérieur droit est moins touché que la veille ; la malade remue mieux les doigts. L'état du membre supérieur gauche est le même.
Les réflexes tendineux sont aux membres inférieurs comme ils
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étaient la veille. Aux membres supérieurs, on les trouve des deux côtés, mais ils sont très diminués.
La malade ne peut s’asseoir seule et ne peut rester assise.
La tête tombe en avant.
Pouls : au début, on constate qu’il est régulier, mais très lent (42 à la minute) ; au bout d’une à deux minutes apparaît un rythme couplé très net.
Le 18 juin :
L'état des membres inférieurs est le même.
Le membre supérieur droit a repris tous ses mouvements, mais ils sont très difficiles. La force est très diminuée pour tous les segments.
Le membre supérieur gauche est encore plus touché nue la veille ; elle le soulève à peine du lit ; les muscles de l’épaule sont de beaucoup les plus déficients.
Même état pour le tronc et le cou. Les sterno-mastoïdiens se contractent mal à droite et pas du tout à gauche.
Réflexes tendineux : membres inférieurs, même état.
Membres supérieurs : le tricipital, normal à droite, est aboli à gauche. Les stylo-radiaux sont normaux.
La contractilité idio-musculaire est conservée.
Cœur : les systoles sont groupées par deux. Le pouls bat à 48 et l’on n’y persoit qu’une systole sur deux.
Dans l’après-midi un vomissement se produit.
Le 19 juin :
MoriLiTÉ. — Membres inférieurs : la malade peut soulever la cuisse droite, mais ne décolle plus le talon. A gauche, le membre est soulevé
avec difficulté. Des deux côtés, la flexion plantaire des pieds est
bonne, la flexion dorsale faible. L’extension de la jambe sur la cuisse est relativement bonne et la flexion presque nulle.
La contractilité idio-musculaire est conservée. Cependant pour le triceps sural droit, on a l’impression d’une contraction et surtout d’une décontraction très lente.
Membres supérieurs : la motilité s'améliore.
A droite : la malade peut tenir le membre en l'air. La diminution de force est moins systématisée qu'aux membres inférieurs ; toute-
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fois le biceps est plus fort que le triceps, la flexion dorsale de la main est plus forte que la flexion palmaire.
A gauche : la diminution de force est encore importante. Pourtant la flexion dorsale de la main est plus forte que la flexion palmaire, le biceps peut-être plus fort que le triceps.
La contractilité idio-musculaire est plus faible pour le triceps gauche que pour le droit.
L’atteinte du cou et du tronc est la même .
Les réflexes tendineux des membres inférieurs sont dans le même état ; aux membres supérieurs ils existent, mais sont tous faibles.
Le cœur est normal à part quelques très rares extra-systoles. Le pouls régulier bat à 60.
Le 20 juin :
La malade a vomi plusieurs fois depuis la veille ; elle souffre de l'abdomen.
Elle n’a pas dormi.
Elle ne peut plus soulever les membres inférieurs,ne peut pas tenir le bras gauche levé. Elle peut tenir son bras droit en l'air.
Tronc, cou : l’état est le même.
Les réflexes sont normaux aux membres inférieurs ; aux membres supérieurs, ils sont normaux à droite, diminués à gauche.
Le pouls est tantôt lent à 48, tantôt plus rapide et couplé.
T. A. — 18/10 au Vaquez.
Le 21 juin :
Apparition des règles.
La malade se sent beaucoup mieux, elle a que elle peut manger. On note une réelle amélioration.
MoOriLiTÉ. — Membres inférieurs : le droit est soulevé de 10 em., mais retombe aussitôt, le gauche, à 25 em., est maintenu pendant une minute.
La force de flexion plantaire et dorsale des pieds est très bonne. La force d’extension de la jambe sur la cuisse est normale ; la force de flexion est encore diminuée, surtout à droite.
Membres supérieurs : les bras peuvent être maintenus verticaux. Le triceps est des deux côtés plus fort que le biceps. La flexion dorsale : de la main est plus forte que la flexion palmaire.
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Tronc : soutenue par deux oreillers, la malade arrive à s’asseoir péniblement, en tirant sur ses draps. Elle peut rester assise longtemps.
Tête et cou : elle tient bien sa tête droite. Mais la flexion de la tête en avant est nettement plus faible que l'extension en arrière et que les mouvements de latéralité.
Les réflexes sont normaux aux membres inférieurs ;: aux membres supérieurs ; les stylo-radiaux sont plutôt vifs, le tricipital droit est normal, la réponse du gauche est faible.
Le pouls est toujours très instable.
Le 22 juin :
La malade se sent bien.
La motilité des membres inférieurs est normale. Celle des bras s’est améliorée. Elle peut tenir le bras gauche vertical.
La force des muscles du tronc est revenue. Elle s’aide encore des mains pour s'asseoir, mais le fait beaucoup plus facilement que la veille.
La motilité de la tête et du cou est comme la veille.
Les réflexes tendineux sont comme la veille.
Cœur et pouls : le pouls est à 72 avec quelques extrasystoles. On entend au cœur un souffle systolique de la base, vraisemblablement extra-cardiaque. Il y a de plus un rythme àtrois temps par dédoublement du second bruit dans la région méso-cardiaque.
Le 23 juin :
La malade va bien. Elle a pu faire quelques pas, mais d’une manière maladroite. Elle détache bien les jambes du lit. Aux membres supérieurs il n’y a pas de changement.
Le pouls est à 54. À l’auscultation, le rythme couplé est très net. On a limpression que le troisième bruit du rythme à trois temps entendu la veille provenait de systoles supplémentaires avortées.
Le 24 juin :
La malade va bien.
Le 25 juin :
- La malade est presque normale au point de vue fonctionnel. Membres inférieurs : la force est normale pour les mouvements du
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pied sur la jambe, de la jambe sur la cuisse, Mais les muscles du bas sin et les adducteurs sont toujours un peu faibles.
Tronc : elle s’assied normalement.
Membres supérieurs : la force des avant-bras et des bras est sensil blement normale sans qu’il y ait de différence nette entre les extenseurs et les fléchisseurs. Mais la force des muscles péri-scapulaires est nettement diminuée. 3
Tête et cou : les mouvements sont normaux, mais la flexion en
avant est encore plus faible que l’extension en arrière. A Réflexes : tous normaux.
Ne Le pouls bat à 66, et est régulier. Fin des règles.
| Le 26 juin :
Il se produit une rechute.
h, à BE Len La malade se plaint d’être fatiguée et d’avoir mal dans le cu. CE Le 27 juin :
pi * Il y a eu des vomissements bilieux dans la nuit. Le - Css , . : :
me La malade s’assied avec difficulté, en tirant sur les draps. Ele #
ne du mal à tenir la tête droite.
Aux membres supérieurs et aux membres inférieurs, surtout à gauche, l'atteinte des segments des ceintures est nette et il y a con- Le servation presque complète des autres segments.
Les réflexes sont normaux, sauf l’achilléen gauche qui est faible.
0% Le pouls est à 50, régulier. Le rythme à l’auscultation du cœur est le À ï
ns même.
8 Le 28 juin :
| La malade a eu des nausées et souffre de l'abdomen.
De Le tableau est ce qu’il était quelques jours auparavant.
Il y à prédominance de la paralysie aux racines : les muscles du à bassin, de l’épaule sont beaucoup plus atteints que les muscles du < bras, de Pavant-bras, de la jambe et du pied.
Il y à prédominance de la paralysie sur les raccourcisseurs : les biceps sont moins forts que les triceps, l'extension dorsale de la main se fait mieux que la flexion palmaire. Les fléchisseurs de la jambe sur la cuisse sont moins forts que les extenseurs.
La malade n'arrive pas à s’asseoir.
ENT qe Les réflexes tendineux existent tous ; les achilléens sont faible:. Le pouls bat à 66, régulier.
Le 29 juin :
La malade va mieux. Il n’y a plus de nausées ni de douleurs abdo-
minales.
Elle s’assied mieux, mais toujours en tirant sur les draps.
Elle tient bien sa tête, mais la force est toujours diminuée pour l’extension en arrière.
Les membres supérieurs peuvent être tenus verticaux en position assise.
Réflexes tendineux : les stylo-radiaux droit et gauche sont normaux. Le tricipital gauche est normal. Le tricipital droit s’épuise rapidement. L’achilléen droit est très faible ; le gauche est aboli.
Le pouls bat à 64 ; il est régulier. On entend un souffle systolique très net dans toute la région cardiaque, sauf à la pointe, le maximum étant à la base.
Le 30 juin :
La malade va bien. L’achilléen gauche est aboli. Le pouls régulier bat à 70.
Fenterritnllets:
Le réflexe achilléen gauche est revenu, mais il est très faible. Le pouls est régulier à 74.
Dès lors, la malade va bien.
Le 21 juillet :
La malade refait une crise, mais beaucoup plus légère que celles qu’elle a présentées auparavant. Elle a ressenti des fourmillements au pied et à la jambe droite dans la journée du 20 juillet. Un vomissement s’est produit le 21 juillet. Au matin, voici les symptômes que l’on constate :
Les mouvements des membres inférieurs sont tous conservés, mais il y a diminution de la force musculaire à droite et à gauche dans la flexion de la jambe sur la cuisse. Les réflexes rotuliens et achilléens sont faibles.
La motilité est normale aux membres supérieurs,
Elle ne peut s’asseoir qu’en tirant sur les draps.
Le 22 juillet :
L'on constate aux membres inférieurs les mêmes symptômes, et aux membres supérieurs, une diminution de force du deltoïde et du grand pectoral du côté droit.
Les réflexes tendineux sont normaux.
Cette crise ne dure que deux jours et tout rentre dans l’ordre.
Il n’y a rien à signaler pendant une quinzaine de jours, mais vers le 10 août une grande crise recommence.
Le 9 août :
Il y a une grande sensation de fatigue dans les membres inférieurs, des fourmillements dans toute la jambe droite, la constipation dure depuis 48 heures.
La force musculaire est intacte dans les membres supérieurs, mais on note une diminution de force dans les muscles de la ceinture pel-
vienne; et du côté gauche une diminution de la flexion de la jambe sur la cuisse.
Tous les réflexes tendineux sont conservés.
Le 11 août :
MoOTiLITÉ. — Membres inférieurs : des deux côtés, il y a diminution de force des extenseurs des orteils, de la flexion dorsale du pied sur la jambe (plus du côté gauche), de la flexion de la jambe sur la cuisse, de l'élévation du membre inférieur sur le tronc. Il y a prédominance nette de la diminution de force à la ceinture pelvienne. Par contre, l’extension de la jambe sur la cuisse, du pied sur la jambe sont mieux conservées.
Membres supérieurs : à gauche, la force est à peu près normale, sauf pour l’élévation qui est diminuée. Mais à droite, on note, en plus de la diminution de la force d’élévation du membre supérieur (la malade
accuse en même temps une grande sensation de lourdeur), une dimi- .
nution de force dans la flexion palmaire du poignet, alors que les mouvements des autres segments sont normaux.
Pour s'asseoir, la malade se tourne du côté gauche, s'appuie sur le coude et tire sur le drap avec sa main droite. Le cou est normal.
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RÉFLECTIVITÉ. — Les réflexes rotuliens sont conservés. Les achilléens gauche et droit sont très faibles. Le péronéo-fémoral postérieur droit existe.
Les réflexes tendineux des membres supérieurs sont normaux.
Ü n’y a pas de Babinski. Les réflexes cutanés abdominaux sont abolis.
L’excitabilité idio-musculaire est diminuée. sur le triceps sural droit, même aux points moteurs.
SENSIBILITÉ. — La sensibilité superficielle aux trois modes et la sensibilité profonde sont intactes.
L’on note que la pression des masses musculaires est douloureuse au niveau des quadriceps, muscles intacts.
Les paires crâniennes sont toutes normales. L
Le garrot appliqué pendant quelques minutes sur la jambe gauche au-dessus du genou n’amène aucune modification.
Le pouls est à 80 et le rythme est couplé.
Au cœur, l’on entend les systoles groupées par deux.
La malade ne se plaint d'aucun fourmillement, elle n’a pas eu de nausées : elle a eu une selle. Elle souffre de céphalée frontale. Il n’y a pas de sueurs.
Le 12 août :
La sensation de lourdeur aux deux cuisses est la même. La malade n’est pas allée à la selle. Elle a eu deux vomissements dans la nuit. Ce matin, elle se plaint d’un état nauséeux.
MoriLiTÉ. — Membres inférieurs : l'état est à peu près le même que la veille, mais aggravé. Les mouvements des orteils sont conservés. Mais la flexion du pied sur la jambe, de la jambe sur la cuisse, est à peu près nulle des deux côtés.
Par contre l’extension est nettement moins diminuée. Impossibilité totale de lever les deux jambes en l’air. Les rotateurs de la cuisse sont intacts.
Membres supérieurs : la paralysie s’est étendue. L’élévation du bras droit est impossible, partiellement possible à gauche. La flexion de l’avant-bras sur le bras est presque nulle des deux côtés, alors que l'extension, diminuée,est pourtant mieux conservée. Les mouvements
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du poignet gauche sont normaux, Au poignet droit l’extension est diminuée.
Tronc : la malade s’assied avec plus de difficulté encore que la veille.
Tête : la tête est ballante ; et les mouvements de latéralité sont mieux conservés que la flexion et l'extension.
RérLexes. — Les achilléens sont abolis. Les rotuliens sont con-
servés. Les stylo-radiaux sont conservés. L’olécranien droit est aboli. Il y a de la douleur à la pression des quadriceps.
Le 13 août :
L'état neurologique est le même que la veille.
La malade se plaint de fourmillements dans la jambe droite, de vomissements bilieux et de nausées.
Le 14 août :
L'amélioration commence à se dessiner.
MoriLiTÉ. — Membres inférieurs : à droite, la force musculaire est nettement meilleure, sauf pour l’extension du pied sur la jambe, la flexion de la jambe sur la cuisse et l'élévation de la jambe qui sont encore diminuées. À gauche, la force est seulement diminuée dans les fléchisseurs de la cuisse et les muscles élévateurs du membre.
Membres supérieurs : des deux côtés, la force musculaire est normaue pour les doigts, le poignet, l'extension de l’avant-bras sur le bras. Elle reste très diminuée ‘dans la flexion de l’avant-bras sur le bras, et dans l'élévation du membre supérieur. Pendant l'examen, la malade accuse des fourmillements dans le triceps sural gauche et dans les doigts de la main du même côté. |
Impossibilité complète de s'asseoir seule,
Assise, elle tient difficilement sa tête droite. Quand la tête est fléchie en avant, elle ne peut être relevée qu'avec difficulté.
Les mouvements de latéralité par contre, sont conservés.
RérLExES. — Les rotuliens sont normaux. Achilléens : le gauche est faible ; le droit est nul.
Tricipitaux : à gauche, on ne provoque de contraction que dans la partie inférieure du muscle ; à droite, il n’est pas trouvé.
LA0Re Stylo-radiaux : à gauche, il est normal. A droite, il est nul. Pouls et cœur : 80 par minute, le rythme est normal.
Le 15taoût :
L'amélioration persiste. La malade a accusé par moments des crises de fourmillements dans les mollets pendant 2 à 3 minutes. Pas de selle. L'état est légèrement nauséeux.
MoritiTÉ. — Membres inférieurs : la force musculaire n’est pas encore revenue complètement dans les segments où elle était diminuée la veille ; mais elle est nettement en progrès.
Membres supérieurs : il en est de même aux membres supérieurs où la flexion de l’avant-bras sur le bras et l'élévation des membres supérieurs sont meilleures, surtout à gauche.
La malade s’assied seule ; elle se renversé sur le côté droit et grimpe avec la main gauche sur la cuisse gauche pour s’asseoir.
La tête se tient droite, mais il y a encore de la difficulté à la lever quand elle est en flexion.
Les RÉFLEXES sont tous revenus, sauf l’achilléen droit qui reste aboli.
Le 16 août :
Il n'y a pas de nausée, pas de vomissement. Il y a eu une selle la veille au soir.
Moritiré. — Membres inférieurs : la flexion de la jambe sur la cuisse est bonne à droite, encore légèrement diminuée à gauche. Dimi nution dans les muscles de la ceinture pelvienne.
Membres supérieurs : Pétat est le même que la veille.
La malade s’assied toujours de la même facon mais plus facilement.
Les mouvements de la tête sont normaux.
RÉFLEXES : aux membres inférieurs, les achilléens sont revenus, mais sont encore très faibles. Les autres réflexes sont normaux.
Ée 1haoûut:
Une grosse amélioration se produit. La malade est euphorique, accuse une sensation de bien-être. Elle n’accuse aucun phénomène subjectif et a pu se lever la veille.
Moriciré. — Membres inférieurs : la force musculaire est revenue
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dans tous les segments. Il existe encore une légère diminution dans les muscles élévateurs du membre inférieur.
Membres supérieurs : une légère diminution de force dans les. muscles des racines existe.
La malade s’assied presque correctement ; elle est encore obligée de se renverser sur le côté mais ne s’accroche plus à la cuisse gauche comme auparavant.
La tête et le cou sont normaux.
Les réflexes sont tous redevenus normaux.
Le 18 août :
L'état est le même. Diminution légère de la force aux racines. La malade s’assied normalement.
Le 19 août :
Elle va bien. Elle s’est levée et est descendue au jardin.
Le 20 août :
La malade est restée debout la veille jusqu’à 17 heures, mais en remontant l'escalier, elle a senti une faiblesse dans les jambes et des tiraillements dans les deux quadriceps. Elle dit qu’elle est de nouveau paralysée.
Membres intérieurs : à droite, la force musculaire est conservée, mais l’élévation du membre est difficile. A gauche, il y a une diminution nette de la force de la flexion du pied sur la jambe, de la jambe sur la cuisse. L’élévation de la jambe est plus pénible qu’à droite.
Membres supérieurs : diminution de la flexion de l’avant-bras sur
le bras, et diminution de force des deux deltoiïdes. La malade s’assied difficilement.
Le 21 août :
MoriLiTÉ. — Membres inférieurs : la force des orteils est normale. L’extension et la flexion du pied sont normales à droite. A gauche, il y à dissociation entre l'extension plantaire du pied qui est parfaite et la flexion dorsale qui semble diminuée. L'extension de la jambe sur la cuisse est normale. La flexion est diminuée des deux côtés. L’élévation sur le tronc est diminuée.
Membres supérieurs : la force des deltoides est diminuée surtout à gauche. À droite, 11 y a de la diminution de la flexion de l’avant-bras
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sur le bras et légère diminution de l'extension. À gauche, la flexion et Pextension de l’avant-bras sur le bras sont pareillement diminuées. La forcé des doigts et du poignet est conservée. La malade accuse une sensation de douleur du poignet au moment où elle serre la main.
Elle s’assied toujours de la même manière, en tirant sur les draps.
La tête et le cou sont normaux.
Les réflexes sont tous normaux.
Le 22 août :
I n’y a pas eu de selle ; la malade se plaint d’insomnie, de fourmillements dans les mollets, de sensation de tiraillements dans les cuisses.
MoriLiTÉ. — Membres inférieurs : il y a diminution de force dans la flexion dorsale des pieds, surtout à gauche ; dans la flexion de la jambe sur la cuisse des deux côtés, dans l’extension jambe sur cuisse à gauche, dans les muscles de la ceinture pelvienne.
Membres supérieurs : il y a diminution de force dans les fléchisseurs des doigts, dans l’extension de l’avant-bras sur le bras des deux côtés, dans la flexion de l’avant-bras sur le bras où à gauche elle est
pratiquement nulle. La force des muscles de l’épaule est très déficiente.
La malade ne peut s’asseoir seule.
Les muscles de la nuque sont normaux, mais la malade accuse une gène dans les deux trapèzes.
RÉFLEXES. — les rotuliens sont très faibles, les achilléens sont normaux, les péronéo-fémoraux sont abolis, les tricipitaux sont très faibles, les stylo-radiaux sont conservés.
Le pouls bat à 72. Les pulsations sont couplées.
Le 23 août :
La malade se plaint de fourmillements dans les cuisses ; elle est allée à la selle par lavement ; elle a eu des nausées.
L'état est semblable à celui de la veille.
Le 24 août :
MoriLirÉé. — L'état est le même que la veille pour le tronc et les membres.
Tête et cou : la tête tombe en avant et il y a de la difficulté à la relever. Les rotateurs de la tête sont normaux.
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Les réflexes sont faibles aux membres inférieurs. Le tricipital droit est aboli ; les stylo-radiaux sont normaux.
L'état reste sensiblement le même les 25, 26 et 27 août.
Le 28 août :
l'amélioration est nette.
Membres inférieurs : la force est redevenue normale, sauf dans la flexion de la jambe sur la cuisse et dans les muscles du bassin qui sont encore déficients.
Membres supérieurs : il y a diminution de la force à la racine.
La malade s’assied en s’aidant de ses mains.
La tête et le cou sont normaux.
Les réflexes sont tous présents.
, Le 29 août:
L'amélioration continue. Diminution de force légère aux racines des membres.
Le 30 août :
Tout est normal. La malade s’assied facilement.
Ler, 2 et 3 septembre : la malade se lève et se promène dans le jardin.
Pendant le reste du mois de septembre, nous n’avons pu personnellement suivre la malade.
Mais nous apprenons que, depuis sa crise du mois d'août, elle ne s’est jamais sentie aussi bien que dans les intervalles précédents, Rester debout toute une après-midi, se promener une ou deux heures dans le jardin la fatiguent. Elle a de la peine à monter les escaliers.
D'autre part, elle n’a pas fait de grande crise la paralysant complètement et la forçant à rester au lit plusieurs jours. Mais à quelques reprises, pendant une ou deux journées, elle a eu de la peine à marcher, à s'asseoir dans son lit. Par périodes, elle à remarqué qu’il lui, était plus pénible de lever les bras au-dessus de sa tête, de lever les jambes dans son lit. L’examen pratiqué ces jours-là par un externe du service a confirmé que la force était diminuée aux muscles des racines, et que les réflexes tendineux étaient diminués.
Quand nous la revoyons au début d'octobre, nous constatons que
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dans l’ensemble la force musculaire est bonne. Cependant, elle ne peut lever ensemble les deux membres inférieurs, et il y à une légère diminution de force dans les muscles des deux épaules. La marche est assez particulière, rappelant celle d’une myopathie au début avec un léger dandinement. Elle s’assied assez facilement.
Les réflexes tendineux sont tous conservés.
Il n’y a pas de signe de Babinski. La sensibilité superficielle et profonde est intacte. Il n’y à aucun trouble des paires crâniennes, pas de signe cérébelleux.
Le 6 octobre :
Dans l’après-midi, la malade dit avoir de la difficulté à s’asseoir et à soulever les jambes.
Le 7 octobre :
La malade accuse des fourmillements dans le cou, dans les mains et dans les cuisses. Elle n’a pas faim, se plaint de nausées. :
MoriziTÉ. — La paralysie prédomine aux racines des membres.
Membres inférieurs : il y a diminution de force dans les extenseurs des orteils alors que les fléchisseurs sont normaux. Le jambier antérieur est plus faible que le triceps sural qui est normal. La force des fléchisseurs de la cuisse est très diminuée. La force des quadriceps est moindre aussi, surtout à gauche. à
Membres supérieurs : la flexion de l’avant-bras sur le bras, bonne à droite, est mauvaise à gauche. L’extension est aussi atteinte avec prédominance du côté gauche. Les mouvements des poignets sont partiellement conservés, la force de flexion des doigts est très diminuée.
Impossibilité de s’asseoir seule.
La tête peut être tenue droite, elle a cependant tendance à tomber
en avant. Sensation de tiraillements dans les muscles de la nuque.
RÉFLEXES TENDINEUX. — Les olécrâniens sont conservés ainsi que les rotuliens et les achilléens.
Pouls : 80, rythme couplé.
Le 8 octobre :
La malade va mieux. Elle se plaint de fourmillements dans les mains et les pieds, de tiraillements dans le cou.
La force musculaire revient dans les muscles paralysés.
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Le 9 octobre :
Amélioration. Des fourmillements dans les membres inférieurs sont ressentis.
La force musculaire est revenue dans les muscles des orteils, du pied et de la jambe. Il y a encore diminution des mouvements de la racine de la cuisse.
Aux membres supérieurs, il ne reste plus qu’une légère diminution de la force dans les deltoïdes et dans la flexion de l’avant-bras sur le bras, surtout à gauche. |
L’appétit est revenu. La malade est euphorique.
Le 11 octobre :
La malade va bien. La force musculaire est normale dans l’ensemble, mais la malade a une marche légèrement dandinante ; elle refuse de descendre au jardin car elle prétend que la station debout prolongée la fatigue.
Le 12 octobre :
L'état est le même. Mais l’on observe une crise de tétanie des mains. A la suite d’une émotion, crise de larmes et depuis huit heures du matin, aspect tétanoïde de la main droite ; le pouce est contracturé en extension et en adduction dans la paume de la main. Léger signe de Chvostek : par percussion du facial, ascension de la commissure labiale droite. La mise d’un garrot pendant 10 minutes ne provoque pas de modification de l’aspect de la main à droite et n’amène aucun symptôme à gauche.
A 14% heures : même aspect de la main, recherche des chronaxies par M. BouRGUIGNON. À
Le 13 octobre :
La crise de tétanie s’est terminée dans la nuit.
Les 14, 15, 16 octobre :
La malade va bien. Elle est euphorique et dit ne s'être pas sentie aussi bien depuis plusieurs semaines. Elle se plaint cependant de fourmillements dans les mains et les pieds. Elle a toujours la même démarche légèrement dandinante. Elle peut dans l'après-midi se promener dans le jardin jusqu’au soir, sans fatigue.
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Le 18 octobre :
La malade est allée la veille‘à l'examen électrique. Elle se plaint de fourmillements nombreux dans les mains, de fatigue dans les quadriceps et les épaules, de tiraillements dans les muscles du cou et de la nuque.
La force musculaire est conservée dans les muscles du membre supérieur.
On ne note aux membres inférieurs qu’une légère diminution de force dans les muscles de la racine.
Les réflexes sont normaux.
Il n’y à pas eu de selle.
Les 19, 20, 21 octobre :
L’état reste sensiblement le même. La malade accuse une fatigue de plus en plus accentuée des quadriceps et des bras. On note une diminution de force légère dans les deltoïdes et une démarche dandinante; la malade ne veut pas faire le tour de sa salle plus de trois à quatre fois car elle à peur d’être paralysée.
Le 22 octobre :
Tiraillements dans le cou, la nuque, les cuisses, les épaules.
Il y a diminution de force dans la flexion dorsale du pied à gauche, dans les fléchisseurs de la cuisse gauche, dans la flexion des membres inférieurs sur le tronc.
Aux membres supérieurs, la flexion de l’avant-bras sur le bras droit, la flexion et l'extension de l’avant-bras sur le bras gauche, l'élévation des deux membres sont diminuées.
Elle ne peut s’asseoir seule.
Le 23 octobre :
La malade se sent mieux. Elle accuse des fourmillements dans les jambes et les mains. Il y a une légère amélioration. Il ÿ a diminution de la force aux muscles de la racine des membres inférieurs, dans la flexion du pied sur la jambe des deux côtés et dans l’extension de la jambe sur la cuisse gauche ; le réflexe patellaire gauche est nettement plus faible que le droit.
Aux membres supérieurs, la force n’est diminuée qu’à la racine.
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S’asseoir est difficile ; elle s’assied comme une myopathique. La marche n’est possible qu’en se dandinant.
Le 26 octobre :
La force musculaire et les réflexes sont normaux aux membres supérieurs.
Aux membres inférieurs, tout est normal. À gauche cependant, diminution de force nette dans la flexion plantaire du pied et abolition de l’achilléen gauche.
La malade s’assied beaucoup plus facilement.
Le 27 octobre :
L'état est semblable.
Le 28 octobre :
La force du triceps sural gauche et l’achilléen gauche sont de nouveau normaux.
Du 28 octobre au 8 novembre, la malade ne fait pas de crise, mais elle n’est pas complètement bien :
Elle se plaint par périodes de fourmillements et de tiraillements dans les cuisses, les épaules, les mains, les pieds, les mollets. Elle refuse de marcher longtemps car elle a peur d’être paralysée ; elle se lève, mais reste la plupart du temps assise dans un fauteuil.
La marche n’est pas normale ; elle est toujours légèrement dandinante.
Couchée par terre, la malade ne se relève pas comme une personne normale : elle se renverse sur le côté, se met à quatre pattes et ne peut se relever qu’en grimpant le long des cuisses.
Quand elle est à plat ventre, pour se remettre sur le dos, elle a de la peine à se renverser sur le côté et est obligée de se mettre à quatre pattes avant de reprendre la position horizontale.
Elle est incapable de s'asseoir les deux bras croisés sur la poitrine.
Certains jours, elle peut s'asseoir normalement ; certains autres, elle est obligée de tirer sur ses draps.
Pour monter dans son lit, elle prend une jambe avec ses mains et pose ainsi un genou sur le lit. Puis, elle s’aggrippe des deux mains au drap et se hisse.
Un jour, l’on constate une diminution de force dans un groupe
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musculaire ou bien un réflexe aboli, qui est revenu le lendemain. Deux fois (7 et 8 novembre) l’on trouve une diminution de force très nette dans l’extension du pied sur la jämbe du côté gauche avec une diminution correspondante du réflexe achilléen gauche.
Le 9 novembre, recommence une grande crise :
Il y a eu de l’insomnie toute la nuit, la malade se sentant mal à l'aise. Elle se réveille avec des fourmillements dans les deux mains ; et dans le milieu de la matinée, on constate un aspect tétanoïde des deux mains qui dure environ une heure.
MorTiLiTÉ. — Membres inférieurs : les mouvements de flexion des membres inférieurs sur le tronc, l’extension de la jambe sur la cuisse sont conservés, mais difficiles. Tous les autres mouvements sont possibles. Les réflexes achilléens et rotuliens sont conservés.
Membres supérieurs : impossibilité d’écarter les bras du corps et d'étendre les avant-bras sur les bras. Par contre les mouvements de flexion de l’avant-bras sur le bras, les mouvements du poignet et des doigts sont conservés.
Les réflexes olécrâniens sont abolis, les stylo-radiaux conservés.
On note la perte de la contractilité idio-musculaire des triceps.
La malade ne peut s’asseoir.
Cou et tête : cette dernière a tendance à tomber en avant et ne peut être rejetée en arrière. Par contre, les mouvements de latéralité sont mieux conservés.
Il n’y à pas de paralysie des grands droits. La respiration est uniquement abdominale (10 par minute).
Les paires crâniennes sont toutes intactes. En particulier la malade n’a aucune peine pour déglutir, tousser et parler.
La sensibilité est intacte.
Les sphincters sont intacts : les mictions ne sont pas plus difficiles que normalement.
Cœur : pouls 54, rythme régulier.
Cœur : à la pointe, on entend un petit souffle mésosystolique sans propagation, vraisemblablement extra-cardiaque.
Le 10 novembre :
Aggravation. Il y a eu un vomissement. La malade, constipée, accuse des douleurs dans la tête et le cou.
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Membres inférieurs : la paralysie est à peu près complète. Les mouvements des pieds, des orteils, d'extension de la jambe sur la cuisse sont légèrement exécutés mais la force musculaire de ces segments est très diminuée. Les réflexes rotuliens et achilléens sont très faibles.
Membres supérieurs : sont seuls possibles, quoique difficiles, de légers mouvements de flexion de l’avant-bras droit sur le bras, d'extension de l’avant-bras gauche sur le bras ainsi que les divers mouvements des doigts. Les réflexes stylo-radiaux sont conservés, l’olécrânien droit est aboli, le gauche est très faible.
Impossibilité complète de s’asseoir.
Tête et cou : la tête tombe en avant ; les mouvements de rotation, quoiqu’incomplets sont conservés.
Aucun trouble des paires crâniennes.
Pouls : 84, rythme couplé.
Le 11 novembre :
Il semble qu'il y ait une légère amélioration. La malade a mieux dormi, la sensation de malaise est moins grande. Elle se plaint d’avoir trop chaud et de ne pouvoir supporter plus d’une couverture.
Membres inférieurs : l’état est le même que la veille.
Membres supérieurs : le mouvement d’élévation est partiellement possible, les autres mouvements sont tous difficiles ; cependant ils se font mieux que la veille. Réflexes olécrâniens : le droit est aboli, le gauche très faible. Elle ne peut s'asseoir.
La tête peut être tenue droite.
Le 12 novembre :
La malade va mieux ; elle est allée à la selle.
Elle peut se tenir debout, et même faire quelques pas.
Elle s’assied en tirant sur les draps.
Aux quatre membres la force est partiellement revenue mais reste
diminuée aux racines. Tous les réflexes sont trouvés, sauf l’olécrànien droit.
Le 13 novembre :
L'état est le même . On voit la contraction très faible de la partie inférieure du triceps droit par percussion du tendon.
CAO Et Le 14 novembre :
L'amélioration continue. Elle peut marcher « en se dandinant ».
La force musculaire n’est diminuée qu’aux racines. Tous les ré- Îlexes sont normaux, en particulier le tricipital droit.
Elle s’assied encore en tirant sur les draps.
Le cou est normal.
Pouls — 84, rythme couplé.
Le 15 novembre : &
Il y a une rechute. La malade s’est plainte dans la nuit de tiraillements dans les muscles de la nuque et de fourmillements dans les doigts.
On ne note pas d’autre diminution de force aux membres que celles des racines. Les réflexes tendineux sont conservés.
Par contre, la tête tombe en avant, et quand elle est fléchie, elle ne peut être relevée.
Pouls — 84, rythme couplé.
Au cœur, les systoles sont groupées par deux. Il y a un petit souffle systolique sans propagation à la pointe.
Le 16 novembre :
L'état est semblable.
Aux membres, l’on note de plus une diminution de la force dans l’extension des avant-bras avec réflexe olécranien faible et une légère diminution de la force dans les quadriceps avec réflexes rotuliens conservés.
Ælle ne peut s’asseoir seule.
Cœur : même état que le 15.
La tête peut être tenue droite, quoique difficilement.
Le 17 novembre :
Fin de la crise. On ne note aux membres supérieurs et inférieurs qu’une légère diminution de force aux racines. L'extension de l’avantbras sur le bras et les réflexes olécrâniens sont normaux.
La tête et le cou sont normaux.
Le 18 novembre :
L'état est revenu ce qu’il était avant cette longue crise.
Le 19 novembre :
L’état est semblable.
Le 20 novembre :
Nouvelle crise. La veille au soir, la malade n’a pu remonter seule dans son lit. La force musculaire est normale. On note cependant une assez forte diminution dans la force de l'élévation du membre inférieur. L’achilléen droit est absent.
Au membre süpérieur, les muscles des racines sont atteints. La force dans la flexion et l'extension de l’avant-bras sur le bras est diminuée ; davantage dans la flexion.
La tête et le cou sont normaux.
La malade ne peut pas s’asseoir.
Le 21 novembre :
Il y a eu un vomissement. L'état des membres est semblable. La tête a tendance à tomber en avant.
Le 22 novembre :
Une amélioration se dessine.
La malade s’assied mieux et la tête a repris ses mouvements nor. maux. : ,
Aux membres supérieurs, la force n’est diminuée que dans la flexion de Pavant-bras sur le bras et dans l’écartement des bras du corps. Les réflexes olécrâniens et stylo-radiaux sont conservés.
Aux membres inférieurs, la flexion jambe sur cuisse est diminuée. L’achilléen droit est faible, la flexion des membres sur le tronc diminuée.
Le 23 novembre :
L'état est pareil.
Le 24 novembre :
La force de flexion de l’avant-bras sur le bras est redevenue normale. Les fléchisseurs de la cuisse sont plus vigoureux.
La marche est dandinante.
La malade se plaint d’une sensation de fatigue dans les main; qu’elle dit être due à ce qu’elle a trop longtemps tricoté le matin.
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Du 25 novembre au 9 décembre, la malade va de nouveau relati. vement bien, mais le retour à la normale n’est pas complet.
Il reste les signes que nous avons notés dans la période du début de novembre avec atteinte des muscles des racines et des muscles du tronc.
Le 10 décembre, début d’une nouvelle crise :
La malade dit que depuis la veille au soir, elle a de la difficulté à marcher.
Le 11 décembre
Elle se plaint d’être incapable de monter les escaliers.
Couchée par terre, elle peut péniblement s'asseoir et se mettre à quatre pattes.
Elle ne peut se mettre debout car il lui est impossible de se soulever sur la jambe gauche.
Diminution légère de la force aux racines des membres.
Tous les réflexes tendineux sont conservés,
La marche se fait «en se dandinant ».
Le 12 décembre :
La malade se plaint que sa marche dans la salle l'ait fatiguée. Elle
souffre de plus de tiraillements dans les cuisses et les épaules.
Un état nauséeux existe persistant depuis la veille.
La station debout est possible, la marche très difficile.
Membres inférieurs : les orteils et les pieds sont normaux. Il y a une diminution nette de la flexion de la jambe, alors que l’extension est mieux conservée. L’adduction de la cuisse est légèrement diminuée. L’élévation du membre inférieur'est très difficile.
Membres supérieurs : les doigts et les poignets sont normaux. À l’avant-bras la flexion est très diminuée, plus du côté droit que du côté gauche. L'extension est diminuée plus à gauche qu’à droite. L’élévation du bras est très difficile.
Le cou est normal.
Les paires crâäniennes sont intactes.
Réflexes : les achilléens sont faibles, les rotuliens normaux, les péro-
néo-fémoraux postérieurs abolis, les tricipitaux très faibles, les
stylo-radiaux normaux.
Abdomen : le météorisme est accentué, mais les muscles abdominaux se contractent bien. Les réflexes abdominaux sont conservés, sauf les inférieurs.
Cœur : les systoles sont groupées par deux.
Pouls : 64, rythme couplé.
La respiration est à type thoracique, 16 par minute.
Le 13 décembre :
La malade a bien dormi ; elle se plaint d’avoir très soif.
Membres inférieurs : il y a une diminution de force dans les extenseurs des orteils. Les mouvements du pied sont normaux. L’extension de la jambe à droite est normale, à gauche très faible. La flexion est faible des deux côtés. Les adducteurs sont bons. L'élévation des membres inférieurs est très diminuée.
Membres supérieurs : il y a diminution de la force des fléchisseurs des doigts et de l’opposant du pouce. Les poignets sont normaux. Avant-bras : la flexion est très diminuée, l'extension diminuée. L’élévation du bras est diminuée, mais plus forte que la veille.
Les paires crâniennes sont intactes.
Tête et cou : la tête a tendance à tomber en avant : les mouvements de latéralité sont conservés.
Abdomen : les muscles sont légèrement atteints, moins résistants que la veille.
Réflexes : aux membres inférieurs : le rotulien est normal à droite, faible à gauche. L’achilléen gauche n’est pas trouvé. Les péronéofémoraux sont abolis. Le médio-pubien est comme la veille.
Aux membres supérieurs : les stylo-radiaux sont normaux. Les tricipitaux faibles, surtout à droite.
La respiration est normale : 20 par minute.
Pouls : 72, tantôt rythme simple, tantôt rythme couplé. Le 14 décembre :
L'état est le même.
Le 15 décembre :
L'amélioration se dessine. La force est revenue dans les orteils, les pieds, les jambes.
Il y à diminution de force aux racines des membres.
Les réflexes tendineux sont tous normaux.
Le cou est normal.
La malade ne peut s’asseoir que difficilement. Couchée, elle s’assied, se met à quatre pattes mais est incapable de se mettre debout.
La marche est dandinante, se faisant les pieds écartés.
Au cœur, les systoles sont groupées par deux ainsi qu’au pouls.
Le 16 décembre :
L'amélioration se poursuit quoique la malade ait vomi son diner la veille au soir.
La marche, la manière de s’asseoir et de se relever sont redevenues ce qu’elles étaient avant la crise.
Le 17 décembre :
La malade se porte bien.
Le 18 décembre :
L'état est pareil.
Le 19 décembre :
Il y a de la faiblesse pour élever le bras droit.
Le 20 décembre :
La malade a bien dormi, mais se plaint de fourmullements dans les _ cuisses.
Membres inférieurs : il y à diminution de force dans l’extension du gros orteil droit.
Ailleurs, il y a, comme d’habitude, prédominance de la paralysie à la racine des membres et prédominance sur les fléchisseurs.
Membres supérieurs : mêmes résultats de l'examen.
Elle ne peut pas s’asseoir seule.
Les réflexes sont tous normaux.
Pouls — 64, rythme couplé.
Le 21 décembre :
Résultats pareils à ceux de la veille ; la malade s’assied toujours très difficilement et la marche se fait avec difficulté.
Pouls — 70, rythme couplé.
Le 22 décembre :
La malade a un mauvais moral « elle en a assez ». Tiraillements
RS a
re
dans les cuisses, les épaules, Sensation de vague malaise général. Elle n’a pas dormi, n’est pas allée à la selle. La soif est vive.
Membres inférieurs : il y a diminution de l'extension des orteils. La flexion du pied est diminuée ainsi que la flexion de la jambe sur Ja cuisse. Le talon à droite ne peut être détaché. A gauche, il est détaché de 25 em. Les réflexes rotuliens sont normaux, les achilléens faibles.
Membres supérieurs : il y a diminution de la force des fléchisseurs des doigts et du pouce, ainsi que de l’opposant de ce dernier, diminution de la flexion et de l’extension de l’avant-bras portant plus sur la flexion. L’élévation du bras est très diminuée ; l’olécränien droit est très faible.
La malade ne peut pas s’asseoir.
La tôle et le cou sont normaux.
Paires crâniennes : la déglutition est peut être un peu difficile ; elle a la sensation de crachats qu’elle ne peut émettre, mais il n’y a aucun signe de paralvsie du voile : le réflexe du voile est conservé.
Abdomen : météorisme. Les mouvements des muscles sont nor maux, mais leur tonicité est nettement diminuée.
La respiration est à type costal supérieur : 16 par minute.
Pouls : 64, rythme couplé.
Le 23 décembre :
Il y a toujours dissociation de force entre les raccourcisseurs, plus atteints et les allongeurs, mieux conservés.
Il y a toujours prédominance aux racines, mais les membres inférieurs et les membres supérieurs s'élèvent mieux que la veille. La
flexion de l’avant-bras sur le bras est meilleure que la veille.
Les réflexes sont les mêmes qu’hier, mais le tricipital droit est plus fort.
La malade ne peut pas s'asseoir. L’abdomen est moins météor’sé. La constipation persiste.
Pouls : 84, rythme couplé.
Cœur : les systoles sont groupées par deux
Le 24 décembre :
L'état est le même.
Le 25 décembre :
Une amélioration se dessine.
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La force revient dans les raccourcisseurs. La malade peut s’asseoir en tirant sur ses draps. Elle marche en se dandinant. Elle est allée à la selle.
__ Le 26 décembre :
L'amélioration continue. La force est presque revenue sur les raccourcisseurs. La prédominance aux racines est la même. Les réflexes sont tous conservés. La manière de marcher et de s’asseoir est la même.
Pouls : rythme couplé.
Le 28 décembre :
La malade a bien mangé et a dormi.
Membres inférieurs : la force est revenue. Elle ne peut pourtant soulever les jambes en l’air, surtout à droite, plus de 20 ou 30 secondes et il y a encore une légère diminution de la flexion de la jambe sur la cuisse. |
Membres supérieurs : il y a encore une légère diminution dans la flexion de l’avant-bras sur le bras. Par contre aux racines la force semble revenue.
Le 29 décembre :
La malade est revenue à son état antérieur.
Pouls : 80, rythme simple.
Examens électriques.
Les différents examens électriques ont été faits par M. le D' Bour- GuiGnon ou par MM. les D'S Pierre MATHIEU et R. HUMBERT, ses
assistants.
Le 8 avril, en pleine crise :
R. D. partielle, très légère, dans les muscles des faces antérieure -et interne des deux cuisses. R. D. partielle très prononcée dans le domaine des deux sciatiques, plus marquée à gauche qu’à droite. R. D. partielle légère dans le domaine des sciatiques poplités internes.
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Les réactions électriques paraissent normales dans le domaine des deux sciatiques poplités externes.
Le 27 avril : dans un intervalle.
Les réactions électriques sont normales sur tous les muscles des membres inférieurs. Le ralentissement constaté hier sur le jambier antérieur gauche, n’est plus visible aujourd’hui.
Le 22 mai : à la fin d’une crise.
L'examen électrique qualitatif ne montre pas de lenteur.
Chronaxies :
Vaste externe du quadriceps gauche ............ 0 © 60 Jambier antérieur gauche (point inférieur) ...... 0 & 60 Extenseur du gros orteil gauche (point moteur) .. 362 Jambier antérieur droit (point inférieur) ......... 1 62 Vaste externe du quadriceps droit (point moteur). 366 Triceps longue portion (point moteur) ........... 058 PIC AUCHO TR MERE Re PORN NSP ER SERE 25
Le 23 mai :
A l'examen qualitatif, on ne trouve aucune lenteur dans aucun muscle des membres inférieurs.
Chronaxies Vaste interne cuisse gauche (point moteur) ...... 1 612 Vaste interne cuisse droite (point moteur) ......... 6o4
(fort galvanotonus à début brusque)
Bicéps gauche (point moteur)... MERE 166 Biceps gauche (point'd’Erb)é ei RARE RER AT 166 Biceps-:droit’ (point moteur) RENE Nr ete 264 Bracchial antérieur droit (point moteur).......... 4 6 52 Fléchisseur du 42 à droite (point moteur) ......... 0 6 96 Le 24 mai :
Vaste-interne! cuisse droite 28. RL 506 Vaste 'mterne-cuisse "gauche RAR RSR 2 6
(léger galvanotonus)
Pr 5 ER
Jambier antérieur gauche (par le nerf) ........... 4 o8 (galvanotonus) à
Jambier antérieur gauche (point moteur) ........ 264
Biceps gauche (point moteur) .....4....:.:...., 264
Bicéps-droit (pomt:moteur)-:. 22450000 264
L’altération des réactions qualitatives consiste avant tout au niveau des membres supérieurs et inférieurs en galvanotonus plus ou moins marqué, mais très net.
Le 1er juin : la malade va bien.
Chronaxies DICe DR AGAUCREMC NE RNCS en D rt 362 PRICES QROM ER RUE An ee EN QG ce 0 © 60
Le 15 juin, début d’une crise :
Chronaxies :
ENG PAR ANGROR SRE MAL TT ne RME EN E 2 6 DÉTOO OOUC RO PRE RS ER A en er 356
Le 12 août : en pleine crise.
Membres supérieurs : il n’y.a pas de signe de dégénérescence, mais forte tendance au galvanotonus, surtout marquée au niveau des biceps, des muscles de l’avant-bras (extenseurs et fléchisseurs) et de la main (interosseux) des deux côtés. À droite, on obtient même le galvanotonus des interosseux par excitation du nerf cubital au poignet. La chronaxie des interosseux par le nerf est de 3 6 44.
Membres inférieurs : tous les muscles sont excitables par leurs nerfs et excitables au faradique. On retrouve comme aux membres supérieurs la tendance au galvanotonus surtout marquée aux muscles suivants : quadriceps des deux côtés, jambier antérieur gauche, triceps suraux des deux côtés.
En outre, il existe sinon de la lenteur, du moins un léger ralentissement de la contraction dans les muscles suivants :quadriceps droit, ® triceps suraux des deux côtés, muscles postérieurs de la cuisse droite.
Partout ailleurs, les réactions électriques sont normales au point de vue qualitatif (muscles fessiers et rotateurs externes).
ini Le 12 octobre : crise de tétanie. Examen de M. BOURGUIGNON.
Chronaxies :
Court abducteur du pouce droit ................ 1 « 04 Sexaterosseux dorsal droite. te Me ELLE Eee 1 « 92 (contractions légèrement ralenties)
Le 18 octobre : état à peu près normal.
Chronaxies :
Tricépsisanchalt nue. enr RENTE SEE 1 « 92
Déltoïde droit/{(poimt. moteur). 7" Le 1 o 92 (galvanotonus)
Biceps droit(poimt moteur it TA LRECEC EEE. lc
Trapèze: drort (pomtmoteur ie ARR 0 s 76
Trapèze gauche (point moteur) ............... AT AT RD
INÉTL:CUPILAL POIL SE NOR TAN DE ARCS NOR EST 6c
(flexion de 5 cm.)
Le 20 octobre : même état.
Quadriceps droit (vaste interne au-dessus du point
ANA LOU à 9 US MONS APT DE AD LE EE PL Le ur 6c4 Droit antérieur droit (point moteur) ............. 362 Droit antérieur gauche (point moteur) ........... 268
Le 30 novembre : état relativement bon.
Il persiste au niveau des membres supérieurs du galvanotonus même par le nerf au niveau du médian et du cubital.
Chronaxies :
Bicéps -gatbhesthe ets EE RRRRET ENRE Re 26 Bireps ro, A NON RAC RUE DAT CORRE EIRE 162
(à ce moment, contrairement à ce qui se passe d’habitude, la force musculaire du biceps droit est meilleure que celle du biceps gauche) Vaste-interne-ouisse droite ORNE AN MERE 8 5
(galvanotonus)
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Le 13 décembre : au cours d’une crise.
Accentuation dans tous les territoires du galvanotonus. Lenteur légère, mais nette par excitation longitudinale au niveau des muscles de la loge antérieure des avant-bras, surtout à droite, et au niveau des muscles innervés par le sciatique poplité externe.
Examens de laboratoire.
Divers examens de laboratoire ont de plus été faits.
I. EXAMEN DU saNG
A. Numérations globulaires.
19 En crise :
HéMeSlODineL LPS nr less 80% GObUIeS ETOULES Rss ra NU 4.560.000 Copies 2 Dane Re ER es ee RE 5.600 Polynucléaires neutrophiles ............ 62% Moyens mononuceléaires . 2... 4400 210 Crands-moñonueléairesr: it te ra, 4% Eosinophiles ...,..... AU Er ER RENE SA ASE AO DEC ee PS ME A OS A dE RON TES ERA TDR DIRE RE CNER VARIE DIEU 20 Dans un intervalle :
MONO DIE EME EEE PNEU Len CHA Globules troupes nn Rene 3.840.000 7 CO DUO Ans MA en en CAS AR 6.000 Polynucléaires neutrophiles ad, HP 58% POLAR eA dean cet tete 4% AN LT NOR ANNEE SARA 1% DUADIOS VUS Cr NE NEN A RENTes 3% Moyens mononucléaires ::.:...........: LS Grands.mononucléaires. ,:...1,....4:4.4.. Dons Formes de transitiont.. 243.72 HO
RIBADEAU DUMAS 4
60e B. Glycémie (Méthode de Baudouin).
19 A la fin d’une crise (15 décembre) — 0 gr. 94 par litre. 20 Dans un intervalle (30 novembre) = 0 gr. 78 par litre.
C. Calcémie
1° En pleine crise (10 novembre) = 0 gr. 112 par litre. 20 Dans un intervalle (16 octobre) = 0 gr. 101 par litre.
D. Réserve alcaline.
19 En pleine crise (10 novembre) — 65 volumes 7.
20 Dans un intervalle (16 octobre) — 69 volumes 1.
Ces trois dosages ont été faits dans le laboratoire de M. le professeur Rarnery à la Pitié, grâce à l’obligeance de son chef de laboratoire M. de TRAVERSE.
E. Toxicité du sérum (cf. plus loin).
III. PONCTION LOMBAIRE
La ponction lombaire a été faite au cours d’une crise le 10 avril.
Liquide clair, eau de roche Tension 30 eme. d’eau (au manomètre de Claude). Albumine 0 gr. 35 (tube de Sicard et Cantaloube). Réaction de Takata Ara négative ; réaction de Pandy légèrement positive ; réaction de Weïchbrodt négative. Examen cytologique 0,2 éléments par mmc. (à la cellule de Nageotte). Ces éléments sont des lymphocytes. ARéaction de Bordet-Wassermann négative. Benjoin colloïidal (GUILLAIN, Guy LaRoCHE et LÉcHEeLLE) 000002222000000 T.
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V. MÉTABOLISME DE BASE
En crise (14 août 1933) + 22%.
Dans un intervalle (4 novembre) + 3%,
Electrocardiogrammes.
Ces examens font été faits dans le service de M. le professeur agrégé AUBERTIN, à l'hôpital de la Pitié.
A. (le 7 mai). Dans un intervalle :
Temps : un intervalle vertical — 1/50 de seconde.
Etalonnage : un centimètre pour un millivolt.
Rythme : 59-61.
Onde P : normale.
Espace P R. : 0718.
Complexe ventriculaire :
- Groupe QR S., prédominance électrique, légèrement type gauche ; durée : 0”08 ; profil : normal.
Onde T très élargie : positive en D, D, ; négative en D.
Conclusions : bradycardie sinusale, pas d’arythmie ; aspect atypique de l’onde T.
B. (15 juin 1933). (Début d’une crise :
Rythme : 59-61. !
Onde P (auriculaire) : normale en I et IT; peu visible en dérivation LIT.
DE
Espace P R. : par 0718.
Groupe QR S. : prédominance électrique : légèrement du type gauche, mais pas de prédominance nette à cause de l'absence d’un accident négatif en dérivation ITT.
Durée : 0708.
Profil : normal, sauf en III ; complexe diphasique sans importance car normal dans la Dxr.
Onde T : aucune sous-dénivellation de S T. ; très élargie et comme aplatie (de la même largeur, mais plus aplatie que celle de l’électrocardiogramme du 7 mai 1933).
C. (18 juillet 1933). La malade va bien
Rythme : 56.
Onde P : sensiblement normale (ondes parasites) ; positive dans les 3 dérivations.
Espace P KR. : 0718.
Groupe QR S. : prédominance électrique ; tendance à la prépondérance gauche. |
Grand R en Dr avec petit S en Dr.
Grand $S en D ut avec petit R en Dr.
Durée : 008.
Profil : sensiblement normal.
Onde T : mêmes caractères que dans l’électrocardiogramme du 15 juin.
Pas de sous-dénivellation de ST.
RÉSUMÉ
Telle est la longue observation de notre malade. Il s’agit donc d’une jeune femme de 29 ans, sans antécédent personnel ou héréditaire digne d’être noté, qui a des
crises de paralysie périodique. Son histoire peut être divisée en trois périodes :
19 La première échappe à notre examen. Elle fait sa première crise à l’âge de 25 ans, le lendemain d’un exercice prolongé inhabituel. Les attaques d’une durée de 2 à 10 jours augmentent peu à peu de fréquence : il y en a deux la première année, puis elles surviennent environ tous les mois.
2° La deuxième période va d’avril- jusqu’au début de septembre 1933.
Nous avons eu l’occasion d'observer cinq crises. (11-25 avril, 19-24 mai, 14-30 juin, 21-22 juillet, 9-30 août).
Les crises sont annoncées par des prodromes : faiblesse dans les membres, difficulté à marcher, douleurs vagues dans les lombes et les épaules, fourmillements, particulièrement dans les mains et les pieds. Parfois il y a quelques signes digestifs : nausées, vomissements, constipation.
Le début est essentiellement progressif : la paralysie gagne peu à peu. Elle commence, dans la règle, par les membres inférieurs. Parfois les mouvements des pieds sont pris les premiers ; mais presque toujours la paralysie se localise d’abord aux muscles de la ceinture pelvienne et aux fléchisseurs de la cuisse. Puis les membres supérieurs et le tronc sont atteints en même temps. La paralysie des muscles du cou vient en dernier lieu.
Lorsqu'elle est complète, la paralysie occupe les membres, le tronc et dans les, grandes crises les muscles du cou. La malade ne peut ni marcher, ni se tenir debout. C’est une paralysie flasque qui est presque toujours symétrique. Elle prédomine nettement aux racines des membres et au tronc. Les muscles des extrémités peuvent être intéressés, mais toujours beaucoup moins. Tous les groupes musculaires peuvent être paralysés, mais en général les raccourcisseurs sont plus pris que les allongeurs. Les grands droïts de l’abdomen ont été une fois parésiés. Quand le cou est atteint, ce sont les muscles de la flexion et de l’extension qui sont les plus pris, les mouvements de latéralité étant relativement conservés. Les muscles innervés par les paires cràniennes sont toujours restés intacts (il y a eu une fois une
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légère difficulté de la déglutition, mais le voile du palais était normal). È
Les troubles des réflexes tendineux sont très importants, Souvent les réflexes sont abolis ou fortement diminués dans les territoires atteints. On n’a jamais constaté de signe de Babinski.
La contractilité idio-musculaire a été abolie ou diminuée plusieurs fois dans les muscles paralysés.
À part quelques paresthésies, les sensibilités superficielle et profonde sont toujours restées intactes.
Les sphincters sont normaux, l'intelligence indemne.
L'on note de plus quelques troubles digestifs, une sensation vive de soif, une impression de chaleur, un vague malaise généralisé, de la constipation.
La durée des crises est variable : 25 ; 5 ; 16 ; 2 ; 21 jours. Il n’y a pas de règle absolue pour la disparition de la paralysie : mais toujours, les muscles qui reviennent en dernier à leur état normal, sont ceux du tronc et des racines des membres. Les réflexes tendineux redeviennent normaux peu à peu. Mais il faut noter qu'ils peuvent rester longtemps diminués, là où la paralysie n’était pas le plus accentuée, et que parfois leur retour à la normale est en retard sur celui de la motilité.
Dans quelques cas, il y a eu une rechute, dont l’évolution a été semblable à celle de la crise.
Entre les crises, la malade est en bonne santé parfaite.
30 La troisième période va de septembre à décembre. Son caractère essentiel est, qu'entre les attaques, le retour à la normale n’est jamais complet.
Il y a eu 6 crises (6-12 octobre ; 18-28 octobre ; 9-18 novembre ; 20-25 novembre ; 10-16 décembre ; 19-29 décembre). Dans l’ensemble les crises revêtent exactement la même allure clinique. Mais elles sont moins violentes, un peu moins longues, et surtout plus rapprochées.
Ce qu'il y a de capital, c’est qu’il persiste des troubles de la motilité entre les attaques.
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La malade se plaint souvent de paresthésies dans les membres. Elle ne peut se lever ni marcher longtemps.
La marche est constamment un peu dandinante:; la malade est incapable de s’asseoir ou de se relever quand elle est couchée par terre, comme une personne normale.
Sans qu'il y ait de crise proprement dite, l’on constate un jour une diminution de force dans un groupe musculaire, ou bien un réflexe aboli qui est revenu le lendemain.
Les mouvements des muscles des racines ne sont pas parfaitement exécutés. k
Il reste donc dans les intervalles des symptômes résiduels permanents.
Résumé des troubles électriques.
19 Au cours de tous les examens électriques successifs on a constaté, du moins au niveau de quelques muscles, l'existence de galvanotonus.
29 Au cours des crises, des réactions lentes au courant galvanique ont fait leur apparition. Les muscles intéressés restant toujours excitables par le nerf.
30 Il n’a jamais été constaté de réaction myasthénique.
49 Au cours de tous les examens, toutes les chronaxies recherchées se sont trouvées augmentées dans une certaine mesure (de 10 à 50 fois la normale).
5° Ces chronaxies se sont trouvées variables d’un jour à l’autre (variation du simple au double).
L. — FRÉQUENCE ET RÉPARTITION
La paralysie périodique familiale est une maladie rare. Oppo et AUDIBERT, en 1902, en réunissaient 64 cas. CRAMER, en 1908, 78. Tout récemment, Kirk et MOLLER estimaient qu'il y avait eu environ 230 observations publiées.
En réalité, il est difficile de donner un chiffre exact. Tous les malades, en effet, n’ont pas été vus directement par les observateurs ; et ceux-ci ont été obligés de se contenter de la narration faite par les malades sur les membres de leur famille atteints de la même affection. Une autre cause d’erreurs vient aussi de ce que, dans plusieurs observations, les sujets atteints ne sont pas spécifiquement désignés. Certains auteurs se contentent d'indiquer que la plus grande partie
des enfants ou des cousins de leurs malades sont atteints de. paralysie paroxystique. Ces restrictions faites, il semble que très approximativement l’on puisse fixer à 250 le nombre des observations authentiques de paralysie périodique familiale. Dans ces chiffres, il est bien entendu que les malades observés directement sont en minorité.
La répartition de la paralysie périodique par races et par pays est aussi difficile à établir, car la nationalité des malades n'est précisée que dans peu d’études.
Il est curieux de constater que c’est une affection qui semble avoir rarement été étudiée en France, puisque nous n'en avons retrouvé dans la littérature de langue française — Sans compter le nôtre — que 14 cas : 5 en 1887 (Couzor) ; 4 en 1902 (Oppo et AuDiBERT) ; 2 en 1908 (LE FILLIATRE) ; 1 en 1910 (GATT1) ; 1 en 1919 (GurLLAIN et BARRÉ) ; 1 en 1921 (DELHERM).
Si l’on fixe, d’une façon factice d’ailleurs, la répartition de l’affection d’après le nombre des auteurs qui l’ont étudiée dans les différents pays, les Etats-Unis viennent en premier lieu. Immédiatement après se place le Japon. La fréquence de l’affection est à peu près la même en Allemagne, en Russie, en Autriche et en Hongrie. Puis viennent la Pologne, l'Italie et l’Angleterre. La Tchécoslovaquie arrive ensuite. Les auteurs scandinaves et danois l’étudient aussi, particulièrement ces dernières années. Enfin, les médecins sud-américains publient des observations isolées.
Il est intéressant de constater que c’est une affection rencontrée souvent au Japon.
Certains auteurs insistent de plus sur la fréquence de la paralysie périodique chez les Israélites, polonais et russes (BYRNE, SCHACHNOWITCH, GATTI, BORNSTEIN, MANKOWSKY).
À. — HÉRÉDITÉ SIMILAIRE
C’est l’une des principales caractéristiques de l'affection. TAyLoR a suivi 11 malades en 5 générations. La première famille étudiée par GOLDFLAM comprend 17 personnes atteintes, et parmi celles-ci il y a les 7 enfants d'un pére malade lui-même. HOoLTzAPPLE à pu observer la même famille pendant 22 ans et 17 de ses membres, disséminés en 4 générations, firent des crises de paralysie périodique. Dans l'observation de MankowsKy, il y a 14 malades dans
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la même famille, ScHmipT étudie aussi 12 membres malades de la même famille.
Mais cette règle est loin d’être absolue et il existe .de nombreux cas sporadiques. Dans l'observation de WEsrPHAL, le caractère familial de l'affection manquait. Il en était de même pour le sujet de GUILLAIN et BARRÉ. Quant à notre malade, malgré une enquête approfondie sur ses antécédents héréditaires et collatéraux, nous n’avons pu déceler aucune personne de sa famille atteinte de cette affection. SHINOSAKI qui en 10 ans, a observé 24 cas de paralysie périodique, n’a retrouvé le caractère familial que deux fois. En relisant les observations que nous avons trouvées dans la littérature, nous voyons qu'une fois sur quatre la paralysie périodique familiale est sporadique. Ce rapport est plus élevé que celui de ScHmipT, qui disait, en 1919, que la paralysie périodique était dans 81 % des cas familiale et dans 19 % isolée.
B. — TRANSMISSION
Aucune règle bien précise ne paraît présider à la répartition héréditaire de cette affection. L'’hérédité peut être directe, frappant plusieurs générations sans interruption, ou discontinue, sautant une ou plusieurs générations. Mais l’hérédité indirecte frappant la famille dans ses collatéraux est aussi fréquente. Et l'affirmation d'Opno et AUD:BERT disant que la maladie disparaissait dans la descendance des sujets épargnés, semble devoir être controuvée par les études ultérieures. La maladie est en effet souvent transmise par les sujets sains.
L'influence du sexe ne semble pas non plus devoir entrer en ligne de compte dans la transmission de la paralysie périodique, et cette affection se transmet aussi bien par les hommes que par les femmes.
D'après Scamipr, l’hérédité paraît plutôt récessive que dominante, dans le sens de la théorie de MENDEL.
FHE:— SEXE
Du fait que la paralysie périodique familiale se transmet indifféremment par les sujets de l’un ou l’autre sexe, il ne faudrait pas déduire que cette affection est également fréquente chez les hommes et chez les femmes. Oppo et Aupr- BERT notaient que 30 cas se rapportaient à des hommes et 16 à des femmes. Pour ScHMIDT, il y aurait 64%, d'hommes pour 36 % de femmes. JANoTA et WEBER notent des chiffres un peu plus élevés : 78%, d'hommes. Nous-même, voyons que parmi les sujets atteints de cette affection, il y a une femme pour trois hommes. La paralysie périodique familiale est donc nettement prédominante dans le sexe masculin.
IV. — AGE
L'âge auquel se produit la première crise de paralysie n’est pas facile à déterminer, car souvent il n'est pas précisé dans les observations publiées. Les auteurs se contentent de dire que l'affection a commencé dans la jeunesse, à l’adolescence ou à la puberté. En tenant compte de cette source importante d'erreurs, nous arrivons aux résultats suivants :
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Les âges extrêmes du début de cette maladie semblent être 2 ans et demi (Srrauss) et 60 ans (CRAMER). Peut-être même commence-t-elle plus tôt car quelques observateurs
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(BuzzarD, BERNHARDT) parlent du début de la première crise dans l'extrême jeunesse ou quand les malades ont commencé à marcher. La paralysie périodique familiale commence done dans la moitié des cas entre 10 et 20 ans et assez _souvent entre 6 et 10 ans et entre 21 à 30 ans. Par contre, son début est beaucoup plus rare avant 5 ans et dans l’âge adulte. L’on peut donc conclure que c’est une maladie qui débute dans la majorité des cas à la puberté et dans l’adolescence.
C’est parfois une affection homochrone, en ce sens que chez les membres d’une même famille la première crise a lieu à peu près au même âge. À ce point de vue, les exemples les plus caractéristiques sont donnés par les familles de WEx- BERG, MANKOwSKY et surtout de MACLACHLAN : 4 membres sur 6 atteints furent, pour la première fois, paralysés à 18 ans.
Certains auteurs notent des rapports étroits entre l’âge et l’évolution générale de la maladie. Pour SCHMIDT la paralysie ne serait que rarement complète la première fois, et les crises S’aggraveraient à mesure que le malade vieillit, pour atteindre leur acmé à l’âge de 20 ans. D’après JANOTA et WEBER l'évolution de la paralysie périodique dépendrait du rythme de la septième année : 7 ans, 14 ans et 21 ans seraient de véritables périodes critiques pendant lesquelles l'affection apparaîtrait ou s’aggraverait. En réalité, cette opinion paraît trop absolue. Il y a des exceptions ; et il ne faut pas seulement tenir compte de la gravité des crises, mais aussi de leur répétition. Ce qui est exact c’est que les attaques les plus graves et les plus fréquentes se produisent entre 15 et 25 ans.
V. — INFLUENCES ÉTIOLOGIQUES DIVERSES
Il semble que l’hérédité similaire constitue à peu près toute l’étiologie de la paralysie périodique familiale.
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I n'y a presque jamais en effet d’antécédents nerveux ou mentaux signalés dans les observations. Parfois, un malade a un père d’un tempérament nerveux, ou un autre a des antécédents maternels névropathiques. Mais ce ne sont là que des renseignements épars et sans détails précis. JANOTA et WEBER, BORNSTEIN font mention chez deux malades, de convulsions dans l’enfance. MANKowsky a observé une malade atteinte d'hydrocéphalie et de syndrome de Little, suites d’un accouchement ayant nécessité l’application de forceps. La rareté de ces observations permet de dire qu'il s’agit d’une coïncidence accidentelle.
Le psychisme des malades est en général normal ainsi que leur intelligence. JANOTA et WEBER, SINGER et GO0DBODY insistent sur le caractère gai et enjoué de certains sujets.
Les infections n’entrent pas non plus en ligne de compte dans l’étiologie de la paralysie paroxystique. L’on ne doit parler que pour mémoire du paludisme que CAVARÉ, HART- WIG, GIBNEY considéraient comme la cause provocatrice des crises de paralysie. Aïlleurs, le paludisme n’est signalé que quelques fois. Dans l’observation de DonaTH, il ne s’agit que d’un antécédent lointain ; JONA et CORSINI trouvent des plasmodium dans le sang d’un de leurs malades, mais les accès de paludisme n’ont aucun rapport avec l’apparition et l’évolution des crises de paralysie. L'on trouve notées dans les antécédents des malades, la rougeole, la variole, la fièvre typhoïde, la diphtérie et surtout la scarlatine. Celle-ci a été incriminée comme une cause importante par plusieurs auteurs, en particulier par WESTPHAL, GOLD- FLAM, Fiscxz, SuGaAR. En réalité, l’inconstance et la rareté de ces maladies, les intervalles de temps parfois très longs entre ces affections et l'apparition de la première crise, montrent qu'elles n’ont aucune importance dans l'étiologie. Par contre, semble-t-il, une pyrexie à pu parfois avoir une influence sur la gravité et la prolongation d’une attaque isolée. MACLACHLAN signale l’association d’une bronchite aiguë et d’une crise de paralysie qui ne cessa que lorsque l'affection pulmonaire disparut.
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La tuberculose n’a certainement pas non plus un rôle important. Dans quelques cas les malades ont des antécédents lointains de tuberculose, ou sont eux-mêmes porteurs de lésions pulmonaires ou osseuses cicatrisées. Une malade de MAGLACHLAN meurt à 28 ans de bacillose. A peu près seuls JANoTA et WEBER signalent des antécédents tuberculeux importants. La grand’mère d’un de leurs sujets avait eu 13 enfants, dont 11 étaient morts jeunes de phtisie pulmonaire ; mais là encore il ne s’agit que de faits isolés.
La syphilis ne paraît avoir aucune influence. Il est même curieux de constater l’insistance avec laquelle les auteurs disent qu’elle manque dans les antécédents. Dans les observations l’on ne trouve ni avortements répétés, ni polyléthalité infantile. Les stigmates osseux, cutanés, vasculaires et nerveux manquent. La réaction de Wassermann a été plusieurs fois pratiquée dans le sang, et s’est toujours montrée négative (MACLAIRE, MACLACHLAN, Davis et WELLS, SCHMIDT, JANOTA et WEBER, SKOUGE, JOHNSSON). Seuls GUILLAIN et BarRÉ trouvent deux fois la réaction de Wassermann positive dans le sang de leur sujet. Mais l'absence de lymphocytose dans le liquide céphalo-rachidien, l'ineflicacité totale du traitement mercuriel, leur font penser que la syphilis ne joue aucun rôle dans la pathogénie de la paralysie périodique chez leur malade.
L’alcoolisme est mentionné seulement dans quelques observations ; et nous n'avons jamais trouvé l'association entre paralysie périodique et cancer.
Le fraumatisme comme cause déclanchante des crises de paralysie n’est signalé que dans l’observation de DoNATH. Il s'agissait d’une jeune femme de 25 ans,qui au cours d’une collision entre la charrette qu’elle conduisait et un tramway, * tomba sous le tramway et se fit une luxation du pied gauche. Trois jours après, elle fit brusquement une crise totale de paralysie, et dès lors l'affection évolua comme dans les autres cas. Mais cette observation est unique, la blessure ne semble pas avoir été très importante, et il est permis de se demander s'il ne s’agit pas là d’une coïncidence, aidée peut-être par la
forte émotion ressentie par la molade. L'auteur d’ailleurs semble lui-même en convenir, car il compare son observation à celle de GREIDENBERG dans laquelle la première attaque de paralysie apparut après une grande frayeur.
Ee choc opératoire ne semble avoir aucune influence. JANOTA et WEBER rapportent l'observation d’un garçon de 18 ans à qui on fit une résection intestinale de 20 em. au cours d'une crise d’occlusion intestinale, en pleine crise de paralysie. La veille de l’opération, il avait ressenti les symptômes précurseurs de l'attaque, et était complètement paralysé au moment de l'intervention. Les premiers mouvements revinrent au réveil.
La grossesse et l'accouchement ne jouent aucun rôle. Plusieurs auteurs parlent au contraire de l’action bienfaisante de l'accouchement sur la répétition des accès ; et Couzor signale même la disparition complète des crises chez une de ses
malades après la naissance d’un enfant.
Quelques observateurs (JANOTA et WEBER, ORLANDO, MiTcuELL FLEXNER EDsALL) signalent dans certains cas l'apparition de la première crise ou des attaques plus fortes au moment des règles ; mais beaucoup d’auteurs sont d’accord pour dire que les périodes menstruelles n’ont aucune influence sur l’évolution des accès de la paralysie périodique.
Enfin, parfois des crises ont été observées au moment du coït (JANOTA et WEBER, MANKOWSKY).
En résumé, il semble bien que tous ces facteurs ne jouent qu'un rôle très accessoire ; ce sont des faits isolés et disparates que l’on peut négliger dans l’étiologie de la paralysie périodique familiale.
A. — ASSOCIATION AVEC L'ÉPILEPSIE
Parfois les rapports semblent peu précis. L'épilepsie, n’est trouvée que comme antécédent lointain chez les parents d'un malade, ou bien dans l’histoire même des sujets atteints de paralysie périodique. Les malades de JANOTA et WEBER, de Mankowsky avaient eu des crises d’épilepsie fréquentes dans leur enfance. Mais c’est surtout SCHACHNOWITCH, BorNSTEIN et HIGIER qui ont insisté sur ce point. Le sujet du premier de ces auteurs a des crises typiques de paralysie périodique jusqu’à l’âge de 45 ans ; à cet âge, elles disparaissent et sont remplacées par des attaques d'épilepsie. Le contraire a lieu chez le malade de BORNSTEIN. Des crises comitiales fréquentes se produisent jusqu'à 4 ans, puis cessent ; mais à 8 ans apparaît la première crise de paralysie. HiGier observe un garçon qui a eu dans son enfance des équivalents épileptiques et des convulsions, laissant comme séquelle une parésie de la main gauche. À 8 ans, apparaissent dans la main et le membre inférieur gauche des crises typiques de paralysie périodique.
Aussi ces derniers auteurs, insistant sur l'association de ces deux affections, admettent-ils l’origine centrale de la paralysie périodique.
B.. — ASSOCIATION AVEC LA MIGRAINE
La coexistence de la migraine et de la paralysie paroxystique est aussi très fréquente. JANOTA et WEBER la signalent dans un de leurs cas. GARDNER faisant une comparaison entre les deux affections insistent sür leurs points communs. Mais les observations dans lesquelles les rapports sont les plus étroits sont celles de HoLrzAPPLE et de MACLACHLAN. Le premier à pu étudier pendant 4 générations la même famille, dont 32 membres étaient atteints de l’une ou de l’autre affection. 17 membres souffraient de paralysie périodique, 18 de migraine, 5 sujets avaient à la fois les deux affections,
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14 avaient seulement des crises de paralysie, 13 seulement des crises de migraine. Chaque membre de cette famille avait un de ses parents atteint de l’une ou l’autre affection ou bien quelquefois des deux. Chez trois membres de la famille observée par MAGLACHLAN il y à association de migraine bilieuse et de paralysie. Chez deux de ces malades, les crises de migraine se produisent les premières, puis s’atténuent après l'apparition de la paralysie périodique. Elles disparaissent même complètement chez le premier sujet. Dans le troisième cas, il y a indépendance complète de la migraine et de la paralysie ces deux affections évoluent parallèlement, sans jamais se remplacer l’une l’autre.
Les rapports de ces affections paraissent donc importants. Ils sont dans quelques cas si étroits, qu’il semble y avoir entre les deux comme une suppléance. Il n’est donc pas étonnant que certains auteurs les aient attribuées à la même cause.
COCRAPPORTSTAVECULE GOITRE ET LA MALADIE DE BASEDOw.
WEXxBERG, le premier, publie l’observation de 3 malades atteints de paralysie périodique familiale et qui tous les trois étaient porteurs d’un goitre simple. MACLAIRE trouve chez son malade entre les crises une hypertrophie du lobe droit du corps thyroïde, s’accompagnant d’un léger tremblement des mains. Il ne voit d’ailleurs là qu’une coïncidence. SKOUGE. signale la coexistence de paralysie périodique et de symptômes de thyréotoxicose. Les auteurs japonais trouvent des rapports étroits entre les deux maladies. Sur les 24 malades vus par SHiNosAKki, 7 étaient atteints de maladie de Basedow, 8 de goitre simple. L'administration répétée de préparations thyroïdiennes aurait causé de véritables crises expérimentales, plus violentes que les crises spontanées. Au contraire, la suppression de ce médicament aurait amené la suppression des crises. Au cours des attaques de paralysie, l’auteur aurait noté plusieurs fois l’hypertrophie du corps thyroïde, et aurait
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assisté dans deux cas à l'apparition du goitre, de trois mois à un an après la première crise de paralysie. DUNLAP et KEPLER établissent encore des liens bien plus nets entre les deux affections : Association chez 4 malades sur 7 de paralysie périodique et de maladie de Basedow ; trois fois sur quatre, amélioration parallèle du syndrome basedowien et des crises de paralysie à la suite d’un traitement iodé ; thyroïdectomie dans trois cas, deux fois disparition complète du goitre et des crises de paralysie, une fois diminution très sensible des crises en fréquence et en intensité. MorRiISON et Lévy publient récemment une observation analogue.
De la fréquence de cette association est née une pathogémie endocrinienne.
D. — RAPPORTS AVEC LES GLANDES PARATHYROIDES
L'association des troubles de la fonction parathyroïdienne avec la paralysie paroxystique a parfois été étudiée. Dès 1904, LuNDBoRG considérait la myasthénie et la paralysie périodique comme dues à un hyperfonctionnement des parathyroïdes, tandis que la paralysie agitante et la myotonie seraient dues à une diminution de sécrétion de ces glandes. Puis INFELD, MAILHOUSE, WEXBERG, SHINOSAKI, ALBRECHT, YOSHIMURA et nous-même avons constaté au cours des crises et en dehors, des signes appartenant à la
série parathyroïdienne. Nous reviendrons plus tard sur cette question.
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premier sujet de BYRNE est hypospade et a des déformations manuelles : quatre doigts et les articulations métacarpophalangiennes sont fortement déviées du côté cubital, tandis que la tête métacarpienne de l’index forme une saillie du côté radial. Les doigts sont doublement articulés. Un des frères du malade ayant des crises de paralysie, et son père qui est indemne, ont des déformations semblables.
Ailleurs ce sont des anomalies de la taille. Couzor insiste sur la petitesse de tous ses malades, qui ont une demi-tête ou une tête de moins que les membres sains de la famille. Dans les observations de ScHMipr, les sujets les plus grands sont les seuls atteints.
Beaucoup plus intéressantes sont les malformations musculaires. HARTWIG, PASTINE, GOLDFLAM, TAYLOR, JANOTA et Weser insistent sur l’aspect anormal des muscles de plusieurs de leurs sujets. Il y a presque toujours un développement exagéré des muséles des cuisses et des mollets, dont le volume contraste avec celui des masses musculaires du tronc et des membres supérieurs, dont l’apparence est normale. Dans le cas de CRAFT il s’agit d’une pseudo-hypertrophie avec diminution de la force et marche dandinante, rappelant celle d’un myopathique. Les observations les plus suggestives à cet égard sont celles de BERNHARDT. Cet auteur a pu examiner à plusieurs reprises un père et un fils ayant les signes certains d’une myopathie pseudo-hypertrophique. Tous deux avaient de plus des crises transitoires de paralysie, qui parfois les rendaient incapables de tout mouvement. Seuls les muscles des yeux et de la face restaient intacts. BERNHARDT interprète ces cas comme une combinaison de dystrophie musculaire et de paralysie périodique. JENDRASSIK dans sa classification des maladies familiales considère les observations de BERNHARDT comme des exemples de maladie familiale atypique.
De telles observations sont intéressantes pour établir les rapports de la paralysie périodique familiale avec les myopathies. 2
En résumé, la paralysie périodique familiale est une affec-
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tion rare, prédominant dans le sexe masculin et dont le début se fait le plus souvent dans la jeunesse. En dehors de son caractère familial, qui est loin d’ailleurs d'être absolu, il n’y a pas de notion étiologique précise. Seules doivent être considérées comme importantes les associations avec l’épilepsie, la migraine, le goitre exophtalmique, un trouble de la fonction parathyroïdienne et, dans quelques cas des malformations musculaires.
CHAPITRE II
Conditions semblant favoriser l’apparition des crises de paralysie.
Partois l'apparition des crises de paralysie périodique ne semble sous la dépendance d'aucune cause. Mais le plus souvent il n’en est pas ainsi. Les malades disent que leurs attaques ont lieu toujours dans les mêmes conditions. Divers auteurs, WESTPHAL, SHINOSAKI, NEEL, ont pu provoquer expérimentalement des accès typiques chez leurs sujets. C'est dire l’importance des conditions dans lesquelles apparaissent les crises de paralysie.
I. — INFLUENCE DU REPOS
De toutes les causes, celle-ci est certainement la plus fréquente et la plus curieuse. Elle est notée dans presque toutes les observations.
Le plus souvent, et c’est là un fait remarquable, les crises se produisent la nuit, pendant le sommeil. Tantôt le sujet s’est couché le soir bien portant, et se réveille le matin, entierement paralysé. Tantôt il a eu dans la soirée qui précède l'attaque quelques prodromes, mais il s’est couché pouvant encore aisément se mouvoir. Au milieu de la nuit, ou le lendemain matin, il se réveille, et la paralysie est complète.
Dans d’autres cas c’est le repos à l’état de veille qui pro-
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voque l'apparition de la crise. Tel malade sait que les attaques de paralysie sont fréquentes aux périodes inactives de sa vie, alors que leur nombre diminue quand il se dépense physiquement. D’autres font une crise (0 Do et AUDIBERT, MACLAIRE) après avoir été obligés de rester assis immobiles pendant plusieurs heures. Chez un autre (NEEL), les crises sont plus fréquentes et plus graves que d'habitude parce qu’un glaucome le force à rester alité pendant plusieurs semaines. SHINOSAKI note l’apparition des crises de paralysie survenant le jour après une sieste, ou quand les malades sont restés assis après un repas. Nous pourrions multiplier ainsi les observations dans lesquelles une période d'inactivité musculaire a provoqué l’apparition d’une crise. L'influence du repos est même quelquefois telle, que si par hasard au moment de l'apparition de la paralysie, un ou plusieurs groupes musculaires restent en. mouvement, ces groupes seuls ne sont pas atteints. L’observation de COUZoT est particulièrement suggestive. Son malade eut un jour une attaque de paralysie alors qu'il écrivait : la paralysie fut complète, mais le bras droit resta indemne.
II. — INFLUENCE DE L'EXERCICE
Les rapports de l'exercice musculaire et de l'apparition des crises sont variables. Dans certains cas des sujets ont pu se livrer à un exercice physique violent et prolongé sans voir apparaître une attaque. Le malade de PUTNAM ne présente aucun trouble au cours d’un voyage de deux mois en bicyclette pendant lequel il fait jusqu’à 120 km. par jour. Le sujet d'Oppo et AUDIBERT fait le trajet à pied de Marseille à Lyon par longues étapes sans rien ressentir. SINGER et GO0DBODY nient chez leur malade toute influence de l’exercice dans la provocation des accès.
Bien plus, très souvent des mouvements faits au début d'une crise peuvent l'empêcher d'évoluer. Dans l'observation princeps de SCHACHNOWITCH il est déjà noté que la paralysie
0) he
cesse sous l'influence du mouvement. Des malades savent que c'est pendant les périodes de repos que la crise éclate, aussi cherchent-ils à avoir une vie active. D'autres sentant venir la crise se lèvent, marchent, et souvent ainsi l'attaque avorte. Dans bien des cas le massage, la mobilisation passive des articulations ont eu le même effet. Ces moyens physiques sont même regardés par certains médecins comme la meilleure thérapeutique préventive des accès. Mais il faut noter ici un fait important : très souvent, quand les mouvements n’arrivent pas à supprimer la crise, celle-ci est plus longue et plus intense que les attaques habituelles.
Par contre, pour d’autres auteurs l'exercice physique est la cause certaine des accès, ou tout au moins de leur violence. Les malades de CouzoTr, de MACLAIRE, trois des sujets de JANOTA et WEBER disent que la crise éclate plus volontiers lorsqu'ils sont fatigués. D’autres fois la paralysie apparaît après une période de dépense physique : longue marche, course à pied, promenade à bicyclette, partie de tennis, partie de foot-ball. etc... Parfois c’est un travail professionnel trop intense. La mère du troisième malade de JaAxOTA et WEBER fait sa première crise après une pénible journée de blanchissage.
Il y a donc des faits contradictoires. L'inactivité musculaire est une cause provocatrice des attaques de paralysie familiale. L'exercice physique peut avoir la même action, ou bien une influence tout à fait contraire, en s’opposant à l'apparition des. accès. ODpDo et AUDIBERT, après BERNHARDT et TAYLOR, ont proposé une explication ingénieuse. La paralysie ne surviendrait pas immédiatement après l'exercice forcé, mais après le repos musculaire suivant cet exercice. Ce serait donc en réalité l’inactivité musculaire la véritable cause provocatrice des accès.
Il y a certainement là une théorie s'appliquant à la majorité des cas. Notre malade en donne un exemple frappant. Sa première crise apparaît en effet après une longue marche, mais pas tout de suite. Le soir elle se sent fatiguée, mais se
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couche en bonne santé. Ce n’est que le lendemain matin qu’elle constate la paralysie des membres inférieurs. Mais . est des cas non moins authentiques où la crise a suivi Immediatement l’exercice physique.
Il faut en retenir que l’exercice physique, mais surtout l'inactivité musculaire peuvent provoquer les accès. Le repos suivant une fatigue paraît particulièrement nocif. D'autre part il faut signaler l'amélioration que peut donner ,au début ou au cours d’une crise, la mobilisation active ou passive.
III. — INFLUENCE DE L'ALIMENTATION
L'alimentation paraît avoir une influence très grande sur l'apparition des attaques. Beaucoup de malades disent en effet, qu’un repas copieux plus que d'habitude, provoque une crise. Celle-ci vient plus volontiers un lundi ou un lendemain de fête. Pour plusieurs auteurs, la diminution de nourriture et le régime sont la meilleure thérapeutique préventive. Les malades l’ont remarqué et ont restreint euxmêmes leur alimentation.
Il semble d’ailleurs que ce n’est pas seulement la quantité de nourriture qui importe, mais aussi la nature de l’alimentation. Divers auteurs ont fait à ce sujet de véritables recherches expérimentales. Le malade de CRAMER n'avait pas de crise avec des repas comprenant 108 gr. d’albuminoïdes, 86 gr. de graisse, 300 gr. d'hydrates de carbone ; tandis que, avec des doses augmentées de chacun de ces aliments (alb. 133 gr. ; graisses : 87 gr. ; h. de c. : 470 gr.) il était atteint de paralysie avec glycosurie. SHINOSAKI a poussé ces études très loin. Il aurait provoqué chez ses malades des crises de paralysie en leur faisant ingérer un excès d'hydrates de carbone: gâteaux de riz, nouilles et saccharose. Les hydrates de carbone auraient une action spécifique, la quantité de nourriture et les matières albuminoïdes n'ayant aucune influence nocive. SrrAuss arrive à des conclusions analogues.
Mais ces résultats ne sont pas toujours confirmés par les témoignages des malades, et il faut bien dire que, le plus souvent, il n y a aucune systématisation, et qu'une grande variété d'aliments sont incriminés. Pour certains c’est un excès de viande où de charcuterie ou de tous les aliments protéiques. Pour d’autres c'est un excès de sucreries ou de farineux ; pour un malade de JANOTA et WEBER c’est un excès de poisson ou de beurre. SCHMIDT signale que d’une façon générale tous les aliments difficiles à digérer sont mauvais pour ses malades. Il est à remarquer que l’on ne note l'influence noeive de l'alcool et du vin que dans quelques observations (MANKOWSKY, JANOTA et WEBER, KAUFMANN).
Les rapports de l'alimentation et de l'apparition des crises sont donc certains. Une nourriture trop abondante est souvent une cause provocatrice, mais Îles aliments incriminés varient selon les malades, en étant d’ailleurs souvent
les mêmes pour chaque malade.
A. — ETAT DU TUBE DIGESTIF
C'est un fait que dans certains cas un mauvais fonctionnement intestinal peut être une cause provocatrice. Quelques auteurs insistent sur l'apparition plus fréquente des crises au cours d’une constipation accidentelle prolongée, ou par suite d’une aggravation d’une stase intestinale chronique (CRAFT, HozrzaprLe, MaiLHoOUSE, Porrs, Kirk et MOLLER).
Mais beaucoup de malades ne présentent aucun symptôme dyspeptique ; un sujet de GOLDFLAM au cours d'une typhlite ne fait aucune crise ; le premier malade de JANOTA et WEBER, au cours de l’évolution de quatre mois d’un ileus chronique,
B. —— INFLUENCE DU POIDS
Un malade de JaANoTA et WEBER avait remarqué la fréquence et l'intensité de ses crises quand il augmentait de poids, alors que l'importance des attaques diminuait lorsqu'il maigrissait. NEEL attache une grande importance à ce facteur. Un de ses sujets avait des attaques beaucoup plus fortes dès qu'il engraissait.
Mais ces observations sont trop peu nombreuses et trop peu démonstratives pour être prises en considération.
C. — INFLUENCE DU FROID ET DE L'HUMIDITÉ
SHINOSAKI nie l'influence du froid. Ayant laissé, en effet pendant 1/2 heure à 1 heure les membres inférieurs d'un malade dans l’eau glacée, et ayant répété cette expérience chez cinq sujets, il n’est jamais arrivé à provoquer des crises. NEEL, au contraire, a plusieurs fois obtenu une perte complète de force avec abolition presque complète de l’excitabilité faradique, en mettant la main d’un malade une 1/2 heure dans l’eau froide. ZABRISKIE et FRANTZ ont, depuis, confirmé ces résultats.
Quoi qu'il en soit, il est certain que le froid et l'humidité sont des facteurs incriminés par beaucoup de malades. L’association de ces deux facteurs paraît particulièrement nocive, surtout quand le malade est soumis pendant un certain temps
à leur influence. De même, d’une façon générale, les crises
semblent plus fréquentes en automne et en hiver. Beaucoup d'auteurs sont d'accord sur ce point. C'était le cas du sujet de GUILLAIN et BARRÉ dont les attaques les plus fréquentes eurent lieu en hiver et la nuit, alors qu'il était dans les tranchées. De même notre malade était très aflirmative sur la grande fréquence de ses crises en hiver.
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D. — INFLUENCES PSYCHIQUES
C'est là encore une cause très souvent signalée dans les observations. Les malades attribuent l'apparition de leur première crise, à une frayeur ; l’aggravation ou la plus grande fréquence des accès, à des émotions, des soucis, à une période de surmenage cérébral.
Il est probable que dans certains cas un choc moral à pu être le facteur déclanchant de la paralysie périodique. C’est vraisemblablement le cas du malade de DonATH qui fit sa première crise trois Jours après un accident de voiture.
Mais il faut être très prudent dans l'interprétation de ces faits : les malades ayant ici, comme dans beaucoup d’affections, tendance à tout rapporter à des causes psychiques provoquées par des raisons souvent minimes. D'autre part, comme le font remarquer JANOTA et WEBER, l'irritabilité, les changements d’humeurs, sont parfois des signes précurseurs de l’attaque de paralysie. Il est donc difficile de savoir si les émotions provoquent la crise ou n’en sont qu’une conséquence.
Telles sont les conditions dans lesquelles se produisent les attaques de paralysie périodique familiale. Les crises ont lieu habituellement en période d'inactivité musculaire, principalement la nuit, parfois à l’état de veille. Le repos qui suit un exercice musculaire paraît particulièrement nocif. L’alimentation et accessoirement le froid humide viennent en second lieu. Tout le reste est négligeable. Il est d’ailleurs nécessaire de dire que ces causes sont rarement isolées. Elles varient d’un malade à l’autre, et se combinent fréquemment plus ou moins.
I. — LES PRODROMES DE L’'ATTAQUE DE PARALYSIE
L'apparition de l'attaque de paralysie est rarement brutale. Nous n’en avons trouvé que quelques exemples. BER- NHARDT rapporte l'observation de deux malades brusquement paralysés sans l'avertissement d'aucun symptôme. Le sujet de SCHLIESINGER $e réveillait la nuit complètement paralysé alors qu'il s'était couché en parfaite santé. Oppo et AUDIBERT, GOLDFLAM, HOLTZAPPLE, MASSALONGO, signalent des faits analogues.
Mais presque toujours il existe des signes annonciateurs, -qui sont en général les mêmes pour chaque malade et lui permettent souvent de prévoir sa crise. Ils surviennent la veille du jour de la paralysie ou quelques jours auparavant.
Ces prodromes sont très nombreux :
A. — Ce sont très souvent des dysesthésies les plus diverses : engourdissements, sensations de raideur (MACLACHLAN, Porrs, TAYLOR), de gonflement, de contraction, de tension des muscles de la cuisse et du mollet; crampes légères, impression désagréable dans les régions lombaires (malades de MAILHOUSE, de JANOTA et WEBER) ; lourdeur, principale-
re
ment dans les pieds, sensation de froid dans les membres ou au contraire, de chaleur. Les fourmillements, les picotements sont très fréquents. Le malade de WeEsrTPHAL avait des fourmillements dans les bras, des sensations de piqüres d’aiguilles dans les jambes et les talons. Le sujet de BuzzaARD avait l'impression que quelque chose lui tirait l’épigastre et qu’il avait des épingles dans le trone et les membres. L'on note
aussi un besoin d'étirement, la gêne d'être étendu dans la
même position.
Un malade de GoLDFLAM ne ressentait pas la veille les démangeaisons qui lui étañient habituelles.
Ce sont parfois des douleurs sourdes dans les membres, dans les pieds, dans le dos, ou bien de la céphalée.
B. — C’est très fréquemment une sensation de faiblesse dans les membres. Les malades trouvent leurs membres lourds, fatigués ; ils éprouvent le besoin de se reposer. Ce peut être une lassitude générale forçant les sujets à s'étendre (HozTzAPPLE). Un malade de JANOTA et WEBER avait une telle sensation de lourdeur et de fatigue dans tout le corps qu'il tombait comme assommé.dans un sommeil profond.
C. — Ce peuvent être des symptômes d'ordre digestif : des nausées, des vomissements. C’étaient là des signes particulièrement nets chez notre malade. Certains sujets durant les jours qui précèdent la crise sont constipés. D’autres ont une exagération de l’appétit. Des malades de HOLTZAPPLE ressentaient le soir une faim intense. Celle-ci une fois calmée, ils étaient sûrs de voir survenir une crise au cours de la nuit. Un malade de MACLACHLAN avait un tel appétit que ses compagnons lui prédisaient qu’il serait paralysé le lendemain matin.
D. — Des symptômes d’un ordre un peu spécial doivent aussi être mis en évidence ; il peut y avoir diminution de la sécrétion salivaire comme chez le malade de SERKkO. Deux des sujets de JaAxoTA et WEBER avaient la bouche sèche avec la sensation d’une salive épaisse.
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D'autres fois, une soif intense annonce l’imminence d’une crise, comme dans les observations de JANOTA et WEBER. de SKOUGE, de JonNsonN. Le malade de WESTPHAL ressentait une soif ardente et une envie d’uriner, accompagnée d'une certaine difficulté de la miction.
Des sueurs abondantes accompagnent souvent cette sensatron de soif. Le deuxième malade de JANOTA et WEBER transpirait abondamment. La transpiration s’installait en particulier la veille de la crise de paralysie et cessait l'après-midi ou le soir immédiatement avant le début.
E. — Enfin dans certains cas, l’on constaterait des troubles psychiques. C’est PUuTrNAM qui le premier a attiré l'attention sur ce point. Son malade, la veille des crises, devenait irritable et nerveux. Une malade de TAYLOR éprouve une sensation d'angoisse avant une sérieuse attaque. Celui de SUGAR commence ses crises par une sensation de peur. Un sujet de JANOTA et WEBER devient, avant la crise, triste, irritable et peureux. Il fait des cauchemars, s’accompagnant parfois d’une pollution. Les modifications d'humeur sont aussi signalées par SERKO.
Tels sont les prodromes extrêmement variés que peuvent présenter les malades. Ils sont en général si nets, que beaucoup de sujets prévoyant l'attaque essayent de la faire avorter. C’est à ce moment que certains auteurs ont observé le bon effet de la marche, du massage, et de la mobilisation passive des articulations.
Il. — INSTALLATION DE LA PARALYSIE
Le début de la crise de paralysie se faisant le plus souvent la nuit, il est difficile de connaître les muscles les premiers atteints : le malade s’est couché la veille, ayant ressenti quelques prodromes, mais n'ayant aucun trouble de la motilité.
NO
Il s'endort, et se réveille au milieu de la nuit ou le lendemain matin, complètement paralysé.
: Cependant, il a été donné à certains observateurs d’assister à la constitution de la paralysie ; des sujets se sont réveillés, au milieu de la nuit, ayant encore des mouvements dans certains groupes musculaires, alors que quelques heures plus tard ils étaient complètement paralysés. D’après la lecture de ces observations, il paraît bien que la paralysie n’est pas soudaine et simultanée, mais qu’elle est progressive.
Le cas le plus fréquent est le début par les membres inférieurs. Notre malade en donne un exemple. Parfois, c’étaient les mouvements des articulations tibio-tarsiennes les premiers atteints ; mais presque toujours, la paralysie se localisait d’abord aux muscles de la ceinture pelvienne et aux fléchisseurs de la cuisse. Elle s’étendait ensuite presque simultanément au tronc et aux membres supérieurs pour gagner en dernier les muscles du cou. La marche ascendante de la paralysie semble être ainsi le cas le plus fréquent. Elle débute par les membres inférieurs, s'étend ensuite aux membres supérieurs pour gagner le tronc et enfin les muscles du cou.
Le début par les membres supérieurs est plus rare. La paralysie frappe d’abord les membres supérieurs, puis les membres inférieurs, enfin le tronc et le cou. Une malade de JANOTA et WEBER avait remarqué, que souvent le premier mouvement atteint était l’adduction de l’auriculaire par rapport à l’annulaire. La paralysie s’étendait ensuite aux autres doigts, puis aux autres segments du membre supérieur, à l'articulation de l'épaule et se généralisait. Chez la malade de DonaTH, la paralysie débutait toujours aux doigts, atteignait ensuite les muscles de lPavant-bras, puis les pieds et enfin les deux membres inférieurs.
Le début par le fronc semble exceptionnel. Nous ne l’avons trouvé que dans deux observations (PASTINE et SKOUGE).
En fin, il faut noter que parfois il y a un début hémiplégique : les troubles apparaissant dans un côté du corps pour se généraliser quelques instants aprés.
Pour certains observateurs, les symptômes, accompagnant
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parfois les troubles paralytiques, auraient une grande importance. Certains auteurs, mais surtout ScHmipT, insistent sur la pâleur cireuse des sujets et sur la sensation de froid qu'ils accusent. D'après cet auteur, les muscles les premiers paralysés, auraient une température locale abaissée, et l’application d’un cataplasme aurait pu retarder la paralysie. JANOTA et Weger affirment le contraire. Leurs malades se plaignaient d’une sensation de chaleur ; et les auteurs auraient même constaté plusieurs fois une élévation de la température centrale du corps au début de la crise.
Beaucoup de médecins notent que les premiers symptômes paralytiques s’accompagnent d’une sensation d'étoufflement, de malaise généralisé et que leurs malades se réveillent la nuit, transpirant abondamment. Le sujet de NEEL et Jar- LOw était réveillé par des douleurs articulaires, celui de Kas- TAN se plaignait d’une sensation de brûlure du côté où il était couché.
L'installation de la paralysie est donc progressive, le début par les membres inférieurs et la marche ascendante de la paralysie sont les cas les plus fréquents. Cet envahissement progressif semble s’accélérer pendant la nuit : à l'état de veille,
il peut durer un jour ou deux. Nous-même, à presque toutes
les crises de notre malade, avons pu assister à la constitution complète de la paralysie, la crise n’atteignant son acmé qu’au bout de trois à quatre jours.
I. — MOTILITÉ
Arrivée à sa période d'état, la crise de paralysie périodique présente un faisceau de symptômes qui lui donnent un aspect clinique tout spécial.
L'élément essentiel de ce syndrome est la paralysie motrice, Elle a dans son étendue, dans sa répartition, dans ses caractères objectifs, des particularités constantes qui se retrouvent dans toutes les observations.
C’est essentiellement une paralysie flasque : les membres soulevés retombent lourdement sur le plan du lit comme ceux d’un hémiplégique récent. L’étendue et l'intensité de la paralysie varient évidemment d’un malade à l’autre, d’une crise à l’autre, souvent même pendant les diverses périodes de la même attaque. Mais à l’acmé d’une grande crise, le malade est confiné dans son lit, incapable de changer lIuimême de position. Quand on essaye de le mettre debout, il s’effrondre. Lorsque la crise est moins intense, 1l peut rester debout quelques secondes. Le malade de GUILLAIN et BARRÉ pouvait se tenir immobile dans la position verticale quelques instants, comme un mannequin qu’on poserait sur le sol; mais dès que son centre de gravité était largement déplacé, 1 s’effondrait. Ce caractère de flaccidité est pour ainsi dire absolu. Ce n’est qu’à titre exceptionnel que l’on a noté de la
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spasmodicité au cours d’une crise. En effet, l'observation de COLLIER, rapportée par MACLACHLAN, celle de Ricx, sont trop douteuses pour rentrer dans le cadre de la paralysie périodique familiale. [1 en est de même du cas publié par GREIDENBERG. Seule l’observation de SCHLIESINGER nous semble avoir quelque authenticité. Il s'agissait d'un Jeune homme de 24 ans, ayant toujours fait des crises typiques de paralysie périodique. À la fin d’une de ces crises, SCHLIE- SINGER vit survenir une paraplégie spasmodique, avec saillie des contours musculaires et conservation des réflexes rotuliens, alors qu’en même temps il existait une paralysie flasque des membres supérieurs avec abolition des réflexes tendineux. Mais cette constatation, isolée dans la littérature, rencontrée une seule fois chez le même malade, ne nous semble pas infirmer le caractère de flaccidité de la’ paralysie périodique.
Les membres au cours de l'attaque sont les premiers et les plus atteints. La paralysie est presque toujours symétrique. Il peut y avoir prédominance des troubles moteurs dans les membres supérieurs ou les membres inférieurs, ceux ci étant alors ordinairement les plus touchés ; parfois aussi, la paralysie d’un groupe musculaire d’un membre peut être plus accentuée d’un côté que de l’autre. Mais dans la règle, la paralysie est nettement bilatérale. L’on note cependant quelques exceptions. La paralysie peut avoir une disposition hémiplégique. Mais dans certains cas comme celui de MAcLA- CHLAN, il s’agit d’un stade hémiplégique, la paralysie se généralisant ensuite. Dans l'observation de MANKowsSKY, la paralysie est complète et il y a seulement prédominance d’un côté. Les observations de répartition vraiment hémiplégique semblent très rares. BURR, le premier constata de l’hémiparésie dans les crises. HIGIER rapporte un cas analogue, avec crises périodiques de parésie dans les membres supérieur et inférieur gauches, chez un malade ayant eu autrefois des crises comitiales.
Dans presque tous les cas publiés, la paralysie prédomine nettement aux muscles des racines des membres. Ce sont les
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muscles en effet atteints le plus souvent et le plus longtemps. Les muscles des mains et des pieds ne sont pas touchés dans toutes les crises ; et même dans les grandes attaques, les derniers mouvements qui persistent sont ceux des doigts, et des orteils. Par contre, GoLDFLAM note plusieurs fois la prédominance sur les muscles des extrémités. MACGLACHLAN soutient que les parties distales sont les endroits les plus fréquemment atteints du corps. Mais en réalité, selon les remarques de JaANorTA et WEBER, il est intéressant de noter que la musculature des extrémités n’est atteinte ordinairement que tout au début de la crise, ou uniquement dans les attaques légères. Selon eux, c'est le cas du sujet de WESTPHAL, où pendant une demi-heure le sujet fut dans l'impossibilité d’écarter l’annulaire. C’est aussi, nous semble-t-il, le cas des observations de MACLAIRE et de MAILHOUSE où les crises furent très frustes. Aussi la prédominance rhizomyélique de la paralysie nous paraît un caractère constant de l'accès de paralysie périodique. À
Un autre fait important est la prédominance habituelle de la paralysie sur l’un ou l’autre des groupes musculaires, extenseurs ou fléchisseurs. Pour la plupart, entre autres SCHMIDT et JANOTA et WEBER, les extenseurs sont plus atteints que les fléchisseurs. Chez notre malade, nous observons le contraire. D'une façon constante, la paralysie commençait par les raccourcisseurs, y prédominait toujours nettement, et les fléchisseurs du bras et de la cuisse revenaient les derniers à leur état normal. Chez un de ces sujets, dont l'affection était devenue chronique, HOLTzAPPLE signale aussi que les extenseurs étaient mieux conservés que les fléchisseurs. SKOUGE a observé un fait analogue.
Les muscles du fronc sont aussi paralysés ; et dans l'attaque complète, le malade ne peut faire lui-même aucun mouvement de déplacement. Quand la crise est moins forte, le sujet s’assied à la manière d’un myopathique. L'exemple de notre malade est caractéristique. Pour s’asseoir, elle se renverse sur un côté, s’aggrippe avec les mains aux draps, et
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s’assied en tirant fortement sur eux. Couchée sur le sol, elle se met «à quatre pattes», met ses membres inférieurs en extension, et se relève en grimpant avec les mains le long des jambes, puis des cuisses.
La paralysie des muscles du cou survient en général la dernière. Dans quelques observations, cette paralysie est totale : tous les mouvements de la tête sont impossibles. Mais au contraire, presque tous les auteurs notent que les muscles du cou ne sont pris que partiellement et toujours de la même façon. Le malade peut exécuter des mouvements de latéralité de la tête lorsqu'elle est appuyée sur l’oreiller ; mais il ne peut la fléchir en avant. Si on assied le malade, la tête tombe inerte en avant ou en arrière. Cette suppression de la motilité en avant ou en arrière de la tête, avec conservation tout au moins partielle des mouvements de latéralité, constitue un des caractères les plus nets de l'attaque de paralysie périodique familiale. Elle indique que ies muscles les plus atteints sont les sterno cléido-mastoïdiens, alors que les muscles de la nuque, splénius et grand oblique, sont beaucoup moins touchés.
L’atteinte des muscles abdominaux ne paraît pas constante. Elle n’est mentionnée que dans quelques observations(CRAFTSs, DiLLER et ROSENBLOOM, GATTI, WEXBERG, BERNHARDT, MACLACHLAN, JANOTA et WEBER). Quand elle existe, elle est bilatérale. L’abdomen est saillant, volumineux, cette saillie augmentant avec la toux et les efforts. Nous-même avons constaté cette paralysie une fois au cours d’une crise. L’abdomen était saillant, plus que normalement. Les mouvements des muscles abdominaux étaient encore exécutés au moment de la respiration, de la toux et de l'effort ; mais lorsque la paroi abdominale était contractée, on ne sentait pas à palpation le durcissement habituel.
Par contre, la paralysie semble frapper d’une façon beaucoup plus fréquente les muscles intercostaux supérieurs.
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On trouve ce fait signalé dans beaucoup d'observations. Dés lors, la respiration est superficielle, uniquement abdominale. La paralysie des muscles accessoires de la respiration explique l'impossibilité de beaucoup de malades à tousser, éternuer, parler fort et chanter. D’après JANoTA et WEBER il faut lui attribuer aussi la difficulté de certains sujets à vomir. Les vomissements étaient impossibles chez un de leurs malades, alors qu’il y avait intégrité des muscles et des réflexes cutanés abdominaux. Le diaphragme ne paraît pas être atteint et même d’après BuzzaRp il est toujours respecté. En effet, si la respiration est superficielle et uniquement abdominale, il n'existe pas de dyspnée. Le nombre des mouvements respiratoires ne dépasse pas en général, dans les observations, 16 à 20 par minute, fait observé plusieurs fois chez notre malade. Cependant, dans certains cas, on signale une accélération des mouvements respiratoires, avec parfois de la cyanose, ce qui pourrait peut-être s'expliquer par une parésie transitoire du diaphragme.
Presque toujours, les muscles de la face et des yeux sont respectés. C’est là une loi qui est absolue pour presque tous les auteurs. Nous-même n'avons jamais noté, même au cours des plus fortes crises, d'atteinte des IIIe, IVe, VIe et VITE paires crâniennes. En réalité, il y a des exceptions à cette règle. Dans les observations de paralysie périodique familiale, nous voyons que quelques auteurs signalent une atteinte légère de ces muscles. BuzzZARD au cours d’une crise, observe un léger _ptosis bilatéral ; SINGER et GoopBoDy constatent une fois un ptosis bilatéral partiel, les paupières supérieures ne pouvant se soulever au-dessus du bord supérieur de la pupille. BYRKE, dans un examen, note que la motilité oculaire est normale, sauf une légère parésie dans le regard en haut, BYRNE dans la même crise, observe une diminution légère de la motilité de la face, quand son malade rit. PASTINE aurait, de même, noté une atteinte de la musculature de la face. SHINOSAKI, dans l’étude de 24 cas de paralysie paroxystique, observe une fois une parésie faciale. Chez le malade de PUTNAM, seule
la motilité des yeux et des lèvres était conservée. La mimique du second sujet de JaNoTA et WEBER pouvait être diminuée au cours des crises. Mais ces faits sont peu nombreux, les paralysies observées sont en général légères et transitoires.
Aussi, malgré ces quelques exceptions, on peut dire que la motilité de la face et des yeux est conservée dans la majorité des cas de paralysie périodique familiale.
Les mouvements de la mâchoire sont ordinairement indemnes. Cependant TAYLOR, PASTINE, GATTI, BYRNE, CRAFTS, ZABRISKIE et FRANTZ, auraient observé des troubles de la motilité du maxiilaire inférieur. Tous leurs malades avaient de la difficulté à ouvrir la bouche, alors que les mouvements de fermeture étaient correctement effectués. La paralysie atteindrait donc beaucoup plus les muscles de la région sus-hyoïdienne que les muscles massétérins. Seul, SHINOSAKI note une faiblesse des muscles masticateurs.
Les mouvements de la déglutition présentent aussi des troubles inconstants. Elle est gênée chez des malades de Couzor, de GOLDFLAM, de MITCHELE, de BYRNE, de PASTINE et de MACLACHLAN. D'ailleurs, sauf pour un malade de MACLAGHLAN, il s'agissait de gêne beaucoup plus que de paralysie. C’est ainsi que le sujet de GuILLAIN et BARRÉ se plaignait seulement de difficulté pour déglutir sa salive. Il semble en effet que la paralysie du voile du palais soit exceptionnelle. Nous n'avons retrouvé que deux observations, celles du premier malade de JANOTA et WEBER, et du sujet de STRAUSS, dans lesquelles les auteurs aient observé une voix légèrement nasonnée. Il y avait en plus de l’hypérémie du voile du palais dans le cas des auteurs tchéco-slovaques.
Les muscles du larynx ne sont jamais paralysés. Les troubles de la voix, quand ils existent, paraissent être dus à l'atteinte des muscles accessoires de la respiration.
Les muscles de la langue sont eux aussi en général intacts. Dans quelques cas cependant, on note une difficulté des mouvements linguaux (COUZOT, BERNHARDT, TAYLOR, Oppo et AUDIBERT, BYRNE, PASTINE). Il ne s'agirait d’ailleurs que
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d'une simple parésie qui, d’après ScHMipT, est due à l’atteinte des muscles accessoires de la langue.
Telle est la description de l’atteinte motrice dans la crise de paralysie périodique familiale. Il s’agit essentiellement d’une paralysie flasque, atteignant avec prédilection les muscles des membres, du tronc, et, dans les grandes crises, ceux du cou. Aux membres, la paralysie est symétrique et prédomine aux racines. Au cou, elle est partielle laissant intacts les muscles de la nuque. Les territoires musculaires des nerfs crâniens sont, sauf quelques exceptions, respectés.
II. — CONTRACTILITÉ IDIO-MUSCULAIRE
L'étude de la contractilité idio-musculaire est extrêmement intéressante, car selon BABINSKI, elle est diminuée ou abolie dans les muscles paralysés au cours des myopathies, alors qu'elle est exagérée dans les névrites et les poliomyélites. D’où une grosse importance pathogénique.
C’est GOLDFLAM qui le premier a insisté sur la perte de lexcitabilité idio-musculaire au cours des attaques de paralysie périodique ; la contraction des muscles, par l'excitation du marteau percuteur, était supprimée dans les muscles paralysés ; les contractions fibrillaires ne se produisaient pas, et les ondes transversales n'étaient plus constatables.
Les observations de GOLDFLAM ont été confirmées par les auteurs qui l’ont suivi; et l’on peut dire qu'au cours des grandes crises de paralysie, l’excitabilité idio-musculaire est très diminuée ou même abolie dans les muscles paralysés. C’est en particulier l'avis de GUILLAIN et BARRÉ, de SCHMIDT, de JanorA et WEBER. Nous avons constaté à plusieurs reprises le même fait chez notre malade : la contractilité idio-musculaire a été plusieurs fois abolie ou diminuée dans les muscles paralysés, principalement au triceps brachial.
Certains auteurs, entre autres GOLDFLAM, SCHLIESINGER,
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GuiLLAIN et BARRÉ ont remarqué, à la fin de certaines crises, un myœdème très marqué, aux points de percussion du marteau. Nous avons nous-même constaté le 16 juin la présence d’un bourrelet, à formation lente, sur le triceps et les muscles de l’avant-bras, qui avaient perdu à peu près complètement leur excitabilité mécanique.
III, — RÉFLEXES
Les troubles de la réflectivité sont extrêmement importants et constituent un des éléments du syndrome.
La perte ou la diminution des réflexes tendineux est notée par presque tous les auteurs. C’est parfois le premier signe de la paralysie, comme dans une observation de MITCHELL. Celui-ci présentait son malade, à la Société de Neurologie de Philadelphie, alors qu’il commençait à ressentir les prodromes d’une crise imminente. À ce moment précis, en recherchant les réflexes rotuliens, MITcHELL les trouva diminués et facilement épuisés.
La paralysie une fois établie, on peut dire que dans la règle, les réflexes des muscles atteints sont diminués et même abolis. C’est bien entendu aussi le cas de notre malade.
Nous avons aussi constaté chez Mme Bou.…, que la motilité volontaire revient plus vite à la normale que les réflexes. SCHMIDT fait la même remarque.
Les auteurs sont d'accord pour dire qu'il n°y a pas d’inversion du réflexe cutané plantaire ; et cette absence de signe de Babinski constitue un autre caractère important de la crise de paralysie périodique. Nous avons cependant trouvé la mention d’un signe de Babinski dans deux observations. MankOWSKkY au cours d'une crise, note la présence d’un réflexe cutané plantaire en extension, des deux côtés. Il attribue ce phénomène à la faculté de réaction, en partie conservée, de certains muscles. JOHNSSON, le lendemain d’une attaque, constate la présence d’un signe de Babinski bilatéral. Celui-ci persiste encore d'un côté deux jours après.
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L'état des réflexes cutanés est variable. Dans certaines observations, leur recherche n’est pas mentionnée ; dans d’autres ils sont conservés ou même exagérés comme dans une observation de MANKOwSKY. Par contre, le réflexe cutané plantaire est aboli ou diminué dans les observations de WESTPHAL, COUZOT, PUTNAM, BYRNE, TAYLOR, CRAFTS, SINGER et GoopBopY, MITCHELL, ORLANDO, KAUFMANN, SKOUGE. Les réflexes crémastériens sont abolis chez les sujets de PASTINE, BYRNE, CRAFTS, MACLACHLAN, JONA et CoRsiNt; les réflexes abdominaux chez ceux de PASTINE, PUTNAM, MACILAIRE, BYRNE, FucHs, DONATH, MACLACHLAN, SKOUGE. GUILLAIN et BARRÉ attirent au contraire l'attention sur la dissociation existant entre l’abolition des réflexes tendineux et la conservation des réflexes cutanés.
On ne peut donc établir aucune règle précise sur l’état des réflexes cutanés au cours des crises de paralysie périodique.
Les réflexes pupillaires, à La lumière et à l’accommodation, sont normaux dans toutes les observations.
IV. — SENSIBILITÉ
L’intégrité de la sensibilité fait contraste avec l'intensité de la paralysie. Cette intégrité porte sur tous les modes de la sensibilité objective. La sensibilité superficielle au tact, à la piqûre, au chaud et au'froid est conservée. Il en est de même de la sensibilité profonde.
Les observations où l’on trouve signalés quelques troubles sont très rares. GOLDFLAM mentionne une légère hyperesthésie des doigts; PASTINE, une faible hyperesthésie cutanée et musculaire ; SHINosAKI des troubles semblables dans deux cas. Bepuscni et MEDEA, ALBRECHT, parlent au contraire d’une diminution de la sensibilité.
La douleur à la pression des masses musculaires est peut-être plus fréquente. Nous avons constaté à deux ou trois reprises que la pression des muscles paralysés est douloureuse. MaAN-
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KOWSKY, SHINOSAKI dans 7 cas, ont fait des observations analogues. JoNA et CorsiNi trouvent que la pression des troncs nerveux des membres est douloureuse.
Ces troubles sont si légers et si peu fréquents que l'intégrité de la sensibilité objective n’en reste pas moins un des caractères les plus nets de la crise de paralysie périodique.
L’atteinte de la sensibilité subjective est un peu plus importante. Ce sont en général des troubles analogues aux prodromes que nous avons signalés : engourdissements, fourmillelements, picotements, tiraillements, crampes dans les muscles paralysés. Parfois, ce sont des douleurs vagues ou de la céphalée. Des malades accusent des besoins impérieux de s’étirer, de changer de place. Le sujet de ZABRISKIE et FRANTZ se plaignait de douleurs violentes dans les hanches et les coudes, qui disparaissaient quand on l'avait changé de place. PASTINE signale un fait semblable. Le malade de WEXBERG, avait une sensation de permanganate de potasse dans la bouche.
En somme, les troubles de la sensibilité subjective, quand ils existent, ne jouent qu'un rôle tout à fait accessoire.
Les organes des sens restent indemnes pendant la crise.
V. — SPHINCTERS
La plupart des auteurs insistent sur le fonctionnement normal des sphincters, et pour eux l'intégrité de leurs fonctions reste un des caractères habituels de la paralysie périodique. Il n’y aurait d'atteinte que des muscles striés, la musculature lisse n'étant pas touchée. Chez notre malade, en particulier, nous n'avons jamais remarqué de difficulté à uriner.
Mais en réunissant les observations de paralysie paroxystique, nous sommes frappé par le nombre d'auteurs qui signalent des troubles du sphincter uréthral. WesrpHar, déjà, indique que son malade présentait de la difficulté dans l'émission des urines. COUZOT précise que pendant toute la
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durée d’une attaque, son sujet n’a aucune miction. TAYLOR fait une constatation analogue. Pendant une crise d’une durée de 48 heures, l’envie d’uriner et d’aller à la selle fut supprimée. Le malade de MITCHELL n’urine qu’une ou deux fois en une journée. ObDpo et AUDIBERT, JOHNSSON, faisant sonder leurs sujets, trouvent dans la vessie une notable quantité d'urine. GARDNER, faisant aussi un cathétérisme, ramène 850 cmc. d'urine. CRAFTS, SINGER et GO0DBODY, PASTINE disent que pendant les crises, leurs malades ne peuvent uriner. Dans les observations plus modernes de SHINOSAKI, MACLACHLAN, ZABRISKIE et FRANTZ, NEEL, MALLING, KAUF- MANN nous trouvons mentionné le même fait.
La diminution de la sécrétion urinaire explique dans une certaine mesure l'absence de miction. Mais cette hypothèse ne justifie pas la distension vésicale et la nécessité de sonder les malades.
_ Dans certains cas, tout au moins, il y a donc atteinte du
sphincter uréthral et des fibres lisses de la vessie.
VI. — APPAREIL GÉNITAL
L'état des fonctions génitales n’est précisé que dans un petit nombre d'observations. D’après JANOTA et WEBER la possibilité d’avoir des érections disparaît en même temps que la motilité des muscles. Cependant, GOLDFLAM, MITCHELL, Oppo et AUDIBERT, JANOTA et WEBER eux-mêmes ont constaté la présence d’érections complètes à l’acmé de certaines crises. MANKowsky signale que chez un de ses malades, la première crise eut lieu au cours du coîït.
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pendant toute la durée de l’attaque ; et celle-ci finie, le sujet conserve un souvenir parfait de tout ce qui s’est passé. HozrzApPLe chez un malade, qu'il a vu mourir au cours d'un accès, a constaté que la conscience est restée intacte jusqu'au dernier moment. Cependant quelques observateurs (GoLpFLAM, OpDpo et AUDIBERT) ont trouvé certains de leurs sujets somnolents pendant toute la durée d'une crise. La malade de DonaATH au plus fort de l’attaque semble avoir eu du délire. Seuls, TAYLOR et MACLACHLAN signalent une perte de connaissance de quelques minutes chez deux malades, immédiatement avant l'apparition d’une attaque. Mais comme ils ne l’ont pas observée personnellement, ils précisent qu'une telle constatation est douteuse.
Dans l'attaque de paralysie périodique, la conservation de l'intelligence est donc absolue. Ce symptôme a pu avoir dans quelques cas, une véritable importance diagnostique avec certains équivalents comitiaux.
VIII. — TROUBLES VASO-MOTEURS
L'étude des troubles vaso-moteurs, dont la présence n’a jamais été constatée chez notre malade, à une grande importance pour certains auteurs. SCHMIDT en particulier y insiste beaucoup. D'après lui, la sensation de froid, la pâleur cireuse de la face, le refroidissement local des muscles qui vont être paralysés, seraient des prodromes constants. Tous ces troubles persisteraient, encore aggravés, à la période d'état. Cette pâleur a été constatée aussi par plusieurs observateurs.
Par contre, d’autres comme GOLDFLAM, PASTINE, MAN- KOWSKY, BERNHARDT, SINGER et GO0DBODY, GARDNER disent que leurs malades accusaient des sensations de chaleur et qu’ils ont constaté à plusieurs reprises la rougeur des téguments.
JaANorA et WEBER notent que souvent la peau ést chaude. HOLTZAPPLE remarque des hyperémies de la muqueuse des voies aériennes et des conjonctives.
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Tels sont les symptômes neurologiques de lPattaque de paralysie périodique. Ea paralysie motrice des muscles _striés en constitue l'élément fondamental. Cette paralysie s'accompagne de l'abolition ou de la diminution des réflexes tendineux, et souvent de la contractilité idio-musculaire. Il n’y a pas de trouble de la sensibilité, ni des organes des sens. L'intelligence reste indemne. L’atteinte du sphincter uréthral, quoique rare, peut être observée. Les troubles vaso-moteurs sont fréquents.
CHAPITRE V
Troubles des réactions électriques pendant la crise.
Les troubles de l’excitabilité électrique ont été décrits pour la première fois par WESsTPHAL. Il constata que les plus forts courants galvaniques et faradiques ne déterminaient que de très faibles réactions des nerfs et des muscles. Les résultats de l’excitabilité électrique sont différents selon les différents groupes musculaires. Il établit que le retour graduel de l’excitabilité faradique et galvanique directe et indirecte s'effectue parallèlement à la récupération de la motricité. Entre les crises, l’excitabilité électrique est normale. WESTPHAL avait trouvé ces symptômes si bizarres qu’il avait mis d’abord en doute le fonctionnement normal de ses appareils électriques.
L'inexcitabilité galvanique et faradique des nerfs et des muscles plus ou moins complète pendant les crises, le retour des réactions électriques à la normale durant les intervalles, constituent un des caractères essentiels de la crise de paralysie périodique familiale.
Cette inexcitabilité parfois totale peut donner lieu à ce que les auteurs allemands ont appelé «la réaction du cadavre » (Kadaverreaktion).
D'une manière générale, la perte des réactions électriques suit la paralysie dans sa topographie et dans son évolution. Dans les grandes crises où la paralysie ne respecte que les
muscles des nerfs crâniens, l’inexcitabilité électrique est généralisée, sauf pour les muscles de la face. Dans les attaques incomplètes, la répartition des troubles moteurs et celle des troubles électriques sont parallèles : par exemple, si la moti-
lité est respectée dans les membres supérieurs et si les mem-
bres inférieurs sont atteints, il n’y aura de troubles électriques que dans les membres inférieurs.
Par contre, il est plus difficile de fixer les règles présidant à la répartition de l'intensité plus ou moins complète des troubles électriques : certains muscles sont inexcitables aux deux courants, alors que sur certains autres, avec les mêmes intensités, on obtient des contractions plus ou moins énergiques.
Habituellement, les muscles sont inexcitables à la fois directement et par leurs nerfs. Cependant, certains auteurs signalent que des muscles directement inexcitables peuvent être encore excités par leurs nerfs (SCHLIESINGER, Oppo et AUDIBERT, GATTI).
Telles sont les diverses règles qui semblent commander,
pour la plupart des observateurs, les troubles des réactions
électriques. L’inexcitabilité ou tout au moins l’hypoexcitabilité directe et indirecte des muscles atteints est le symptôme fondamental. Il ne s’agit là en somme que de troubles quantitatifs. L'on ne rencontre pas de troubles qualitatifs de l’excitabilité électrique. DELHERM en 1921, après beaucoup d’autres, insistait sur l’absence de réaction de dégénérescence au cours de la crise. Jamais l’on ne constatait de lenteur de la secousse, d’inversion de la formule, de réaction galvanôtonique.
En réalité, cette opinion à l’heure actuelle est trop absolue et il faut revenir sur certaines particularités que certains auteurs et nous-même avons constatées.
En premier lieu, dans certaines observations, la contraction musculaire n’est pas toujours brève, en éclair. INFELD trouve une réaction de dégénérescence partielle au cours d'une crise. CRAFTS note que dans une attaque incomplète,
ROUGE
la contraction musculaire est nettement lente. PASTINE, en excitant les nerfs, provoque des contractions lentes et engourdies. ZABRISKIE et FRANTZ observent que la décontraction des muscles est remarquablement lente. JANOTA et WEBER trouvent, chez deux malades, au cours d’une crise légère, des modifications importantes : par excitation indirecte, on note seulement une légère modification de la décontraction musculaire, mais par excitation directe, les contractions selon l'intensité, présentent soit le type myotonique, soit le type myasthénique.
Nous-même, au cours des examens électriques pratiqués pendant les crises, avons toujours noté du galvanotonus plus ou moins intense, étendu à un nombre de muscles plus ou moins grand, mais constant. Il n’a pas été rare non plus de noter de la lenteur franche par les excitations galvaniques. Ainsi se trouvait réalisé un aspect de réaction de dégénérescence partielle classique. C’est ainsi que dans la crise d’avril, il existait dans le domaine des deux nerfs sciatiques une R. D. partielle, avec lenteur nette qui disparut à la fin de la crise. Dans l'attaque d’août, on trouva de la lenteur au niveau. du vaste interne du quadriceps droit, un léger ralentissement au niveau du triceps. Un fait analogue se produisit dans une crise de décembre.
L'étude des chronaties a toujours montré l'existence de chiffres augmentés. Ainsi, en prenant les exemples les plus caractéristiques, nous obtenons pour certains muscles les chiffres suivants :
Vaste interne du quadriceps droit. Crises de mai et d'octobre.
2°} US 23 mai — 6 6 4 | Normale de 0 5 10 à O0 « 16. On et ee 54)
Biceps brachial gauche. Crises de mar et juin.
22 mai — 2 6 | 15 juin = 1,66 | Normale de 0 5 08 à 0 os 16.
Il semble donc qu’au cours des crises, pour certains muscles tout au moins, il y ait eu une augmentation des chronaxies. Cette augmentation paraît varier d’une crise à l'autre et même d’un jour à l’autre durant la crise. Cette augmentation à été pour les exemples donnés de 10 à 40 fois la normale.
Nous n'avons jamais rencontré de réaction myasthénique, mais celle-ci à été notée par CRAMER, WEXBERG, JANOTA et WEBER.
Les modifications quantitatives des réactions électriques sont donc un des symptômes les plus constants de la crise de paralysie périodique. Mais l’on peut noter aussi dans certains cas des modifications qualitatives importantes. Les chronaxies sont augmentées.
RIBADEAU DUMAS {
I. — APPAREIL CIRCULATOIRE
C’est OPPENHEIM qui le premier à attiré l'attention sur l’état du cœur. Il nota pendant la crise une hypertrophie des ventricules avec insuffisance mitrale fonctionnelle. Ces signes disparurent après l'attaque. GOLDFLAM, chez deux malades, constata la présence d’un léger souffle systolique à la base, avec une accentuation du second bruit pulmonaire. Celle-ci seule disparut dans l'intervalle des crises. I n’y avait pas d'augmentation du volume du cœur. De plus, dans l’un de ces cas, le pouls était ralenti ; dans le deuxième, il était accéléré et dans tous les deux il existait une arythmie transitoire. FucHs confirma la dilatation aiguë du cœur et en donna même la preuve radiologique. MITCHELL observa au cours d’un grand nombre d'attaques des modifications variables : il trouva en particulier un souffle systolique, siégeant dans le deuxième espace intercostal droit, perceptible surtout pendant l'expiration. Il nota aussi un dédoublement du second bruit pulmonaire. Le pouls était faible et petit de 80 à 90; il existait une poussée d’hypertension transitoire. MiTcHELL concluait à un état de relâchement du muscle cardiaque, plutôt qu'à une dilatation aiguë du cœur.
OO
TAYLOR constata de l’arythmie, Oppo et AupiBerr firent la même observation, mais l’arythmie existait dans l’intervalle des crises, et il n’y eut pas de modification de la tension artérielle. Le tracé sphygmographique était normal. CRaFTs parle d'un pouls dicrote, rapide et faible. Hozrz- APPLE dans des crises graves, trouva des signes de dilatation cardiaque et d’affaiblissement du pouls. SINGER et Goop- BODY ont noté une augmentation de l’aire cardiaque, un premier bruit imprécis, un deuxième bruit aortique dédoublé, un pouls intermittent. GARDNER a observé une déviation de la pointe cardiaque en dehors de la ligne mamelonnaire, un léger souffle systolique, une accentuation du deuxième bruit aortique avec parfois un dédoublement. Il s’y associait de la bradycardie, le pouls ne battant qu’à 42. SCHLIESINGER, WExBERG, mentionnent la bradycardie et l’arythmie. Le malade de SERKO se plaignait de palpitations dans les grandes crises. BUZZARD, au cours des attaques graves, aurait observé de la cyanose et de la dyspnée.
D’après ScHMiDT, il y à une élévation nette de la tension artérielle au stade initial et pendant toute la crise. Cette hypertension disparaît avec celle. Un malade de JANoOTA et WEBER avait de la tachycardie pendant la crise de paralysie. Le premier bruit était sourd à la pointe, le second bruit renforcé. MANKOwskY nota chez un malade une légère hypertrophie cardiaque, la faiblesse des bruits, de la bradycardie ; chez un autre, des palpitations et de l’arythmie. SHINOSAKI trouva chez un de ses sujets un pouls arythmique avec de la bradycardie. Un tracé montra qu'il s'agissait d'une arythmie extra-systolique ; par contre l’autéur japonais ne nota jamais d’hypertension artérielle. Pour NonNNE il peut y avoir de l’hypertrophie du cœur avec un souflle systolique. Boorx, dans les grandes crises constata une bradycardie impressionnante (30 par minute) et un souffle systolique. Le rythme cardiaque dans l'observation de SKOUGE était irrégulier : un électrocardiogramme prouva qu'il s'agissait de fibrillation auriculaire.
Nous-même, avons constaté chez notre malade certaines
modifications de l’appareil circulatoire. À certains moments l'examen du pouls montrait un véritable rythme couplé, une pulsation forte était suivie aussitôt d'une pulsation plus faible : le rythme du pouls était alors de 80 en moyenne. L'’auscultation du cœur montrait qu'il s'agissait en réalité de systoles groupées par deux, la deuxième étant plus faible. ‘ La tension artérielle était normale. À d’autres moments au contraire, le cœur et le pouls étaient normaux. Mais il faut noter que ces modifications cardiaques se rencontraient aussi bien dans les crises que dans les intervalles.
Mais de plus, nous avons noté au cours de certaines crises de la bradycardie entre 40 à 50, une fois une élévation passagère de la tension artérielle à 18/10 à l'appareil de Vaquez ; deux fois nous avons perçu dans la région méso-cardiaque un souflle systolique vraisemblablement extra-cardiaque ; une fois il nous a semblé entendre un rythme à trois temps par dédoublement du second bruit.
Telles sont les modifications de l’appareil circulatoire que l’on trouve dans la littérature. Elles n'ont pas toutes la même importance.
Parmi ces changements, certains semblent assez constants. L'augmentation de l'aire cardiaque est mentionnée dans beaucoup d'observations ; mais il faut faire remarquer que, le plus souvent, c’est une constatation faite cliniquement à la percussion. Un examen radiologique serait nécessaire pour apprécier cette apparente dilatation du cœur. *
L’assourdissement transitoire des bruits, le dédoublement passager du second bruit nous paraissent plus importants. Quant aux souflles notés, il s’agit vraisemblablement de souffles exXtra-cardiaques. Les auteurs insistent souvent aussi sur la bradycardie. Quant à l'élévation de la tension artérielle, mentionnée en particulier par SCHMIDT, elle nous semble très inconstante.
D’après SHiNosaki, le réflexe oculo-cardiaque est fortement positif dans la majorité des cas (8 fois sur 10) pendant et entre les crises. ORLANDO note qu'il est normal
dans un intervalle. Mankowsky le trouve positif dans les crises. Nous-même l’avons trouvé négatif à la fin d’une crise (avant l'expérience, 19 pulsations par 15 secondes : 30 secondes — 20 ; 45 secondes — 20 ; 60 secondes — 21 ; 75 secondes — 19).
Certains auteurs (JANOTA et WEBER, MACLACHLAN, SKOU- GE, ZABRISKIE et FRANTZ) ont faît des électrocardiogrammes au cours et entre les attaques.
JaANOTA et WEBER attachent une grande importance aux modifications qu’ils ont trouvées. Pendant les intervalles, l’électrocardiogramme est normal; au cours de la crise le complexe ventriculaire se modifie nettement. Sur leurs tracés, il y a un agrandissement de la pointe R, la ligne 8 (ligne S T) et l'onde T sont considérablement abaissées, et cette dérnière a une forme diphasée. Ces modifications n’ont ni le caractère d’une prépondérance ventriculaire droite ou gauche, ni celui d’une dissociation auriculo-ventriculaire. En comparant leurs tracés avec ceux trouvés par ROTHBERGER dans un grand état vagotonique, les auteurs tchécoslovaques concluent à un déséquilibre vago-sympathique. MAGLACHLAN et JoHNSsoN ne constatent aucune anomalie dans les tracés pris entre et pendant les attaques.
Les électrocardiogrammes de ZABRISKIE et FRANTZ, pris pendant plusieurs crises, leur montrèrent une arythmie sinusale et un abaïssement léger de l’onde T, qui était cependant positive dans tous les tracés.
Nous-même avons fait chez notre malade trois électrocardiogrammes ; deux entre les crises, l’autre au début d’une attaque. Ces trois tracés nous semblent sensiblement comparables. Ils sont anormaux. On trouve en particulier un aspect élargi en dôme très atypique de l’accident T. En comparant les tracés du 7 mai et du 15 juin, on ne note que des différences de nuances toujours dans l’allure de l’accident T. Par contre, sur aucun de nos électrocardiogrammes, nous n'avons constaté les altérations de la ligne S T (ligne 8), mentionnées par les auteurs tchécoslovaques.
Il nous semble difficile, à l'heure actuelle, de tirer des conclusions de tels faits.
II. — APPAREIL DIGESTIF
L’anorexie au cours de la crise, est un symptôme fréquent, et habituellement les malades ne réclament aucune alimentation. Dans d’autres cas, ils ne peuvent prendre que quelques aliments. Notre malade, durant ses accès de paralysie, mangeait nettement moins que normalement. Il est curieux de signaler que pendant l'attaque, des sujets ne supportent que certains mets. Le malade de SINGER et GO0DBODY, par exemple, n’acceptait que des fruits; un malade de JANOTA et WEBER demandait surtout de la viande.
Beaucoup d’observateurs signalent comme symptôme important une soif intense. Sans être habituelle, elle est en effet assez fréquente, et l’abondance des boissons prises par les malades contraste avec la restriction des aliments.
Les nausées et les vomissements sont des symptômes fréquents, particulièrement nets chez notre malade.
La constipation est presque de règle pendant les accès. Beaucoup de sujets n’ont aucune selle pendant toute la durée de l'attaque, même si elle dure deux ou trois jours. Certains observateurs ont signalé qu'un lavement administré au cours d'une crise en a abrégé la durée. Cette constipation ne s’explique pas entièrement par la paralysie des muscles abdominaux. Celle-ci, nous l'avons vu, ne paraît pas très fréquente ; et nous sommes de l’avis de SCHMIDT et de JANOTA et WEBER,qui donnent,comme cause possible à cette constipation, une atteinte de la musculature et du péristaltisme intestinaux.
Le contenu gastrique à été examiné plusieurs fois. Mir- CHELL FLEXNER EDSsALL font des examens au cours de deux crises, et constatent, une fois, l'absence de digestion de l’amidon et un manque complet d’acidité. WExBERG trouve
des résultats analogues, et la présence de résidus non digérés d'un repas de la veille. MACLAGHLAN constate, avec une motricité gastrique normale, une achylie complète et l’absence de la digestion de l’amidon.
SHINOSAKI fait un transit intestinal, au cours de deux crises provoquées par l’ingestion exagérée d’hydrates de carbone. D'après lui, la crise commence quand le repas-témoin se trouve presque en entier dans l'intestin grêle, et ne cesse que quand la baryte a quitté l’iléon.
L'étude des fèces à aussi suscité plusieurs recherches. SCHLIESINGER trouvant de l’acétone dans les urines, en cherche aussi dans les selles, mais sans succès. Une étude bactériologique faite par Arwoop, lui montra la putréfaction des ferments intestinaux, à la suite de l'infection par le Bacillus aerogenes capsulatus. Ce bacille fut d’ailleurs auss trouvé chez un frère du malade, qui était indemne de paralysie périodique. MAILHOUSE, pendant un intervalle, observe dans les selles, après repas d’épreuve, la présence de nombreuses fibres de tissu conjonctif qui n’a pas été digéré. Il en conclut que la digestion gastrique est incomplète. Dizzer et ROSENBLOOM faisant de même des examens de selles en période de calme, constatent que le métabolisme des graisses est normal.
La toxicité des fèces est étudiée par CRAFTS, SINGER et GoopBopy. Le premier aurait obtenu, par la méthode de BRIEGER, une substance toxique qui, injectée à des lapins et à des cobayes, produisit une paralysie transitoire de 48 heures. Mais SINGER et GoopBoDY reprenant ces expériences et suivant la même méthode, ne purent les confirmer et furent incapables de provoquer la paralysie.
Il semble en réalité qu'aucune conclusion sérieuse ne puisse être tirée de ces diverses recherches, et que, les seuls symptômes digestifs importants de la crise de paralysie périodique soient les signes dyspeptiques qu’accusent les malades.
III. — GLANDES ENDOCRINES
A. CORPS THYROIDE :
Le mélabolisme de base, normal pendant deux intervalles, est augmenté chez notre malade au cours d’une crise = + 22%;
EpsazLz et MEANS trouvèrent de même des valeurs légèrement plus fortes durant les accès. ZABRISKIE et FRANTZ constatent aussi une légère élévation du métabolisme (intervalle + 8; crise + 15). Tout récemment, Kirk et MOLLER attachent une grande importance à cette recherche. Iis étudient chez leur malade le métabolisme basal neuf fois : 4 fois en période de calme ; 5 fois pendant les attaques. Ils obtiennent durant les crises une augmentation constante allant de + 17 % à + 59 %.
Ce sont encore là des examens isolés demandant à être vérifiés. Mais, quand on rapproche cette augmentation du métabolisme de base pendant les crises avec les associations de paralysie périodique et de maladie de Basedow, que nous avons déjà signalées, il semble que l'atteinte du corps thy-
roïde au cours des crises de paralysie périodique soit fréquente.
B. GLANDES PARATHYROIDES :
Les rapports possibles des glandes parathyroïdes et de la paralysie périodique ont été envisagés d’abord par Lunp- BORG €t MAILHOUSE, INFELD, au cours d’une crise constate la présence d'un signe de CHVOSTECK. WEXBERG note chez deux de ses malades un signe de CHVOsTECK bilatéral, permanent pendant les intervalles. Ce signe disparaît au début des crises pour reparaître à la fin. Ce phénomène était si constant que l’auteur considère la disparition du signe de CHVOSTECK comme un véritable prodrome.
SHINOSAKI aurait provoqué deux fois des véritables crises expérimentales de paralysie périodique chez ses malades, en leur administrant des extraits de glandes parathyroïdes. Ces crises auraient disparu quand on a cessé le médicament. À l’autopsie d’un malade, l’auteur japonais aurait trouvé une hypertrophie des glandes parathyroïdes. D’après ALBRECHT, il y à le lendemain des crises de l’hyperexcitabilité électrique et mécanique des muscles.
Les crises tétanoïdes étaient particulièrement nettes chez notre malade. Elle certifiait en faire trois à quatre par an, survenant ou non avec les attaques. Nous avons assisté à une de ces crises typiques, à la fin d’un accès de paralysie, le 12 octobre. Il existait un signe de CHvosrTeck léger. La recherche des chronaxies, faite au cours de cette crise par M. le D' BourGuIGNON, les montra nettement exagérées. Nous n’avons malheureusement pas pu faire à ce moment un dosage de calcium dans le sang. ÿ
Ces symptômes semblent répondre à un dysfonctionnement des parathyroïdes dans la paralysie périodique familiale.
A. TEMPÉRATURE
WEsTPHAL signale une élévation transitoire de la température au cours d’une crise. JANOTA et WEBER considèrent l'ascension thermique comme un véritable symptôme. Chez un de leurs malades, la température axillaire monta d'un degré au cours d’une des crises. Elle descendit ensuite progressivement. Kirk et MozLeRr sont d'avis aussi que la température rectale monte légèrement au cours des attaques.
Nous avons fait prendre la température rectale chez notre malade, pendant toute la durée de la crise du mois d'août, dès les premiers prodromes. Sur la courbe, faite de
trois heures en trois heures, nous ne constatons aucune élévation thermique digne d’être notée.
Aussi ce symptôme, qui n’est d’ailleurs signalé que par quelques auteurs, nous paraît tout à fait inconstant.
B. SUEURS
Par contre, une transpiration abondante est un siëne presque constant. Véritable prodrome, elle se produit le plus souvent à la période d'état, à l’acmé de la crise de paralysie. Parfois elle n'apparaît qu’à la fin de cette attaque ; elle en annonce alors la terminaison. Cette transpiration peut quelquefois avoir des caractères particuliers. COUzOoT parle chez deux de ses malades d’une véritable séborrhée huileuse, leur recouvrant le visage. Signalons enfin, que PASTINE aurait constaté la présence d’une grande quantité d’acétone dans la sueur au cours des crises.
CHAPITRE VII
Le sang dans la paralysie périodique familiale.
L'étude du sang a suscité de nombreuses recherches, mais les divers résultats trouvés sont contradictoires et il est bien difficile d'en tirer des conclusions précises.
GOLDFLAM, le premier, semble avoir étudié avec soin les éléments morphologiques du sang. Il fait chez plusieurs malades des examens quotidiens pendant une période de 47 jours, et trouve des résultats à peu près constants. Pendant les crises, il y a une leucocytose moyenne, mais nette (entre 14.700 et 7.320 leucocytes), alors que, dans les intervalles, les globules blancs oscillent entre 6.800 et 9.040 par mmc. D'autre part, pendant les attaques, il y a un excès des polynucléaires neutrophiles avec diminution des éosinophiles; tandis que les modifications entre les crises portent sur les lymphocytes (augmentation jusqu’à 40 %), et qu'il y a de l’éosinophilie, souvent supérieure à 5 %. Aussi admet-il que la leucocytose qui apparaît avant, persiste avec la crise, et diminue au moment de sa fin, est un symptôme constant de la crise de paralysie périodique.
Mais des résultats si nets n’ont jamais été retrouvés. * Quelques auteurs notent parfois de légères différences. WEXxBERG parle d’une augmentation des lymphocytes jusqu'à 40%, JaAnorTA et WegEr signalent une augmentation très légère des neutrophiles (74%), à laquelle d’ailleurs ils
n’attachent aucune importance. SHINOSAKI insiste sur une leucocytose et une neutrophilie minimes pendant les crises. Mais il montre qu'après injection d’adrénaline, la formule leucocytaire est très différente : l’adrénaline provoque entre les crises une neutrophilie et une lymphocytose nettes. Pendant les crises, ces augmentations sont moins accentuées. La polynucléose neutrophile persiste davantage et la lymphocytose disparaît plus rapidement. PELZ observe pendant les crises de l’hyperleucocytose avec prédominance de lymphocytes. Cette hyperleucocytose persiste d’ailleurs durant les intervalles.
Les autres auteurs, qui ont fait l'étude morphologique du sang, ne signalent aucune modification. MITCHELL, SINGER et GoopBopy, MAILHOUSE, MANKOWSKY, ZABRISKIE et FrRANTz n’ont jamais décelé de changement. Nous avons trouvé des résultats comparables aux leurs. Pendant la crise, il n’y a pas de variation du nombre des leucocytes ni des hématies. Le pourcentage leucocytaire reste sensiblement le même. Il n'y a pas d'éléments anormaux, ni de modification des cellules rouges ou blanches.
Les modifications morphologiques du sang, si elles existent, semblent donc minimes et inconstantes. L'on ne peut en tirer aucune conclusion certaine.
L'étude chimique du sang a porté surtout sur deux points : l'étude du calcium et celle du glucose.
La calcémie ne subit pas de modifications sensibles pendant les accès. Seul NEUSTAEDTER trouva une fois une calcémie, anormalement haute pendant un intervalle (0 gr. 200 par litre), qui baissa considérablement au cours d’une attaque (O0 gr. 043 par litre). Mais nous croyons qu'il ne faut pas attacher trop d'importance à ces résultats. Cette recherche est déjà ancienne, et n’a porté que sur un seul cas. D’autre part, les autres observateurs qui ont étudié les variations de la calcémie pendant la crise, MACLAIRE, VOSHIMURA,
SHINOSAKI, MANKOWSKY, NEEL, ZABRISKIE et FRANTZ,.
STRAUSS nous-même, n'ont jamais trouvé un résultat sem-
blable. Les chiffres de calcium trouvés, ou bien restent dans les limites physiologiques (N£EeL : 0 gr. 100 par litre ; ZABRISKIE et FRANTZ : 0 gr. 114 ; nous-même : 0 SreTE2par.” litre), ou bien sont un peu bas (MAGLAIRE : 0 gr. 078 ; Sui- NOSAKI : 0 gr. 084; MankowsKkY : 0 gr. 082 par litre), ou bien sont très élevés (une fois MANKowskyY trouva pendant une crise 0 gr. 160, et avant la crise 0 gr. 170). Mais, dans ces dosages très délicats il faut tenir compte des différences de méthodes. En tous cas, jamais dans les dosages pratiqués avant et pendant les crises, il n’y a de différences assez nettes pour y attacher de l'importance.
Signalons que, selon YosHimurA, le magnésium sanguin augmente considérablement pendant les attaques, et que d'après ManxkowsKky, il n'y a pas, entre et pendant les crises, de différences sensibles dans la teneur du sang en potassium.
La glycémie a été étudiée par plusieurs auteurs. NEu- STAEDTER parle d'hyperglycémie pendant la crise. JANOTA et WEBER constatent que la glycémie est très légèrement augmentée pendant les attaques chez leur premier malade (1 gr. 05). Pour MACLAIRE et SKOUGE la teneur en glucose est normale entre les paroxysmes, un peu basse pour JoHNs- SON (0 gr. 80). ZABRISKIE et FRANTZ (entre les crises 0 gr. 91, pendant les crises 1 gr. 01), ManKxowskyY (malade I : 0 gr. 95 Creer. 02 malade Vi: 1 67. 10 et 1 gr. ; malade, VIET: 0 gr. 90 et 1 gr. 20 ; malade VII : 0 gr. 70 et 1 gr.) sont d’avis qu'il n’y a que des différences insignifiantes. Kirk et Mor- LER constatent que chez leur malade la glycémie varie à l’état normal entre 0 gr. 57 et 1 gr. 16 (moyenne de 8 observations O0 gr. 87). Une crise très sévère s'accompagne d’une légère hyperglycémie (4 h. 1/2 après le début, 1 gr. 02; 5h#50/apres; 1 gr. 32; 6 h. 30 après, L'sr. 31; 13 h: après, 1 gr. 04; 18 h. après, 1 gr. 03). Nous-même, trouvons par la méthode de Baupouin 0 gr. 94 par litre à la fin d’une attaque ; 0 gr. 78 dans un intervalle. Notre malade serait donc nettement hypoglycémique, d’après les recherches de SIGWALD,
pendant les intervalles et le glucose augmenterait pendant les crises.
Les auteurs japonais attribuent une grande importance pathogénique à l'étude de la glycémie. D’après SHINOSAKI la glycémie est normale dans les intervalles. Au début, la crise s'accompagne constamment d'hyperglycémie élevée, et l’attaque est d’autant plus longue que l'hyperglycémie persiste plus longtemps. L’intensité de la crise ne dépend pas de la teneur plus ou moins grande du sang en glucose, mais essentiellement de la durée de cette hyperglycémie. Pour YosHiMuRrA l'augmentation de la glycémie provoque l'attaque, tandis que sa diminution l’arrête.
L'épreuve de l’hyperglycémie alimentaire à été pratiquée par plusieurs observateurs, durant les intervalles. Cette épreuve est normale pour Kirk et MOLLER, ZABRISKIE et FRANTZ. Par contre JANOTA et WEBER, SKOUGE, JOHNSSON trouvent une augmentation et un prolongement de l'hyperglycémie supérieurs à la normale. Il est à remarquer que le malade de SKOUGE avait des signes de maladie de Basedow. Au cours d’une crise, JANOTA et WEBER constatent de même chez leur premier malade un allongement de la courbe hyperglycémique.
Des conclusions nettes sont difficiles à tirer de pareilles recherches. À part les résultats des auteurs japonais, les chiffres trouvés entre et pendant les accès présentent des différences souvent insignifiantes. Cependant, la crise de paralysie périodique semble s'accompagner d’une façon assez constante d’une légère augmentation de la glycémie. Peut-être y a-t-il ainsi, chez les malades atteints de cette affection, un léger trouble du système glyco-régulateur.
Enfin, il n’y a pas, entre et pendant les attaques, de différences importantes dans la teneur du sang en urée (MACLAIRE, Kirk et MOLLER, ZABRISKIE et FRANTZ, FAVILL et REN- NICK), en créatinine (ZABRISKIE et FRANTZ), en cholestérine (ZABRISKIE et FRANTZ). La réserve alcaline reste sensiblement la même (Kirk et MOLLER, nous-même). Le taux
d'acide lactique du sang veineux serait un peu diminué, ce qui sexpliquerait vraisemblablement par une diminution de l’activité musculaire. Le pH du plasma sanguin est normal et réste constant (Kirk et MoLLER).
La réaction de Wassermann dans le sang est, comme nous l’avons déjà vu, constamment négative. SEuls GUILLAIN et BARRÉ ont obtenu un Wassermann positif deux fois chez leur malade.
ÉTUDE DE LA TOXICITÉ DU SANG
Devant ces résultats pratiquement sans intérêt de l’examen du sang, nous avons essayé si la méthode expérimentale ne nous permettrait pas de mieux expliquer la pathogénie de la paralysie périodique familiale. Nous sommes parti de l'hypothèse d'intoxication intermittente dont notre maître GUILLAIN et BARRÉ s'étaient déclarés partisans en 1919 : «il semble que des poisons d’origine encore inconnue s’accumulent durant les phases d'immobilité ou de repos, et viennent se fixer soit sur les fibres musculaires, soit sur les conducteurs nerveux, ou les cellules des cornes antérieures de la moelle. »
Aussi avons-nous tenté d'étudier la toxicité du sérum sanguin. Le premier qui ait eu l'idée de rechercher cette toxicité, semble avoir été MiTcHELL. Il a injecté du sérum prélevé pendant une attaque à des lapins. Deux de ces lapins moururent, l’un en 12 heures, l’autre en 36 heures, mais deux autres survécurent. Il en tira la conclusion que «ces épreuves n’indiquent aucun degré extraordinaire de toxicité dans le sang ». Plus tard, MiTCHELL FLEXNER et EDsALrL reprenant ces expériences, en confirmèérent le résultat négatif. WExBERG établit aussi que le sérum n’est pas toxique. D'après Scxmipr, le sérum sanguin prélevé pendant la crise n’a aucune toxicité spéciale pour l’animal. Les animaux d'expérience n’ayant montré que le tableau de l’intoxication
sérotoxique habituelle, avec hémorragies, polyglobulie et lymphocytose.
Nous avons repris ces expériences en faisant deux séries d'essais.
I. — Avec le D' Raymond GARGIN, médecin des hôpitaux de Paris, nous avons injecté à des cobayes le sérum de notre malade, prélevé, au cours d’une crise par ponction veineuse immédiatement avant l’expérience. Le sang avait été défibriné par agitation mécanique.
A. Injection intra-cardiaque, à 3 cobayes, respectivement de 1/2 emc., 1 cemc., 1 emc. 1/2 de sérum. Aucun traumatisme opératoire. Aucun résultat immédiat ou tardif.
B. Injection intra-péritonéale à un cobaye, de 12 cmc. de sérum. Aucun résultat immédiat ou tardif.
C. Injection intra-rachidienne à un cobaye, de 1 cmc. de sérum. Voie occipito-atloïdienne.
Aucune suite immédiate ou tardive.
D. Injection intra-carotidienne de 2 cmc. de sérum dans la carotide droite d’un lapin pesant 2 krg. 300. Ligature de la carotide en amont et en aval. Aucune suite.
II. — Dans une seconde série d'essais, nous avons expérimenté avec notre ami, le Dr Lucien RouqQuÈs, que nous ne saurions assez remercier la toxicité du sérum chez le cobaye, par injection intracarotidienne. Nous nous sommes servis de la méthode employée par PAGNIEZ pour établir l’action myoclonisante chez le cobaye du sérum des épileptiques.
PAGNIEZ étudiant la toxicité du sérum des épileptiques pour le cobaye, a préféré l'injection intracarotidienne à l’injec-
tion intracardiaque. On évite ainsi l’hémopéricarde dont les accidents Viennent troubler la symptomatologie. D'autre part, on peut effectuer les expériences dans des conditions de temps identiques, et dès lors, faire une comparaison exacte entre les animaux. *
PAGNIEZ injecte le sérum dans la carotide du cobaÿe lentement, à la dose de 1 cmc. par minute et à la température de 370. «Toute injection de sérum humain faite dans ces conditions, à la dose de 2 cmc. pour un cobaye de poids moyen de 500 gr. est toxique, comme est toxique toute introduction parentérale à dose suffisante d’albumine hétérogène chez un animal. Les accidents qu’entraîne cette injection Varient d'intensité et ne sont pas immédiats. Ils peuvent se traduire quand l'animal est détaché, par de l’immobilité, de l’anxiété, du hérissement des poils, du tremblement, une inclinaison de la tête et du tronc du côté injecté. L'animal peut même mourir dans les heures consécutives, et alors le plus souvent avec de la dyspnée, un affaiblissement progressif. Ces accidents tardifs sont, au moins en partie, à mettre sur le compte d’une hémolyse importante dont la présence d’une sérosité laquée dans le péritoine montre la réalité. »
L'injection du sérum d’épileptique peut naturellement provoquer les mêmes accidents, mais provoque surtout des manifestations convulsives de deux ordres. Tantôt, mais exceptionnellement, il s’agit de convulsions généralisées immédiates, pouvant être suivies de la mort. Tantôt, quatre à cinq minutes après l'injection, Fanimal s’agite, devient anxieux, tousse d’une toux assez spéciale, lève la tête. Ces phénomènes précèdent l'apparition de secousses myocloniques de la nuque, du tronc, et des membres, qui, bien marquées, font sauter le cobaye sur place. Le nombre et le mode de répétition de ces myoclonies est variable. Dans certains cas, elles sont peu nombreuses, dans d’autres, elles se groupent en séries, et peuvent se manifester pendant plusieurs heures, l'animal entre chaque crise paraissant de plus en plus épuisé. C’est alors que la mort peut survenir, cette mort tardive n'ayant pas une grande signification.
RIBADEAU DUMAS 8
Ces propriétés myoclonisantes semblent assez spéciales au sérum des épileptiques ; elles ne se voient en effet chez les autres individus qu'avec une très grande rareté. L’injection du sérum de 21 individus non épileptiques, normaux ou atteints d’affections diverses, n’a provoqué chez le cobaye de convulsions ou de myoclonies que trois fois sur 21. Au contraire, sur neuf grands épileptiques, deux seulement avaient un sérum qui s’est toujours montré inactif. La propriété convulsivante et myoclonisante du sérum des épileptiques est donc certaine.
En partant de ces données nous avons procédé de la façon suivante
A. — SOINS PRÉLIMINAIRES
La malade étant à jeun depuis la veille minuit, nous prenions le sang par ponction veineuse au pli du coude.
Nous laissions reposer ce sang à la température ordinaire du laboratoire. Nous prélevions ensuite la quantité de sérum nécessaire. Une centrifugation à vitesse modérée pendant quelques minutes nous a toujours permis d’avoir un sérum pur, libre de toute hémolyse.
Les cobayes employés étaient, bien entendu, indemnes de toute injection antérieure, sérique ou autre. Il s'agissait, autant que possible, d'individus mâles. Tout le matériel employé était stérile.
B. — TECHNIQUE OPÉRATOIRE
L'animal étant fixé sur la planche, les téguments sont incisés, les muscles superficiels réclinés. La découverte de la carotide du cobaye est facile, à moins que le corps thyroïde ne soit proéminent.
La carotide est soulevée sur une aiguille et on pose trois ligatures : une inférieure qu’on serre immédiatement ; une moyenne et une supérieure qu'on prépare en ne faisant qu’un nœud non serré : la moyenne servira à fixer la canule; la supérieure ne sera définitivement serrée qu'après l'opération.
Mais pour empêcher le sang de couler après l'ouverture du vaisseau, on place au-dessous de la ligature supérieure une petite pince. La ligature en amont et en aval de la carotide n’a chez le cobaye aucun inconvénient, les artères vertébrales très importantes pouvant aisément suppléer à l'irrigation de l’encéphale.
On ouvre alors la carotide par une incision longitudinale, faite aux ciseaux. C’est le temps délicat de l'opération.
On introduit dans l'ouverture pratiquée, une petite canule en verre, munie d’un tube en caoutchouc, et dont l'extrémité a été allongée à la meule. On maintient cette canule immobile en serrant le nœud de la seconde ligature. à
L’embout de la seringue, contenant le sérum, préalablement maintenu à la température de 370, est introduit dans le tuyau en caoutchouc. On enlève la petite pince, et aussitôt le sang artériel afflue dans la canule.
On injecte alors le sérum lentement, à raison de 1 eme. par minute.
L'injection étant faite, on serre la ligature supérieure. La canule et la ligature moyenne sont enlevées. On fait deux ou trois points de suture aux téguments et l’animal est délivré.
CAE RÉSULTATS:
En employant cette technique, nous avons fait 7 expériences, portant chaque fois sur 3 ou 4 cobayes.
a. (24 mai) : dernier jour d’une crise.
1. Cobaye mâle : poids, 520 grammes. [Injection de 1 eme. 5 : L'animal grince des dents sans arrêt et éternue à plusieurs reprises pendant deux heures. Pas de myoclonie. Au bout de deux heures
trente minutes, 1l est très alerte.
2. Cobaye mâle : poids, 510 grammes. Injection de 2 eme. (les
deux carotides ayant été liées).
Au bout de 16 minutes se produisent des myoclonies des pattes,
surtout des pattes postérieures.
A la 182 minute, mort dans une grande crise convulsive. À l’autopsie : pas d’exsudat dans les plèvres ou le péritomne.
3. Cobaye mâle : poids, 680 grammes. Injection de 2 cmc. 75 :
Au bout de 6 minutes 30 secondes, grandes secousses dans les pattes postérieures. Il se couche sur le côté, s’incurve en arc ; MOUVEments convulsifs des 4 pattes. Vers la 132 minute, l’animal a encore des myoclonies, mais va mieux. [l se remet sur ses 4 pattes. Mort vers la 30€ minute sans grandes convulsions mais avec toujours quelques myoclonies.
A Pautopsie : rien dans les plèvres et le péritoine.
Cobaye mâle : poids, 900 grammes. Injection de 2 eme
A la 5€ minute, se produisent des myoclonies des pattes postérieures. Nouvelles myoclonies à la 202 minute. Il se couche sur le flanc. Pendant un quart d'heure, il paraît très mal, puis se redresse sur ses pattes, sans se rétablir complètement. Au bout d’une heure vingt minutes il est pris brusquement de myoclonies des pattes postérieures, fait d'énormes bonds de lapin pneumatique : (à trois reprises, il saute par-dessus le bord du cristallisoir qui a 11 em. de haut.) Cette crise dure deux à trois minutes, puis l’animal se couche sur le côté et meurt au bout de 40 secondes, pendant lesquelles il a une série de mouvements convulsifs des pattes, chaque fois de courte durée ; il y a quelques grandes secousses diaphragmatiques. Le rythme respiratoire est réduit presque entièrement aux secousses du diaphragme.
Mort deux heures après l’injection.
À lautopsie : pas de sérosité dans le péritoine, les plèvres et les méninges.
Résultat : Sur 4 cobayes, 3 meurent entre 18 minutes et 2 heures, ayant fait tous les 3 des convulsions et des myoclonies. b. (14 juin) : Veille d’une crise.
1. Cobaye mâle de 510 grammes. Injection de 2 eme. (les deux carotides liées)
Deux secousses myocloniques se produisent à la 52 minute après le début de l'injection. Aucun autre signe.
2. Cobaye mâle de 760 grammes. Injection de 2 eme. 75 : Quelques myoclonies entre les 8e et 152 minutes, puis vers la 20e, Ensuite l'animal va bien et ne présente rien d’anormal.
3. Cobaye mâle de 570 grammes. Injection de 2 eme. : Aucune réaction.
Résultat : Sur 3 cobayes, aucun incident à noter à part quelques légères myoclonies.
ce. (19 juin) : au milieu d’une crise.
Cobaye mâle de 520 grammes. Injection de 2 eme
Pas de myoclonie, mais l’animal frissonne presque sans arrêt. Peu à peu, 1l s’affaisse. Au bout de 50 minutes, se couche sur le côté, a des mouvements convulsifs des pattes à plusieurs reprises.
Mort après 1 heure 5 minutes.
Autopsie : Infarctus des poumons. Pas d’exsudat dans les plèvres et le péritoine.
Cobaye mâle de 640 grammes. Injection de 2 eme
L'animal à des troubles respiratoires presque immédiats qui ne cesseront pas jusqu’à la mort : respiration peu accélérée, mais inspiration et surtout expiration brusques. Au bout de 5 minutes et pendant 8 à 10 minutes, il est pris d’une crise où dominent des spasmes toniques amenant le cou et la tête en hyperextension dorsale. Pas de myoclonie. Les troubles respiratoires persistent seuls. Vers la 20€ minute, il a de nouveaux spasmes, mais mo ins forts. Il s’affaisse.
Mort 35 minutes après l’injection.
Autopsie : Infarctus des poumons et d’un e anse grêle.
Cobaye mâle de 470 grammes. Injection de 1 eme
De la 6e à la 10€ minute, se p roduisent de rcmbreuses mycclonies, puis des frissons répétés. IL se remet peu à peu et au Fcut dire heure, il est normal.
4. Cobaye mâle de 420 grammes. Injection de 2 emc. : L’injection ne provoque pratiquement aucun trouble.
Résultat: Sur 4 cobayes, 2 meurent entre une demi-heureèune heure.
Un autre présente des myoclonies et se remet, le dernier reste indemne.
d. (23 août) : au milieu d’une crise.
Cobaye mâle : 555 grammes. Injection de 2 eme
Le sujet va bien au début. Au bout d’une heure un quart, la respiration est brusque ; l’animal est inquiet. Pas de myoclonie. Au bout d’une heure 3/4, il paraït s’être rétabli. On le retrouve mort le lendemain matin.
A l’autopsie, rien de net.
4. Cobaye mâle : 500 grammes. Injection de 2 eme. 5 : Vers la 15€ minute, il se met sur le côté et s’affaisse, puis se rétablit et ne présente rien d’autre.
Résultat : Sur 4 cobayes, 2 meurent entre 16 minutes à 2 heures, ayant eu des crises convulsives, un autre meurt 24 heures après, le dernier ne montre aucune réaction. Il faut noter que les animaux morts précocement sont deux femelles.
e. (19 septembre) : La malade n’est pas en crise, mais elle commence à être dans cette période où le retour à la normale n’est jamais complet. Le jour de la ponction veineuse on note que la marche est difficile, qu'il y à une perte de force aux muscles des ceintures scapulaire et pelvienne, que l’achilléen gauche est aboli.
Cobaye mâle de 400 grammes. Injection de 2 eme
Tout de suite après l'injection l’animal paraît fatigué. Au bout d’une demi-heure il a des secousses couplées redressant la tête. Au bout de 40 minutes crises convulsives. Il meurt au bout d’une heure.
Résultat : Les trois cobayes ont des crises convulsives et meurent dans un temps variant entre 1 heure et 2 heures.
f. (16 octobre). Dans un intervalle.
1. Cobaye mâle de 720 grammes. Injection de 2 eme. 5 : - Au bout de 18 minutes, il paraît fatigué, mais n’a pas de myoclonies - Quelques minutes après, se rétablit et ne ressent plus rien.
2. Cobaye mâle de 860 grammes. Injection de 2 eme. 5 : Pendant 2 heures, ils ne présente aucun symptôme.
Cobaye femelle de 711 grammes. Injection de 2 eme
Au bout d’une demi-heure, la respiration devient brusque et saccadée. Le dos est busqué. Au bout d’une heure, même état. Au bout d’une heure et demie, l’animal s’est rétabli, mais la respiration est
toujours est peu saccadée.
L'animal est normal, le lendemain matin.
Résultat : Sur 3 cobayes, on ne note aucun incident.
g. (9 décembre) : la malade va bien, mais le lendemain, elle commence une attaque.
Cobaye mâle de 450 grammes. Injection de 2 eme
L'animal présente quelques myoclonies vers la 5° et la 15€ minute, l'a respiration est un peu précipitée.
Après une heure 1/2, il commence à manger. Dès lors, il ne présente plus aucun symptôme.
Résultat : sur 4 cobayes ; 3 meurent très rapidement entre quelques secondes et 20 minutes ; le dernier présente une réaction légère et se remet. È
Tels sont les résultats obtenus. Nous pouvons les résumer dans le tableau suivant.
A la fin d’une crise. Sur 4 cobayes : 3 ont des myoclonies et meurent rapidement.
La veille d’une crise. Sur 3 cobayes : Il n’y a aucun incident important à noter.
Au milieu d’une crise. Sur 4 cobayes : 2 meurent rapidement, un autre a des myoclonies et se remet, le quatrième n’a pas de trouble.
Au milieu d’une crise. Sur 4 cobayes : 2 font des convulsions et meurent. Un autre meurt tardivement ; le dernier reste indemne.
Dans un intervalle (mais le retour à la normale n’est pas intégral). Sur 3 cobayes : les trois animaux ont des crises convulsives et meurent rapidement.
Dans un intervalle. Sur 3 cobayes : on ne note aucun incident.
La veille d’une crise. Sur 4 cobayes : 2 meurent presqu’immédiatement, un au bout de 20 minutes, le quatrième après une légère réaction se remet définitivement.
D’après ce tableau l’on peut conclure que, deux fois au cours d'une crise, le sérum de notre malade a été plus toxique pour le cobaye que le sérum d’un individu normal. Avant une crise le sérum a été une fois très toxique et n’a donné une autre fois dans les mêmes conditions aucun résultat. A la fin d'une crise la toxicité était aussi très accentuée. Dans les intervalles, il a été une fois toxique, et une autre fois les animaux n'ont présenté aucune réaction.
Il semblerait donc que le sérum d’un malade au cours d'une crise de paralysie périodique possède un certain pouvoir de toxicité. Cette toxicité existe encore à la fin de la crise et peut se produire dans les jours qui la précèdent. Dans les intervalles, le sérum serait moins toxique.
Mais il ne faut pas se hâter de conclure, car tous ces résultats ne sont pas nets. La toxicité du sérum au cours des crises n’a été obtenue, la première fois, que sur la moitié des sujets d'expérience ; la deuxième fois, les animaux tués étaient des femelles, cause d'erreur possible, et la troisième mort, tardive, est tout à fait semblable à ce que l’on voit dans les injections parentérales d’albumine hétérogène. D'autre part, la toxicité antérieure à la crise a été une fois nulle, et la deuxième fois elle n’avait jamais été si grande. Enfin la même réflexion s’applique à l’état du sérum pendant les intervalles. Et il est très important de faire remarquer que ces derniers essais ont été pratiqués entre les crises, alors que le retour de la motilité à la normale n’était pas complet.
Aussi, pour pouvoir tirer de cette étude des conclusions plus précises, faudra-t-il des recherches complémentaires et des expériences répétées. Tout ce que l’on peut dire à l'heure actuelle, sans forcer les faits, c’est que le sérum de notre malade est plus toxique pour le cobaye que le sérum d’un sujet normal. D'autre part ce pouvoir toxique augmente à certains moments. Mais l’on ne peut pas fixer le rapport de cette toxicité avec les crises de paralysie.
CHAPITRE VIII
Les urines dans Ja paralysie périodique familiale.
L'étude des urines a été le point de départ de beaucoup de recherches. Certains observateurs espéraient y trouver l’agent toxique, qui d’après eux, serait la cause de la paralysie périodique familiale. D’autres cherchaient les troubles du métabolisme.
Pour beaucoup d'auteurs, le volume des urines diminue au moment de l’attaque. D’après SCHMIDT, l’oligurie persiste au début et pendant toute la période d'état. Une forte diurèse marque au contraire la fin de la crise et dure encore quelques jours après. L'étude de la courbe d'urines de notre malade ne confirme pas toujours ces constatations. Il faut d’abord remarquer que la quantité d’urines émise par jour est en général très élevée, variant ordinairement entre 1.500 et 2.500 cme. Nous n'avons jamais observé qu'une chute importante d'urine soit le signal du début d’une crise. Une seule fois,avant un accès, il y a eu une baisse importante d’urines, qui d’ailleurs a été progressive (4 août : 2.200 cmc. ; 5 août: 1.750 cmc. ; 6 août : 1.500 cme. ; 7 août : 1.000 emc. alors que les premiers symptômes de la crise n’ont commencé que le 9 août, date à laquelle le volume des urines était revenu à 2.200 cmc.). Deux fois au cours d’une crise, nous avons constaté une chute brutale d’urines (17 juin : 2.750 eme. ;
18 juin : 1.000 cmc. ; 24 août : 2.250 eme. ; 25 août : 1.250 cmc..). Mais il faut remarquer que ces diminutions brusques sont survenues au milieu de deux crises, et que la courbe d’urines montre des chutes analogues, quoique moins importantes, alors que la malade était en parfaite santé (par exemple, chute de 1 litre le 29 mai). Une seule fois pendant une attaque, la diurèse a nettement diminué (Cf. tableau A).
Nous n'avons pas plus constaté, qu’au cours des crises, une brusque augmentation de la diurèse annonçât une amélioration.
La réaction des urines est différente selon les auteurs. Elle est acide pour GOLDFLAM, MITCHELL, ODpDo et AUDIBERT, MACLAIRE, neutre pour BORNSTEIN, alcaline pour PULAWSKI. La densité est augmentée pendant l’attaque pour SINGER et Go0oDBODY. à
Habituellement, il n’y a dans les urines ni sucre, ni albumine. Cependant ATWOOD, MANKOWSKY, GOLDFLAM, SKOUGE notent des traces d’albumine. SHINOSAKI trouve une albuminurie transitoire dans 15 cas sur 24, et dans trois de ces cas l’évolution de l’albuminurie et de la crise fut parallèle. SCHLIESINGER en même temps que l’albumine constate la présence de cylindres hyalins. |
La glycosurie est de même très rare. CRAMER observe une glycosurie paroxystique allant de pair avec la paralysie. SHINOSAKI note la présence de sucre dans trois cas sur 24, ces 3 cas se compliquant d’un goitre. L'épreuve de la glycosurie alimentaire s’est toujours montrée négative, entre et pendant les crises, à WEXBERG, SHINOSAKI, ZABRISKIE et FRANTZ.
L’acétonurie a été trouvée pendant les accès par SCHLIE- SINGER et surtout par PASTINE. Durant les attaques, cet auteur trouva d’une façon constante les réactions de LIEBEN et de LEGAL positives dans les urines. Aussi attribue-t-il à cette constatation une importance pathogénique. Mais ces résultats n’ont pas été retrouvés depuis.
Nous avons recherché pendant les crises et pendant les
intervalles, à plusieurs reprises, le glucose, l’albumine et l’acétone. Nous ne les avons jamais rencontrés.
Les matières minérales ont aussi été étudiées par plusieurs auteurs. CRAFTS ne trouve pas de changements dans la quantité des chlorures éliminés pendant et entre les attaques. GUILLAIN et BARRÉ sont de cet avis. Tout récemment, Kirk et MoLLer établissent que les chlorures éliminés les jours de l’attaque sont diminués, mais comme la concentration est la même que celle des jours précédents, ils n’attachent aucune importance à cette constatation.
L’élimination des sulfates entre et pendant les crises est sans changement pour GOLDFLAM, ODDO et AUDIBERT, MiTCHELL GUILLAIN et BARRÉ. CRAFTS trouve une augmentation des sulfates pendant les attaques. SINGER et GO0DBODY constatent une diminution nette de tous les sulfates (totaux, alcalins et aromatiques) le premier jour d’un accès et une augmentation très importante le second jour. Mais comme ils observent un fait analogue pour les deux jours d’un intervalle, et comme la moyenne des deux périodes est sensiblement la même, ils sont d’avis que l’on n’en peut tirer aucune conclusion. D’après DIiLLER et ROSENBLOOM, le métabolisme du soufre est normal entre les accès.
L'étude des phosphates ne donne pas des résultats beaucoup plus nets. CRAFTS trouve une diminution des phosphates alcalins pendant les attaques, mais leur élimination est sans changement pour MITCHELL, ObDo et AUDIBERT, GUILLAIN et BARRÉ. Il n’y a pas de résultat certain pour DILLER et ROSENBLOOM entre les attaques.
Le taux du calcium est augmenté pour SHINOSAKI pendant les crises. Il est le même pour NEEL et JARLOw durant les attaques et les intervalles. Par contre, MAILHOUSE observe une diminution importante de l'élimination calcique pendant les intervalles, le sujet étant soumis au régime lacté. D’après DiLLER et ROSENBLOOM, il n’y à pas de résultat net.
Le taux du magnésium subit une évolution parallèle à celui du calcium pour MAILHOUSE, pour DiLLER et RoOSEN- BLOOM.
Par conséquent, l'étude des matières minérales de l'urine ne donne que des résultats vagues et souvent contradictoires, dont il est difficile de tirer une conclusion.
L'indicanurie a été trouvée pendant les crises par beaucoup d'observateurs (entre autres GOLDFLAM, ATwoop, WEXBERG, GARDNER, EDSALL et MEANS, SCHMIDT, JANOTA et WEBER, MANKOwWSsKY). D’après la statistique de HOLTZAPPLE, la recherche de l’indican était dans 49 % des cas fortement positive, dans 37 % faiblement positive, dans 19 ‘ négative. JANOTA et WEBER discutent longuement la valeur de cette indicanurie. D’après eux, l’indicanurie est le résultat de la décomposition des matières albuminoïdes par certaines bactéries dans la portion terminale de l’iléon. Cette décomposition serait surtout active dans la stase intestinale au cours de la constipation. Pour eux, Findicanurie est une conséquence et non une cause de la paralysie périodique ; encore qu'ils admettent que les produits de décomposition des albumines dans l'intestin grêle, puissent être dans une certaine mesure une cause d’auto-intoxication. Cette décomposition s’expliquerait aisément chez les malades atteints de constipation chronique ; chez les autres, elle serait peut-être due à une insuffisance fonctionnelle de la valvule de Bauhin.
Ajoutons que, pour nous aussi, l’indicanurie n’est qu’une conséquence de l'attaque de paralysie ; et la décomposition des matières albuminoïdes par les bactéries dans l'intestin, nous semble devoir être, dans bien des cas, favorisée par la constipation habituelle dans les crises de paralysie périodique. Cette stase intestinale, paraissant due très souvent à la paralysie de la musculature lisse de l'intestin au cours de l'attaque.
L'étude de l'élimination des matières azotées est de beaucoup la plus intéressante.
La quantité d’azote total éliminée est sans changement notable pour SINGER et GoopBoDY, MACLACHLAN, ÉDSALL et MEANS entre et pendant les accès. Elle est sans changement
aussi dans les intervalles pour DiLLEr et ROSENBLOOM, le malade étant mis au régime lacto-végétarien.
L'urée est normale pour Oppo et AUDIBERT, Kirk et MoLLer ; elle est augmentée par rapport à l'azote total pour SINGER et GoopBoDY ; elle est diminuée pour MITCHELL et pour HozTzaPPLE dans les crises graves.
Pratiquement sans changement pour Kirk et MoLLeER, la quantité d’ammoniaque excrétée est continuellement basse d’après MITGHELL FLEXNER et EpsaLLr. Elle est au contraire augmentée au cours des crises pour MACLACHLAN. NEEL et JARLOW trouvent que l’excrétion de l’ammoniaque est plutôt élevée, au-dessus de 2 gr. par jour.
L’élimination de l’acide urique a été recherchée plusieurs fois. D’après GozpFLAM l'acide urique libre est très augmenté pendant la crise. SINGER et GoopBopy constatent une augmentation trois fois plus grande de la quantité d’acide urique le deuxième jour d’une attaque par rapport au premier jour. Mais ils font des observations analogues pendant un intervalle ; et la moyenne quotidienne de l’acide pour une période de deux jours reste sensiblement la même : 0 gr. 61 pendant l'attaque, 0 gr. 68 pendant l'intervalle. MACLACHLAN trouve un taux d'acide urique à peu près semblable entre et pendant les crises MankowsKky constate au cours des attaques la présence d’une grande quantité d’urates. D’après SCHMIDT, on trouve, pendant et immédiatement après la crise, une élimination augmentée de l’acide urique.
Nous avons recherché quotidiennement pendant deux périodes l’acide urique dans les urines de notre malade. Nous sommes arrivé aux conclusions suivantes :
19 En période de calme, l'élimination de l'acide urique par 24 heures s’est toujours montrée nettement au-dessous de la normale. Elle a varié en effet de 0 gr. 16 à 0 gr. 42, la normale étant chez un sujet adulte, soumis à un régime mixte moyen, environ de 0 gr. 60. La quantité d’urines émise, était pendant le même laps de temps très importante (de
1.400 à 2.300 cme.). D'autre part, cette élimination de l’acide urique est irrégulière. La concentration de l’acide urique par litre d’urines obéit aux mêmes règles (Tableau B).
29 En crise, nous avons pendant la première période observé une diminution importante de l’acide urique par 24 heures, le 20 juin, veille d’une amélioration, et le 25 juin au moment d’une rechute. La concentration de l’acide urique par litre obéissait sensiblement aux mêmes règles, le niveau le plus bas étant le 26 juin (Tableau A).
DOSAGE DES BASES XANTHIQUES
Première Période. — TABLEAU A.
PE
: : Bases Nos nn dec Acide-urique xanthiques Date lume _ Remarques CMC. | barlit. [par24h.| parlit. |par24h.| parlit. par24h. gr. gr. gr. gr. gr. gr.
16 juin 11.500! 0,63 | 0,94 | 0,27 | 0,40 0,36 | 0,54 |Début d’une crise. VER — 700! 0,86 0,60 | 0,44 0,31 0,42 0,29 18 — 1.400! 0,56 | 0,78 0,28 0,39 0,28 0,39 MO— 550! 0,69 0,38 0,35 0,19 0,34 ,1100;,19 20 — 470! 0,59 0,28 0,34 0,16 02 M A0 ME 21 — 19501080 0,47 0,26 0,32 0,12 0,15 Amélioration. 22 — 2.000! 0,25 050MO0 17 0,34 | 0,08 0,16 DR 1. 75010025 0,44 | 0,18 0,31 0,07 0,13 28 — 1.650! 0,16 | 0,28 | 0,12 | 0,20 | 0,04 | 0,07 |Va beaucoup mieux. DE 1 00012016 11"0,16 0,13 0,13 0,03 | 0,03 |Rechute. 26. — 19-400! 0,10 | 0,24 0,07 0,17 0,03 | 0,07 97 — 1.200! 0:42 0,50 0,29 OS MINOTÉSS RO AG 28 = 41.100! 0,48 0,93 025 0,28 0625 0,25 DO 201220012025 0,55 0,18 0,40 | 0,07 0,145 lAmélioration. SO 2 10020829 0,48 0:47 0,36 0,06 | 0,12 |Guérison.
Pendant la seconde période, la quantité d’acide urique par 24 heures, ne subit, par rapport aux moments de calme, que des changements peu importants. La concentration par litre donne des renseignements analogues (Tableau B).
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Deuxième Période. — TABLEAU B.
’ : Bases Re Mt ie Acide urique xanthiques Date lume —————— Remarques eme. | barlit, [par24h.| parlit. par24h. | parlit. |par24h. gr. re gr. gr. gr gr.
17 oct. 1.600! 0,29 | 0,47 | 0,114 | 0,17 | 0,18 | 0,30 |Etat à peu près normal. TM M 0010 34066 DONS 2 8 00 DS PA NOTE OP ESRI OS MOMIE 0ESS 201 "02000! 0:24 0,480 15008-01641 10:16%10 0532 DO TRE 00 PO SL ITOTSMLDLEA 0 36 RO T7 IE 0 22% | Crise: 23 OP SSI ONGE Dh 119890010520 5 O0 TER ROAD MONS I0 8 Ur anal au boutdezrssts DORE ENS PRE ROM TR OS CAN TENNIS ES ARTS 7 26 — |1.800| 0,29 0,53 0,14 0,2 0,15 0,27 2 D ODA 7 MIO TTMMOT MO MIO 2 TAN PERRET Er e DOUCE SE 0 IE DAT TOR ALAE (28e 0 TO NITUEEZ 30 — 12.500! 0,27 | 0,68 Règles 8 mov 12-0006 301800;67 - Etat relativement norm. ED OR DE SNMP A AATN OT 2 MT IA OL 5 00-200 010-87./-0:69 1049 04% 019220 097 Go O0 DA RITONS AN ANTES 28 40430276 DER ETOD COR AO GA ENO TTL M OMAN O0 2E SL A OO 0 2 ACMNO LOMME OT ATOME 9 — 12.000! 0,26 | 0,52 Crise.
10 — 1.500! 0,40 0,60 0,20 0.31 0,20 0,29 AN 22 0000824) 06 ENOMAM 0 2 M IOMNONEE 49 — 12.200 0,27 | 0,60 | 0,16 | 0,36 | 0,14 | 0,2% Amélioration. 13 — 2.100! 0,26 0,55 0,14 0,30 Qu 0,25 à Pa SR SO 0 COLLS TIR RS MAUIEST D OS CRE 0S SIMS 45 2%0012.400 | 0:33 1N0:80 = 16 — |2.000! 0,35 | 0,71
L'étude des bases puriques a été faite par CRAFTS et Mrr-
CHELL, qui les ont trouvées augmentées pendant les crises. SCHMIDT note des résultats analogues : le rapport des bases xanthiques à l’acide urique est l'inverse de ce qu'il est habituellement, les bases xanthiques augmentant.
Nous avons recherché quotidiennement les bases puriques
dans les urines de 24 heures pendant deux périodes : la pre-
mière, de 15 jours ; la seconde, de un mois. Pendant ces deux périodes, le régime était le régime normal habituel de l'hôpital. La première fois, la malade était en pleine crise ; la seconde fois, elle eut une petite crise puis une grande crise à partir du 9 novembre.
La quantité des bases puriques était obtenue par les diftérences entre les dosages du bloc xantho-urique total (procédé HAYGRAFT-DENIGÈS) et de l'acide urique seul (procédé de RONCHÈSE).
Les résultats obtenus sont consignés dans les tableaux cidessus :
CONCLUSIONS
19 En période de calme, la quantité de bases puriques, éliminée par 24 heures, a toujours été de beaucoup supérieure à ce qu'elle est chez les sujets normaux. Elle se maintient la première fois (17 octobre, 20 octobre) toujours audessus de 0 gr. 30, la seconde fois (4 novembre, 8 novembre) presque toujours au-dessus de 0 gr. 20, alors que la quantité émise normalement varie de 0 gr. 10 à 0 gr. 20 par jour. La concentration des bases xanthiques est toujours aussi très élevée.
Il y a donc inversion du rapport des bases puriques à l'acide urique (Tableau B).
20 Pendant les crises :
a) dans la première période (tableau A), il y a pendant toute la crise, même au moment de l’amélioration passagère, une baisse progressive de la quantité de bases xanthiques par litre et par 24 heures, le niveau le plus bas étant au moment de la rechute. La quantité des bases xanthiques augmente ensuite pendant deux à trois jours.
b) dans la seconde période, il n’y a pas de différence nette entre les périodes de calme et les périodes de crise. Nous ne tenons pas compte des résultats du 24 octobre où nous n'avions pu faire l’analyse des urines qu’au bout de 48 heures (Tableau B).
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Tels sont les résultats que nous avons trouvés en étudiant l'élimination de l’acide urique et des bases puriques.
Nous avions cru après nos premières recherches en juin, que l'attaque de paralysie périodique s’accompagnait d’une baisse importante de l'élimination des corps xantho-uriques ; ce qui aurait présenté une certaine importance au point de vue pathogénique ; mais des recherches de vérification, faites pendant un mois, nous montrèrent que ces résultats n'étaient pas constants.
Tout ce que nous pouvons conclure, c’est que la quantité des bases puriques, augmentée par rapport à la normale durant les périodes de calme, a nettement diminué pendant une crise et est restée sensiblement la même pendant deux autres crises. II y a là, nous semble-t-il, un métabolisme défectueux des substances albuminoïdes, mais rien d’autre.
Nous avons apporté aussi tous nos soins à la recherche de la créatinurte.
Pour certains auteurs, la quantité de créatinine est augmentée nettement pendant les attaques. MAILHOUSE étudiant la créatinine par 24 heures, établit que la créatinine augmente au cours d'une légère attaque. Il constate de plus, qu’en période de calme et en crise, la créatine se trouve toujours en quantité importante, alors que normalement la présence de créatine dans les urines est exceptionnelle. Il faut remarquer que ni le régime, ni les méthodes employées, ne sont précisés dans ces recherches.
MACLACHLAN arrive aux mêmes résultats. Il constate que pendant les crises, la quantité de créatinine augmente
(0 gr. 217 en période normale ; 0 gr. 304 en période d'attaque) d’une façon nette.
Pour d’autres auteurs, la créatinurie baisse nettement pendant les crises.
En 1902, Mrrcnezr FLEXNER et EDpsALL cherchent la créatinine tous les jours pendant plus de trois semaines et durant cette période leur malade fit trois attaques. Ils se servent de la méthode de NEUBAUER-SALKOWSKI. Ils constatent que l’excrétion de la créatinine est très basse un jour ou deux avant l'apparition de la paralysie et durant la première partie de l'attaque ; puis elle s’élève ensuite rapidement, juste avant ou après le retour à la normale.
En 1914, DizLer et ROSENBLOOM cherchent la créatinine en période de calme pendant 7 jours. Ils emploient la méthode de Foin ; le malade étant mis au régime de Forin (lait, crème, lait malté, sucre, sel, œuf, eau) correspondant à peu près à 119 gr. de matières protéiques. Ils constatent une diminution marquée du taux de la créatinine par rapport à la normale et au contraire l'augmentation d’un «undetermined nitrogen ». Ils ne trouvent de créatine dans aucun échantillon d’urines.
En 1932, ZABRISKIE et FRANTZ étudient en même temps l'élimination d’eau et celle de la créatinine. Ils font des recherches quotidiennes, pendant une période de un mois et demi, durant laquelle leur malade fait une série d'attaques plus ou moins graves. Ils établissent que l'élimination d’eau est soumise à de grandes fluctuations (de4.100 cmc. à 200 cmc.). de même que la créatinine (de 2 gr. 5 à 0 gr. 55). Mais pendant cette période, leur malade fit tant de crises qu'ils ne peuvent fixer exactement les rapports des crises et de ces variations. Il leur semble toutefois, malgré l’inconstance du fait, que la diminution de l’eau et de la créatinine répond à
une attaque plus grave.
Pour d’autres auteurs enfin, il n’y aucun changement de la créatinurie au moment des crises. |
En 1915, Epsazz et MEANS reprenant leurs études antérieures, et employant une méthode qu'ils estiment plus exacte, observent des valeurs normales de la créatinine dont l’excrétion constante reste au-dessus d’1 gr. 5 par jour.
Tout récemment, Kirk et Mozzer cherchent la créatinurie
durant quatre semaines pendant lesquelles il y eut 5 attaques. L’excrétion est à peu près constante, environ 1 gr. 9 par 24 heures et les crises semblent n’y rien changer (méthode de FoLIN).
Harris et BRAND, dans une étude générale sur les myopathies, soumettent une série de sujets à un régime dont la teneur en albumines est connue et fixe (de 60 à 100 gr.).
Ils arrivent aux conclusions générales suivantes :
19 Dans les dystrophies musculaires progressives, il y a une
diminution de la créatinine, une augmentation de la créatine ; la quantité totale de créatinine éliminée étant à peu près normale. 11 y a une tolérance très diminuée pour la créatine ; la créatine absorbée est presque toute rapidement éliminée.
209 Dans les affections neuro-musculaires (au nombre desquelles, ils rangent la paralysie périodique à côté de l’amyotrophie CHARGOT-MARIE, de la myasthénie, de la sclérose latérale amyotrophique, de la maladie de PARKINSON) il y a une excrétion de créatinine bien supérieure à celle des dystrophies musculaires. Par contre, il n’Y à qu'une petite quantité de créatine éliminée, et la tolérance de la créatine est bien supérieure à celle des dystrophies : la créatine ingérée est très peu excrétée.
Nous avons de même recherché quotidiennement, pendant trois semaines, la créatinurie dans les urines de 24 heures. Pendant cette période, notre malade a fait deux crises, l’une du 10 au 16 décembre, l’autre du 19 au 28 décembre.
Pendant tout ce temps, la malade n’a pris que 100 gr. de viande par jour. Elle n'avait pas accepté une restriction plus grande.
Le dosage à été fait par la méthode colorimétrique ordinaire : la créatinine donne avec l'acide picrique en milieu
alcalin une coloration rouge que l’on peut comparer à un étalon.
Nos dosages sont exposés dans le tableau C.
TABLEAU C
Créatinine Révi Date Name fa Remarques par litre | par24h. | de viande
7 déc 1.600 0,30 0,48 240 [Etat à peu près norm.
Di 2.100 0,26 0,55 100 if 10 — 2.200 0,28 0,62 100 ICrise.
11 — 2.600 0,22 0,57 100 12 — 2.750 0,34 0,93 50 13 — 2.800 0,26 0,73 50 - 14 — 2.750 0,31 0,85 100 15 — Urines perdues.
16 — 1.750 0,36 0,63 100 | Amélioration.
17 — 2220014028 0,62 100 |Etat relativement bon ee 1.950 | 0,28 0,49 100 19 — 2.400 022 0,53 100 Crise.
20 — 1:750 0,23: \]- 0,40 100 TERRES 2.400 | 0,25 0,60 100 22 — 2.600 0,29 0,75 100 23 — 2.250 0,29 0,65 100 OURS 1.900 0,23 0,44 100 25 — 2.500 0,24 0,60 100 26. — 2.200 0,25 0,5 50 LE TBE 2,100 | 0,30 0,63 100 28 = 1.750 0,30 0,52 100 |Fin de la crise.
Ces résultats nous permettent de dire qu’il n’y a, ni dans la quantité de créatinine éliminée pendant 24 heures, ni dans la concentration au litre, de différences bien nettes entre les périodes de calme et les périodes dé crise. En tous cas, les changements sont bien faibles ét inconstants. Il faut remarquer de plus, que la quantité de créatinine éliminée est sensiblement la même que chez une personne normale, peut-être même un peu supérieure pour une femme de ce poids.
Nous nous trouvons donc en présence de recherches, dont beaucoup sont récentes. Leurs résultats sont contradictoires. Certains auteurs concluent à l’augmentation de la créatinine
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pendant les crises ; d’autres à la diminution; d’autres enfin sont d'avis qu'il n’y a pas de changements sensibles avec les périodes de calme. Il est donc logique de conclure que, là aussi, le métabolisme des matières albuminoïdes est défectueux ; mais son mauvais fonctionnement échappe à toute règle précise.
Les ptomaïnes auraient été trouvées par GOLDFLAM dans les urines émises pendant les crises grâce à la méthode de BRIE- GER; mais ces recherches n’ont pas été vérifiées depuis. En particulier TayLor, utilisant les mêmes méthodes que GOLDFLAM, n'a pas trouvé trace de ptomaïnes.
Il faut aussi être prudent sur les résultats de la toxicité des urines cherchée par plusieurs auteurs.
GOLDFLAM, injectant des ptomaïnes, trouvées selon la méthode de GRIFFITH, sous la peau d’un lapin, n'obtient aucun résultat. Les ptomaïnes décelées par la méthode de BRIEGER, injectées à un lapin, ne provoquent ni paralysie, ni troubles des réactions électriques. Et bien que l'animal soit mort 8 jours après, GOLDFLAM, n’attache qu'une importance minime à ces résultats.
Pour CRAFTSs, l’urine de crise est toxique, mais elle ne l’est pas pour Fucxs et MITCHELI, FLEXNER et EDSALL.
Quant aux essais de toxicité des urines faits par MITCHELL et SINGER et GOo0DBODY par la méthode de BOUCHARD, l’on ne saurait s'y arrêter. Le procédé n’a pas une valeur scientifique suflisante et les résultats sont contradictoires ; l'urine serait toxique pour SINGER et GO0DBODY et non pour MircHELL. Cette étude de la toxicité urinaire ne donne aucun résultat probant.
CHAPITRE IX
Liquide céphalo-rachidien.
L'étude du liquide céphalo-rachidien n’a été faite que tardivement dans l'histoire de la paralysie périodique. GuiL- LAIN et BARRÉ furent avec DILLER et ROSENBLOOM les premiers à faire une ponction lombaire à des malades atteints de cette affection.
Le liquide céphalo-rachidien est normal dans les intervalles, pour DiLLER et ROSENBLOOM, ORLANDO, Davis et WELLS. Seuls ZABRISKIE et FRANTZ notent la présence de 10 cellules (mais avec le reste du liquide céphalo-rachidien normal), dans une ponction lombaire faite entre les crises. D'après WEXBERG, SKOUGE, ALBRECHT, MACLACHLAN, ZA- BRISKIE et FRANTZ, le liquide cérébro-spinal ne subit pas de changement au cours des attaques. NEEL signale un liquide hémorragique, mais sans rien de spécialement anormal.
Nous attirons particulièrement l'attention sur certaines modifications que nous avons constatées dans le liquide céphalo-rachidien de notre malade pendant une crise. Nous notons, en effet, un certain degré d’hyperalbuminose (0 gr. 35), une réaction de Pandy légèrement positive, et une précipitation du benjoin colloïdal dans les 6e, 7e, 8e et 9e tubes. Cette augmentation du taux de l’albumine, avec réaction des globulines partiellement positive, cet allongement de la courbe du benjoin colloïdal, sont certainement anormaux.
Des constatations analogues ont été faites. Déjà, GUILLAIN
et BARRÉ signalaient une albuminose de 0 gr. 30 chez leur malade. SHiINOsAKI insiste sur l’hyperalbuminose (allant jusqu'à 0,40/, rencontrée dans une ponction lombaire, chez un de ses sujets. JOHNSSON, le lendemain d’une crise, trouve quatre lymphocytes avec réaction de NONNE-APPELT légèrement positive dans le liquide céphalo-rachidien.
De telles constatations sont intéressantes. Ces troubles du liquide céphalo-rachidien indiquent. qu'il peut exister dans la paralysie périodique familiale, un trouble de la circulation méningée.
I. — INFLUENCE DES SUBSTANCES PHARMACODYNAMIQUES
Le premier en 1909 ORZECHOWSKI provoqua des crises de paralysie par l'injection sous-cutanée d’adrénaline. Il remarqua d'autre part que des injections de pilocarpine faites pendant les attaques en diminuaient l'intensité et la durée.
Cette influence de l’adrénaline a parfois été vérifiée. ORLANDO, 25 minutes après une injection de Î mgr. de ce produit, observe une parésie transitoire. PELz, KASTAN, provoquent de la même façon des accès typiques, le dernier, avec perte complète de la motilité, abolition des réflexes tendineux et inexcitabilité électrique. Mais pour d’autres auteurs cette action est loin d’être constante. MANKowSKY après plu- _ sieurs essais ne peut provoquer une crise qu’une fois. SHINO- SAKI ne déclanche des attaques que trois fois sur douze. ZABRISKIE et FRANTZ en faisant des injections d’adrénaline le matin, n’observent l’apparition de la crise de paralysie que la nuit. WEXBERG, STRAUSS, JANOTA et WEBER, SKOUGE, JOHNSSON, n’ont jamais remarqué l'apparition des accés,
après l'injection sous-cutanée ou intramusculaire d’adrénaline.
L'action inhibitrice de la pilocarpine établie par ORZEcHOwsKki &t encore plus douteuse. WEXBERG, KASTAN, ont obtenu par la pilocarpine l’amélioration de certaines crises ; mais les autres auteurs n’ont pas conformé ces résultats.
L'adrénaline et la pilocarpine ont de plus été employées par MANKowsKkY, WEXBERG, SKOUGE, JOHNSSON, JANOTA et WEBER et nous-même pour explorer le système vago-sympathique. Ces épreuves n’ont plus aujourd'hui l'importance qu’on leur attribuait, il y a quelques années, pour déterminer la prédominance de l’un ou de l’autre système. Il faut seulement en retenir que, chez la plupart des malades, les épreuves à l’adrénaline et à la pilocarpine montrent un certain déséquilibre vago-sympathique.
L’atropine n’a aucune influence sur l’évolution de la paralysie d’après SHINOSAKI et ORLANDO. Il en est de même de l’acétylcholine et du gardénal (ZABRISKIE et FRANTZ). Une injection d'insuline pourrait parfois aggraver une crise, qui serait améliorée par une injection d’une solution de glucose,
faite immédiatement après l'insuline (STRAUSS).
II. — INFLUENCE DE L'EAU FROIDE ET DE L'EAU CHAUDE
Plusieurs auteurs SHINOSAKI, NEEL, ZABRISKIE et FRANTZ, ont cherché à provoquer des crises de paralysie en mettant les membres de leurs malades dans de l’eau, froide ou chaude. SHINOSAKI, Chez 5 malades, en faisant mettre les jambes dans l’eau glacée de 00 à 5°, pendant une demi-heure à une heure, n’a jamais provoqué de crise. Par contre NEEL, en laissant la main d’un de ses sujets immobile dans l’eau froide, constate, qu'au bout d’une demi-heure, les muscles de cette main ont complètement perdu leur force, et que leur excitabilité faradique est presque abolie. En mettant alors la même main dans l’eau chaude pendant 15 minutes, la motilité et l’excitabilité électrique redeviennent normales au bout de deux heures. ZABRISKIE et FRANTZ établissent de même, que
Lt
l’on provoque des attaques partielles par des refroidissements locaux, et que leur amélioration est accélérée par la chaleur locale. On peut parallèlement suivre, jusqu’à son abolition, la diminution de l’excitabilité électrique puis son retour.
III. — AUTRES RECHERCHES
L'anaphylaxie à certaines substances a été étudiée par JanorTA et WEBER. Ils ont cherché les réactions cutanées anaphylactiques aux protéines alimentaires. Leur premier malade s’est montré sensible aux viandes de porc et de bœuf, et au lait. Le second aux viandes de bœuf, de mouton et de porc. Le troisième à la viande de bœuf.
Enfin certains auteurs, JANOTA et WEBER, STRAUSS, ont pratiqué chez plusieurs malades l'épreuve de l’hyperpnée volontaire. Cette épreuve n’a jamais provoqué l'apparition d'une crise de paralysie périodique familiale.
CHAPITRE XI
Evolution de la crise.
La durée de la paralysie et des symptômes qui l’accompagnent, est essentiellement variable. Elle était particulierement longue chez notre malade. Les onze crises que nous avons observées ont eu la durée suivante : 25, 5, 16, 2, 21, 6,:10%9%5 "610 ours.
Mais d’une façon générale, les attaqués persistent moins longtemps. BURR, DONATH, PASTINE signalent des accès n'ayant cessé qu’au bout d’une semaine. SHINOSAKI, au bout de 5 jours. Par contre, MACLACHLAN, ORLANDO, HOLTZAPPLE, Manrowsky, Davis et WELLS, MAILHOUSE, BuzzARD, NuNEZz, BEDUSCHI et MÉDÉA, SCHLIESINGER, CRAFTS, GUIL- LAIN €t BARRÉ, PUTNAM, COUZOT, GOLDFLAM ont observé des attaques dont la durée n'a été que de quelques heures. BERNHARDT et MACLACHLAN auraient même vu des attaques ne dépassant pas 1/4 d'heure. Mais ce sont là des chiffres extrêmes. Dans le plus grand nombre des cas, la crise de paralysie périodique dure de 24 à 48 heures. Il faut remarquer que cette variabilité de la longueur des crises se rencontre, non seulement chez les sujets différents, mais aussi chez le même sujet : souvent le même malade présente de grandes et de petites attaques.
La fin des grandes crises'est en général annoncée par certains symptômes fonctionnels. Les plus constants sont une transpiration abondante, une augmentation de la diurèse,
parfois une selle. JANOTA et WEBER insistent sur le sommeil réparateur : il aurait, d’après eux, une grande valeur pronostique. Ce signe a été, plusieurs fois chez notre malade, l’annonce de la disparition de la paralysie.
L'ordre de rétrocession des muscles paralysés est variable. Chez Me Bou... la motilité et la force musculaire revenaient d'abord dans les muscles distaux et les extenseurs ; la paralysie prédominant toujours en dernier lieu sur les fléchisseurs et les muscles des racines et du tronc. D’après la lecture des diverses observations, le retour à la normale obéit aux deux lois générales suivantes : les différents groupes musculaires récupérent leur motilité à peu près dans l’ordre inverse de celui dans lequel ils l'ont perdue ; la paralysie persiste en dernier lieu sur les muscles des racines des membres.
En même temps que la motilité reviennent les réflexes et la contractilité idio-musculaire. Nous avons souvent noté après d’autres, que chez notre malade, le retour à la normale des réflexes, était en retard sur le retour de la motilité.
Les réactions électriques subissent aussi des modifications. WEsTPHAL en publiant son observation, établissait le retour graduel de l’excitabilité galvanique et faradique directe ou indirecte, s’effectuant parallèlement à la récupération de la motricité. En effet, le retour à la normale des réactions électriques est le caractère essentiel de l'affection. Mais, à ce point de vue, divers auteurs ont noté des particularités intéressantes. OpDpo et AuUDIBERT montrèrent que l’excitabilité faradique revenait avant l’excitabilité galvanique. L’application du courant faradique hâtait le retour des mouvements volontaires. La récupération de l’excitabilité électrique est en retard sur celle de la motilité volontaire. Cette dernière constatation fut vérifiée par GuiLLaIN et BarRÉ. D'après AL- BRECHT, le lendemain de l'accès, l’excitabilité électrique et mécanique des muscles serait augmentée. DELHERM, le lendemain des crises, trouva sur certains muscles (fléchisseurs et extenseurs des doigts, long supinateur, jambier antérieur) une contraction galvanotonique non durable. Sur les petits muscles de la main existait en même temps une
réaction de dégénérescence incomplète. Nous constatons à la fin d’une crise la présence de galvanotonus pour certains muscles et une augmentation importante des chronaxies.
Il faut signaler que parfois, au cours de l'amélioration se produit une rechute, dont l'allure est celle d’une véritable. crise de paralysie. Cette rechute fut nette deux fois chez notre malade.
Les petites crises d'une durée moyenne de 2 à 3 heures, sont signalées par presque tous les. observateurs, et contribuent encore à donner une allure clinique spéciale à la paralysie périodique. Oppo et AUDIBERT ont étudié avec soin leurs caractères, et leur description reste entière. Ce sont ces crises qui sont le plus souvent provoquées par une immobilité prolongée et l’état de veille, et ce sont elles que les malades arrivent à faire disparaître par les mouvements, le massage, la mobilisation passive. La paralysie, au cours de ces petites attaques, est limitée en général à certains groupes musculaires, et il s’agit le plus souvent d'une parésie plus que d’une paralysie complète. Ces crises s’accompagnent, d’une façon inconstante, des troubles de la sensibilité subjective que nous avons signalés. Les réflexes tendineux sont abolis, ou tout au moins diminués. Un dernier caractère vient de leur répétition fréquente. On trouve en somme dans ces attaques de courte durée les mêmes éléments caractéristiques que dans les grandes, mais plus atténués et plus restreints.
Plusieurs auteurs citent des observations dans lesquelles des malades seraient morts au cours des crises : BYRNE, 1 cas ; GOLDFLAM, 2 casi MANKowsKkY, 1 cas; NuUNEZ, 2 cas; HoLTzAPPLE, 6 cas; ATwooD, 1 cas ; ROSENBLOOM, 1 cas : MACLACHLAN, 2 Cas ; ZABRISKIE et FRANTZ, 1 Cas ; SCHMIDT, 2 cas ; JANOTA et WEBER, 1 cas.
Mais il faut être prudent dans l'interprétation de ces faits ; ces morts n’ont été que rarement observées par les auteurs’ Ceux-ci n'ont pu être renseignés que par les narrations des proches du malade. D'autre part, souvent les renseignements donnés dans les observations sont trop peu précis pour attribuer certainement la mort à l’attaque de paralysie. C’est
ainsi que, les cas rapportés par GOLDFLAM, ROSENBLOOM, 1 cas de SCHMIDT, celui de JANOTA et WEBER nous paraissent très suspects. Mankowsky émet des doutes sur la nature de la mort de son sujet et se demande s’il ne s’agit pas d’un suicide. Certains malades (ATwOOD, MACLACHLAN) seraient morts asphyxiés par des mucosités ou de la nourriture tombée dans les voies respiratoires. D’autres (HOLTZAPPLE et SCHMIDT) seraient décédés après avoir présenté de la dypsnée et des signes de dilatation cardiaque. D’après NUNEZ, ZABRISKIE et FRANTZ, il s'agirait de syncope ou de collapsus, pour BYRNE, d'atteinte simultanée des muscles respiratoires et du diaphragme.
En réalité, la mort, au cours d’une crise de paralysie périodique familiale, semble très rare.
I. — L'INTERVALLE DES CRISES
Dans la grande majorité des cas, l’on ne constate aucune modification dans l’état du sujet. La crise finie, 1l ne reste aucun symptôme et les malades reprennent leurs occupations. Certains sujets même, quand les crises sont suffisamment espacées, ne considèrent leurs crises que comme une gêne, les arrêtant périodiquement un ou deux jours, mais compatible avec une existence normale. Un malade de TAYLOR se considérait comme parfaitement bien portant, sujet de temps à autre à une «infirmité » passagère.
Cette intégrité complète de toutes les fonctions dans les intervalles, est un des caractères les plus importants de la maladie.
En réalité, il n’en est pas toujours ainsi. De nombreux observateurs notent des troubles persistants entre les attaques. Ces troubles intéressent particulièrement la motilité et les réactions électriques.
Certains auteurs observent d’abord une hypertrophie permanente des muscles dans les intervalles des crises. CouzorT parle de la musculature athlétique de son second malade. GOLDFLAM, chez plusieurs malades, note la présence de
muscles volumineux aux cuisses, aux bras et aux mollets. CRArTS insiste sur le développement anormal des jambes, des cuisses et des bras de son malade. PAsriNE attire l'attention sur une hypertrophie des jumeaux et des triceps suraux, principalement du côté droit. JANOTA et WEBER observent
le développement marqué de certains groupes musculaires :
un de leurs malades a une hypertrophie des fléchisseurs des membres inférieurs et des muscles du mollet. Chez un autre,
c'est toute la musculature qui est exagérée.
Il faut insister sur le rapport de cette hypertrophie avec la force musculaire. Dans certains cas, il n’y aucune restriction fonctionnelle comme dans les observations de CouzoT, de JaNOTA et WEBER ; mais ailleurs cette hypertrophie s’accompagne de diminution permanente de la force musculaire. GOLDFLAM précise que dans les muscles volumineux, la force est diminuée. Un de ses malades ne peut s'asseoir seul, monte diflicilement les escaliers ; la station verticale prolongée lui est pénible. Le sujet de CRAFTS a une démarche légèrement dandinante, et l’auteur note que la force musculaire des membres supérieurs est au-dessous de la normale, et ne répond pas au développement des muscles. Il semble donc,
_ que dans ces cas tout au moins, il s’agisse beaucoup plus
d'une pseudo-hypertrophie que d’une hypertrophie véritable des muscles. :
Une autre modification signalée est la diminution permanente de la force musculaire, même en dehors de toute hypertrophie ; l'exemple de notre malade est caractéristique. Depuis la grande crise du mois d'août, elle a considérablement ralenti son activité musculaire. Elle éprouve même certains jours une véritable répugnance à prendre de l'exercice. Plusieurs fois, elle s’est plainte de fatigue après avoir fait quatre ou cinq fois le tour de sa salle. De plus, il y a une diminution permanente, mais certaine, de la force de certains groupes musculaires. Fait très important, cette diminution siège aux muscles du tronc et des racines des membres. Elle ne s’assied pas comme une personne normale. Elle ne peut s'asseoir, les deux bras croisés sur la poitrine. Elle a de la peine à monter
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les escaliers, à grimper dans son lit. Elle éprouve de la difficulté à passer de la station horizontale à la station verticale. La marche est légèrement dandinante.
De telles constatations se retrouvent d’ailleurs dans la littérature. OPPENHEIM qui vit, plusieurs années après, le même malade que WesrPHar, note qu'il s’est produit un affaiblissement permanent dans les membres inférieurs. La mère du malade de MrrcHELL ne pouvait marcher longtemps, et ne pouvait s'asseoir qu'en s'appuyant sur les objets environnants. Les signes étaient encore plus accentués chez un malade de Hozrrzappe. Cet auteur signale deux cas dans lesquels la paralysie est véritablement permanente. Dans un cas même, la faiblesse des membres inférieurs était telle que la marche était impossible. La force des fléchisseurs était plus diminuée que celle des extenseurs. ZABRISKIE et FRANTZ notent aussi une diminution de force dans les articulations des hanches et des épaules, alors que la force des articulations distales est normale.
A côté de ces troubles de la motilité, on constate parfois aussi des modifications permanentes des réflexes tendineux. Celles-ci vont souvent de pair avec l'atteinte de la motilité. Les réflexes patellaires étaient lents chez un des malades de GOLDFLAM. MITCHELL fait la même observation. Les réflexes tendineux dés membres inférieurs étaient tous abolis chez le sujet de Horrzappze. Chez d’autres, la force musculaire est conservée, mais les réflexes sont affaiblis. Chez les deux sujets de PUTrNAM et de DoNaTH, les réflexes présentent des modifications variables, tantôt en plus, tantôt en moins.
MACLACHLAN observe d’abord la perte des réflexes patellaires et quelques années après celle des achilléens, en même temps qu'il constate la faiblesse de tous les réflexes tendineux des membres supérieurs. D'après JANoTA et WEBER l'abolition ou tout au moins la diminution des réflexes rotuliens, est très fréquente entre les crises chez les malades. PELz, NEEL et JARLOW partagent cet avis.
Les réactions électriques sont parfois, elles aussi, troublées. WesrPrHaL et plus tard, OPPENHEIM, notent chez leurs
2" 147 — malades une diminution des réactions électriques dans l’intetvalle des crises. GOLDFLAM, dans son second rapport, attache une grande importance à ces troubles. Chez son premier malade, il trouva les réactions normales, sauf au niveau des petites muscles du pouce et de la main, qui présentaient une contraction lente au courant galvanique. Chez un autre malade, les deux courants déterminaient sur les nerfs et les muscles une fatigue rapide, des contractions lentes avec égalité polaire ou inversion de la formule. Il s'agissait en somme d'une véritable réaction de dégénérescence partielle. GOLDFLAM nota même, par excitation directe, une contraction tonique de certains muscles de la main à la fermeture au pôle négatif et à l’ouverture au pôle positif. Il en conclut que pendant les crises, les variations sont quantitatives, et que dans les intervalles il n’y a que des variations qualitatives. |
Des auteurs plus modernes sont revenus sur ces notions. DELHERM observe en dehors des crises la contraction galvanotonique et sur certains muscles de la main, de la lenteur des contractions. JANOTA et WEBER constatent chez deux de leurs malades tantôt le type myotonique, tantôt le type myasthénique des contractions. De plus, dans trois cas, 1ls trouvent une augmentation de l’excitabilité électrique directe et indirecte. NEEL et JARLOw notent chez leur malade une diminution quantitative légère de l’excitabilité faradique, et une lenteur de la contraction des muscles thénariens droits au courant galvanique.
Nous avons remarqué dans les intervalles des modifications importantes. Elles ont consisté essentiellement dans la présence permanente du galvanotonus et dans l’augmentation des chronaxies. L'augmentation de celles-ci a même été parfois plus importante dans les intervalles que pendant la crise de paralysie, cette augmentation pouvant aller du simple au double :
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Cinq jours après une crise, le 30 novembre : 26
D’après SrrAuss par contre il n’y a dans les intervalles aucune modification des chronaxies.
L'état des appareils digestif, circulatoire et des glandes endocrines ; l’état du sang, des urines et du liquide céphalorachidien, ont été étudiés dans les chapitres précédents. Nous avons en effet été obligé de les grouper ensemble pour plus de clarté et pour éviter les répétitions. ;
Il y a donc parfois, dans l'intervalle des crises, des modifications permanentes de la motilité et des réactions électriques. Parmi les premières, on doit surtout insister sur la diminution permanente de la force, prédominant au tronc et aux racines des membres, et existant ou non avec une pseudohypertrophie musculaire. Les plus constantes des modifications électriques sont des modifications qualitatives.
II. — ÉVOLUTION GÉNÉRALE DE L'AFFECTION
Les crises de paralysie périodique familiale débutent, comme nous l'avons dit, le plus souvent dans l’adolescence et la jeunesse. Dès lors les crises vont se répéter.
L'évolution générale de la paralysie périodique familiale échappe à toute règle précise.
Certains auteurs ont essayé d'établir des règles générales. D'après TAyLOR, les attaques iraient en augmentant de fréquence et en diminuant d'intensité. Pour ScHMipr, pour
JANOTA et WEBER, le nombre et la gravité des crises dépendraient de certaines périodes de la vie : à mesure que le malade vieillirait, les crises s’espaceraient et seraient moins intenses. Mais beaucoup de cas échappent à cette explication.
On ne peut tirer aucune règle non plus de la lecture des diverses observations. La fréquence des crises est essentielle- _ ment capricieuse. Elles peuvent être quotidiennes, hebdomadaires, bi-hebdomadaires, mensuelles, bi-mensuelles, annuelles. Des malades de BERNHARDT, SHINOSAKI, GUILLAIN et BARRÉ, COUZOT, avaient des crises tous les jours; les sujets de GOLDFLAM, MITCHELL, PUTNAM faisaient des crises toutes les semaines et toujours le même jour. Ceux de WeEx- BERG, MAILHOUSE, Davis et WELLS, ATwOOD, tous les quinze jours. Des observations de MACLACHLAN, de HOLTZAPPLE, de SHINOSAKI, de WEXBERG, de Davis et WELLS, de MAILHOUSE montrent des crises mensuelles ou tous les deux ou trois mois. Elles sont semestrielles dans les cas de MACLACHLAN, PASTINE; annuelles dans ceux de MAGLAIRE, BYRNE, GOLDFLAM. Parfois même, elles sont beaucoup plus rares. JANOTA et WEBER notent des intervalles de 3 ans, 4 ans et même 25 ans. Quelques malades n’en font que trois ou quatre dans leur vie. GOLDFLAM rapporte l’observation d’un sujet qui n'eut qu’une attaque durant toute son existence.
Le rythme même des crises est infini. Chez certains malades, il n’y a pas de crise pendant un certain temps, puis elles deviennent fréquentes, pour s’espacer de nouveau par la suite. Chez d’autres, elles sont d’abord éloignées, puis se rapprochent de plus en plus. Un malade de GARDNER fait des crises tous les six mois, puis tous les mois et tous les 8 jours. SINGER et GOODBODY, SAMUELSOHN, PASTINE, MircxeLz font des remarques analogues. Dans d’autres cas au contraire, elles sont d’abord très fréquentes, puis s’espacent (BERNHARDT, MANKOWSKY, WEXBERG).
Ce tableau, forcément très incomplet, montre assez l’impossibilité de fixer une règle générale à la fréquence des
crises.
La terminaison de la paralysie périodique familiale est très difficile à fixer. Jamais en effet les médecins n’ont suivi personnellement les malades pendant toute leur vie : les sujets ne venaient les consulter que pendant la pleine évolution de leurs crises et étaient ensuite perdus de vue. Les renseignements que l'on obtient, d’après la narration des proches, sont trop souvent sujets à caution.
Il y a quelques cas signalés dans la littérature où les crises | semblent avoir définitivement disparu. La mère du sujet de MiTcHELL avait vu ses crises s’espacer tout à coup vers l’âge de 38 ans ; la grand’mère du malade d'Onpo et AubrI- _BERT avait été définitivement guérie à 68 ans. La mère d’un malade de JaANoTA et WEBER, âgée de 65 ans, n’avait plus eu d'attaques depuis l’âge de 41 ans. MANKowskY signale la disparition des accès après un mariage. COUZOT note un fait analogue après un accouchement.
Quoi qu'il en soit, la persistance des crises pendant toute la vie reste la règle habituelle, et leur disparition définitive est l'exception.
Un autre point très intéressant est de savoir si l'affection peut devenir chronique. Mais là encore, les faits certains manquent. L'observation de HOLTZAPPLE en est peut-être un exemple, et l’on peut se demander si chez notre malade l’évolution ne se fera pas vers la chronicité.
Enfin, rappelons que dans quelques rares cas, la mort est survenue au Cours d’une crise.
L'évolution générale de la paralysie périodique familiale apparaît donc comme très capricieuse. La répétition des crises pendant toute l'existence semble être la règle.
CHAPITRE XIII
Anatomie pathologique.
Les examens anatomiques dans la paralysie périodique amiliale sont rares et le crédit qu’on peut leur donner, très restreint. La mort au cours des crises, observée personnellement par les médecins, est comme nous l’avons vu, exceptionnelle. Il en sera donc de même des autopsies. Les biopsies même ne sont pas très nombreuses. Quant à nous, nous n’en avons pas fait, notre malade s’y étant formellement opposée.
I. — RÉSULTATS DES AUTOPSIES
Aucun renseignement sur les lésions anatomiques dans la paralysie périodique ne peut être tiré de l’autopsie faite par SHINOSAKI : le procès-verbal en est notoirement insuffisant. Cet auteur a fait l'examen anatomique d’un malade, atteint en même temps de maladie de Basedow et de paralysie périodique, et dont la mort fut due à une infection intercurrente. L'examen microscopique de la moelle épinière fait à différents niveaux ne montra aucune lésion ; celui de certains muscles (deltoïde, triceps et quadriceps) décela un amincissement de quelques fibrilles, avec des stries estompées, et une augmentation du nombre des noyaux. L'examen du corps thyroïde montra les lésions que l’on rencontre habituellement dans le goitre exophtalmique. Les parathy-
roïdes et le lobe antérieur de l’hypophyse étaient hyperémiés ; le thymus persistait ; le pancréas et les surrénales étaient normaux.
Les renseignements, fournis par SCHMIDT, ne sont pas beaucoup plus importants. Il a fait les autopsies de deux sujets qui seraient morts pendant une crise. Dans le premier cas il s'agissait d’un malade qui souffrait depuis quelques années de crises graves de paralysie périodique. Il mourut au cours d’une attaque, survenue après l’ingestion de charcuterie avariée. Il eut les symptômes d’une intoxication alimentaire, et mourut au troisième jour, dans le collapsus. L’autopsie décela des lésions de gastro-entérite aiguë, une dilatation aiguë du cœur, et une congestion de tous les autres organes. Il n’y avait «pas de lésion macroscopique ni microscopique du système nerveux ». Le second cas concerne le frère de ce malade. Il était sujet depuis longtemps à des crises graves avec des troubles respiratoires et cardiaques. SCcHMIDT l’examina au cours d’une crise, alors qu'il avait une forte dyspnée. Une amélioration passagère fut obtenue par inhalation d'oxygène. Le malade perdit ensuite connaissance, le pouls devint imperceptible. La mort survint alors, après une saignée. L'examen anatomique montra une hypertrophie moyenne du cœur avec congestion des lobes inférieurs des poumons et des autres organes. Le lobe gauche du corps thyroïde était deux à trois fois plus gros que la normale (le lobe droit avait été enlevé au cours d’une opération). Le thymus persistait encore et était gris rougeâtre. On ne trouva «rien d’anormal macroscopiquement au système nerveux central ».
Il est impossible d’après ces autopsies, de savoir s’il y a des lésions anatomiques spécifiques de la crise de paralysie périodique familiale. La mort du premier malade de ScHmibr semble être due plus à une intoxication alimentaire qu’à l'attaque de paralysie. Les procès-verbaux des examens du système nerveux sont pratiquement inexistants, et l’auteur n'a pas dit les techniques histologiques qu’il a employées. Dans les deux cas les muscles n'ont pas été prélevés. Les
lésions observées sur les autres organes n’ont rien de spécifique. Les seuls renseignements intéressants sont peut-être ceux qui concernent l’état des glandes endocrines ; et il faut en particulier noter la persistance du thymus chez les malades de SHINOSAKI et de SCHMIDT,
IT. — BIOPSIES
OPPENHEIM le premier fit une biopsie. Dans une coupe de deltoïde il nota la perte des stries transversales et une multiplication des noyaux. Mais il n’attacha pas d'importance à ces lésions, qu'il considéra comme des « Artefakte ». GoLD- FLAM préleva à plusieurs malades des fragments musculaires dans le deltoïde et le tiers inférieur du triceps droit. Il ne précise pas si ces biopsies ont été faites au cours d’une crise ou dans un intervalle. Il nota l’écartement des fibrilles primitives, et l'hypertrophie des fibres. Les champs de COHNHEIM étaient élargis. Il y avait une légère multiplication des noyaux et quelques-uns de ceux-ci étaient anormalement gros. Les fibres étaient vacuolées, et les espaces vides, arrondis ou ovalaires étaient remplis de matière bulleuse. L’interstitium était normal. Les nerfs rencontrés sur les coupes ne montraient pas de modifications pathologiques. GOLDFLAM était d'avis que ces lésions ressemblaient à celles de la maladie de Thomsen.
SINGER et GoopBopy firent des coupes successives du couturier, au cours d’une crise, et constatèrent la fissuration extraordinaire des fibres musculaires. De même qu'OPPENHEIM ils sont très prudents dans leur interprétation.
ScHMipr dans sa monographie donne des détails plus nombreux sur ses examens et les résultats qu'il a trouvés. Les _coupes furent faites dans un fragment de deltoïde prélevé immédiatement après une crise. Les lésions furent identiques sur toutes les coupes.
1° Coupes transversales : Le calibre des fibres musculaires est sensiblement normal. La coloration des fibres n’est pas
uniforme. Dans certaines les espaces de COHNHEIM sont élargis. Dans d’autres les fibrilles, plus colorées, sont réunies par une substance plus claire qui doit être interprétée comme étant du sarcoplasme non différencié. Dans d’autres, ces espaces plus clairs paraissent remplis d'une substance homogène, dans d’autres fibres encore cette substance a un aspect granuleux. Les noyaux sont toujours à la périphérie, et dans quelques fibres, sont multipliés, dans d’autres, épaissis et mal colorés. Le sarcolemme n’est pas plissé, et il n'y a pas d'hyperplasie du périmysium. Par contre on est frappé sur toutes les coupes par « l'injection intense des petits vaisseaux et des capillaires ».
20 Coupes longitudinales : L'aspect est le même. On note les mêmes différences dans la coloration des fibres, et on retrouve les mêmes espaces dans les fibres les plus colorées. La striation longitudinale et transversale est fort nette. En maints endroits, les fibrilles sont dissociées et entre elles 1l y a du sarcoplasme. Les noyaux sont souvent épaissis, mal colorés et multipliés. Là aussi on note l'injection des petits vaisseaux et des artères.
SCHMIDT montra de plus que les fibres les plus colorées étaient riches en grains de glycogène. Ce serait également du glycogène qui constituerait la masse granuleuse.
D’après ScHmipT les lésions histologiques sont nettement différentes de celles de la maladie de Thomsen, et des myopathies ; mais elles sont rigoureusement superposables aux lésions musculaires décrites par LORENZ dans l’ischémie artérielle transitoire. |
KAUFMANN pratique une biopsie pendant un intervalle. Il constate une vacuolisation intense dans les fibres musculaires. La différence de coloration des fibres est minime. Il n'y à pas de modification de la substance interfibrillaire et l'interstitium est intact.
NEEL prélève au cours d’une crise un fragment du vaste externe. Quelques fibres ont perdu leur striation longitudinale et transversale, et dans d’autres le sarcoplasme est fissuré ou transformé en une masse granuleuse. D’après l’auteur danois
il s’agit très vraisemblablement d'artifices de préparation.
L'examen microscopique d’un morceau de quadriceps montra à ZABRISKIE et FRANTZ une vacuolisation assez importante dans certaines fibres musculaires, et la présence d’une substance granuleuse dans d’autres. Ils notèrent aussi un épaississement de la tunique musculaire des petites artères. Les mêmes auteurs firent de plus, au cours d’une crise expérimentale, des analyses chimiques de fragments de muscle paralysé et de muscle intact. Ils constatèrent ainsi que la quantité d'oxygène absorbée par le fragment malade par gramme et par minute (2 cmc. 62), était moindre que celle absorbée par le muscle intact (5 eme. 90); et en tout cas très inférieure à la quantité d’oxygène qu’absorbait le même muscle d'un sujet sain, étudié dans les mêmes conditions (9 eme, : et 8 cmc. 4 par gr. et par minute). Enfin les muscles paralysés contiendraient par rapport aux muscles sains, très peu de phosphates inorganiques, de créatinine, et d’acide phosphorique organique soluble.
Telles sont les biopsies dont on trouve les résultats dans la littérature. Les conclusions que l’on peut en tirer sont peu précises, et nous nous garderons d’avoir un avis personnel, n'ayant pu faire de biopsie chez notre malade. Nous pouvons simplement dire que toutes ces lésions observées ne nous semblent en rien spécifiques de la crise de paralysie périodique familiale. En effet, les moments dans lesquels ont été faites ces biopsies sont très mal précisés. SCHIMDT en particulier, qui donne les résultats les plus détaillés, dit simplement que son examen a été fait « à la fin d’une crise », renseignement bien vague. D’autre part, selon les remarques de JANOTA et WEBER, aucun observateur ne précise si les anomalies musculaires trouvées sont passagères ou durables. Pour dire que les lésions sont caractéristiques de la crise de paralysie périodique familiale, il faudrait examiner le même muscle chez le même malade avant, pendant, et après une crise, ce qui est évidemment très diflicile.
Il est presque impossible, d'autre part, d'établir la nature
exacte des lésions constatées. Car, selon encore les remarques de JANOTA et WEBER, les opinions sont contradictoires. D'après OPPENHEIM, SINGER et GoopBoDy, NEEL il s'agirait d’«Artefakte »; d’après GoLprLaM de maladie de Thomsen, d’après ScHmipr d’ischémie musculaire. On ne peut synthétiser tous ces avis divergents. Il est interdit aussi d'individualiser au point de vue anatomique une affection spéciale : les renseignements trop peu nombreux et trop peu précis que nous possédons ne le permettent pas.
Il semble donc impossible de tirer des conclusions valables des autopsies et des biopsies que nous venons de passer en revue. La pauvreté des examens anatomiques contraste fâcheusement avec la richesse du tableau clinique de la paralysie périodique familiale.
CHAPITRE XIV
Pathogénie.
La paralysie périodique familiale est une maladie nettement individualisée, et sur ses caractères cliniques tous les observateurs sont d'accord.
La pathogénie par contre a soulevé de nombreuses discussions, et il faut dire dès le début que c’est là un problème encore obscur. Il nous paraît à ce propos utile de reproduire intégralement le texte de WEsTPHAL : » Nous ne connaissons ni une maladie de la moelle, n1 des nerfs spinaux dans laquelle on ait observé pareille chose. De même la physiologie nous laisse complètement perplexes pour expliquer cet état. Nous nous trouvons donc en face d’une énigme, et nous ne sommes même pas capables d'établir une hypothèse acceptable sur la nature de ces paralysies qui se présentent à de grands intervalles, et encore moins sur la cause de la cessation subite, et du retour soudain de l'irritabilité électrique des nerfs et des muscles ».
Deux problèmes ont suscité les dissertations des auteurs. Quel est d’abord le siège de la lésion ? S’agit-il d’un trouble portant sur l’encéphale, la moelle, les nerfs ou uniquement sur les fibres musculaires ? Quelle est d'autre part la cause . Qui peut provoquer cette lésion ?
Il semble que l’on peut ramener à cinq théories, les diverses hypothèses pathogéniques :
19 Théorie de l’inhibition.
20 Théorie de l’ischémie.
30 Théorie endocrinienne.
40 Théorie végétative de JANOTA et WEBER.
59 Théorie de l’intoxication intermittente.
I. — THÉORIE DE L’INHIBITION
C’est la théorie émise d’abord par Couzor et HIGtER, et
à laquelle Purnam s’est rattaché quelques années après. * D’après Couzor il s’agirait d’une véritable paralysie par inhibition des centres médullaires. A la suite d'une cause inconnue, la moelle épinière serait inhibée périodiquement et plus ou moins complètement selon l'intensité des accès. Le phénomène serait analogue à la diminution de la force musculaire à la suite d’une forte émotion, ou à la résolution musculaire générale que Charles RICHET a obtenue expérimentalement chez certains poissons par le pincement de la lèvre.
HiGieR croit que l’origine de la crise de paralysie périodique est la même que celle de l’épilepsie. Le processus d'inhibition agit dans la Zone cortico-motrice, soit en excitant des voies déterminées d'inhibition, soit en paralysant les centres du mouvement. Il donne entre autres preuves, l'expérience de SHERRINGTON, qui a montré que l'excitation électrique des diverses parties du cortex cérébral provoque en même temps la contraction de certains groupes musculaires et la flaccidité des muscles antagonistes.
Utilisant les travaux d'Oppr, PUTNAM admet que les fonctions du système nerveux sont classées sous une double influence, dynamogénique et inhibitrice. L’aboutissant de ces deux forces est pour l’innervation motrice, soit le mouvement, soit le repos, qui en réalité est une fonction active, la tonicité musculaire. Dans le mouvement volontaire ces deux facteurs agissent parallèlement, provoquant en même temps la contraction des muscles et le relâchement des antagonistes.
PTT
A l’état pathologique il y a dissociation de ces deux influences. Aussi des phénomènes comme la paralysie hystérique, la paralysie par choc, la migraine, les équivalents paralytiques de l’épilepsie et la paralysie périodique, s’expliqueraient-ils par le mécanisme de l'inhibition.
Il. — THÉORIE DE L'ISCHÉMIE
SCHMIDT, dans sa monographie sur la paralysie familiale périodique, s’est fait le champion de cette hypothèse qu'il a longuement exposée. NonNé et NEUSTAEDTER s’en déclarent aussi partisans.
SCHMIDT expose d’abord une série d'arguments montrant que le siège de la lésion est uniquement musculaire. En effet le muscle est inexcitable directement au courant électrique. Le nerf n’est pas touché, car l’on n’observe jamais de réaction de dégénérescence. Si l’on ne peut obtenir de contraction musculaire par excitation indirecte, c’est que le nerf est normal, mais transmet l’excitation électrique à un muscle inexcitable. De même la contractilité mécanique des muscles paralysés est abolie. Il n’y a pas de lésion du faisceau pyramidal parce qu’il n’existe ni hypertonie, ni signe de Babinski. On ne remarque pas de trouble de la sensibilité. La lésion ne siège pas dans la plaque neuro-musculaire, car dans l’intoxication par le curare on peut obtenir des contractions du muscle par excitation électrique directe. Enfin, le siège musculaire de la lésion explique en particulier l’abolition des réflexes tendineux, puisque le muscle est inexcitable, ainsi que l'extension sans règle de la paralysie : les muscles sont atteints indépendamment du système nerveux.
La cause de cette inexcitabilité des fibres musculaires est l’ischémie artérielle transitoire. Plusieurs preuves le démontrent ::
preuves anatomo-pathologiques. Les lésions, trouvées par
ScHMipT dans ses biopsies musculaires, sont différentes de celles que l’on trouve dans la myotonie et la dystrophie musculaire, mais sont semblables à celles que l’on rencontre dans l’ischémie artérielle transitoire. Si en effet, on examine des muscles lésés par une ischémie de courte durée, après l’application de la bande d’'Esmarch par exemple, l’on note une dissociation des fibrilles avec élargissement des champs de ConNHEiM. Dans quelques fibres il y a des espaces remplis d’une masse amorphe. De nombreuses fibres sont de coloration plus claire et se distinguent par la multiplication des noyaux du sarcolemme. Enfin il n’y a aucun processus interstitiel ; et KRASKE et VOLKMANN, dans leurs études sur les muscles lésés par le froid, n’ont trouvé ni infiltration dans le périmysium, ni prolifération du tissu conjonctif. En un mot, ces lésions sont tout à fait comparables à celles que l’on trouve dans les muscles au cours d’une crise de paralysie périodique ;
preuves cliniques. Certains symptômes de la crise de paralysie périodique semblent dus à l’ischémie. Il en est ainsi pour la pâleur de la peau qui recouvre les muscles paralysés et qui s'accompagne d'hypothermie locale et de sensation subjective de froid. De même les muscles exposés au froid sont touchés les premiers, alors que dans certains cas l'application de chaleur peut arrêter la marche de la paralysie. Le repos musculaire, qui détermine une diminution de la circulation locale, a une influence néfaste, tandis que l’on peut parfois faire avorter une crise par le mouvement ou la mobilisation passive. Enfin ORZECHOWSKkI a pu provoquer expérimentalement des attaques de paralysie par l'injection d’adrénaline, alors que la pilocarpine à une influence favorable.
Le siège de cette ischémie artérielle transitoire se trouve dans les petites artères musculaires. Il ne peut s'agir en effet des vaisseaux sous-cutanés, Car on ne voit jamais survenir de paresthésies, qui existeraient à coup sûr si la circulation souscutanée était brusquement interrompue. L’atteinte des grosses artères n’est pas non plus en cause, car dans cette hypothèse,
tout leur territoire d'irrigation devrait être touché en même temps. Or, au cours de la crise de paralysie, les parties proximales des membres sont plus atteintes que les parties distales, tandis que dans le retour à la motilité c’est l'inverse qui se produit. Si certains muscles (diaphragme, muscles de la face et des yeux) sont respectés par la paralysie, c’est que leur vascularisation est assurée par de nombreuses collatérales, et que leur mouvement continuel favorise beaucoup la circulation.
Le mécanisme qui déclanche cette ischémie est la vasoconstriction, déterminée par l'excitation de l'appareil vasomoteur périphérique. En effet, la vaso-constriction s'étend aux régions vasculaires qui ne se rapportent pas à un segment central ou à une région nerveuse. Les heureux résultats, provoqués au cours de la paralysie par l'application locale de chaleur et la mobilisation, ne peuvent s'expliquer que par l'atteinte des vaso-constricteurs périphériques. Enfin, les troubles cardio-vasculaires, observés pendant les crises, confirment nettement cette supposition. L’hypertrophie cardiaque, allant même parfois jusqu’à la dilatation aiguë du cœur, démontre la résistance vasculaire périphérique. La tension artérielle s'élève au début de la crise, et reste élevée pendant toute sa durée. A la fin il y a au contraire de l'hypotension.
Cette vaso-constriction des petites artères musculaires est provoquée par une substance excitante. Celle-ci n’est pas une toxine. En effet, toutes les recherches effectuées pour trouver cette toxine hypothétique n’ont pas abouti, ou bien les substances nocives que l’on a cru trouver n’ont jamais déterminé de paralysie périodique chez les animaux. Il s’agit en réalité d’une disposition spécifique de l’appareil vaso-moteur. Celui-ci, par suite d’une disposition constitutionnelle, a une susceptibilité exagérée pour certaines substances circulant normalement dans l'organisme. Une augmentation transitoire de cette substance provoque la vaso-constriction périodique,
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donc la crise de paralysie. Cette substance serait l’adrénaline, et ce serait une augmentation transitoire de l’adrénalinémie physiologique qui provoquerait le déclanchement de la crise. En effet l'expérience d’'OrzZECHOwSKkI montre l'influence de l’adrénaline dans l'apparition de la paralysie. La glycosurie transitoire, trouvée par CRAMER au cours des crises, s'explique par le rôle de l’adrénaline. Certains symptômes tels que la persistance du thymus, la coexistence d’un goitre chez certains sujets atteints de paralysie périodique, la manifestation plus ou moins intense de l'affection aux diverses périodes de la vie, particulièrement aux environs de la puberté, montrent bien la participation des glandes à sécrétion interne. Enfin les troubles digestifs existant pendant la crise, et qui sont dus pour la plupart à l'absence de péristaltisme, pourraient, en touchant les surrénales par l'intermédiaire du sympathique, provoquer encore une augmentation de la sécrétion adrénalinique.
En somme, au cours de la crise de paralysie périodique la perte de la motilité est due à l'inexcitabilité de la fibre musculaire. Cette inexcitabilité est déterminée par l’ischémie transitoire du parenchyme musculaire, due elle-même à une vaso-constriction périodique des vaisseaux musculaires. Celle-ci dépend d’une prédisposition spécifique de l’appareil vaso-moteur périphérique de ces vaisseaux. Cette prédisposition consiste en une susceptibilité exagérée pour une substance circulant normalement dans l'organisme, l’adrénaline. Quand, sous certaines conditions, l’adrénalinémie augmente transitoirement, la vaso-constriction se produit, entraînant tout le mécanisme de la crise de paralysie. Tel est le résumé que l’on peut donner de la théorie ischémique de ScHMipr.
III. — THÉORIE ENDOCRINIENNE
L'association de la paralysie périodique avec des troubles endocriniens cliniquement évidents, ou tout au moins la -
constatation de symptômes de la série glandulaire pendant les crises de paralysie, sont fréquentes. I1 était donc naturel que les auteurs rapportent les symptômes observés à un mauvais fonctionnement endocrinien.
Deux glandes à sécrétion interne ont été mises en cause : le corps thyroïde, les glandes parathyroïdes.
À. — ORIGINE THYROÏDIENNE.
Les rapports de la paralysie périodique avec le goitre et la maladie de Basedow paraissent très étroits.
WEXBERG le premier publie les observations de trois sujets atteints de paralysie périodique et qui étaient tous les trois porteurs d’un goitre simple. Il pense qu’il s’agit d’une intoxication par une toxine des échanges, cette toxine étant d’origine endocrinienne.
MACLAIRE entre les crises observe chez son malade des symptômes de la série basedowienne : hypertrophie du lobe droit du corps thyroïde, léger tremblement des doigts, signe oculaire de MæBius. SKOUGE constate la présence d’un tremblement, associé avec un gros amaigrissement rapide et une augmentation importante de la consommation d'oxygène. Duxrap et KÉPLER établissent encore des liens plus nets entre les deux affections : association chez 4 malades sur 7 de paralysie périodique et de goitre exophtalmique avec symptômes classiques et augmentation très importante du métabolisme de base ; trois fois sur quatre, amélioration parallèle du syndrome basedowien et des crises de paralysie à la suite d'un traitement iodé ; thyroïdectomie dans trois cas ; dans deux cas disparition complète du goitre et des crises de paralysie, dans le troisième, diminution très nette des crises en fréquence et en intensité.
D'après les mêmes auteurs, la perte de motilité dans les accès serait analogue au brusque dérobement des jambes observé parfois dans la maladie de Basedow. CHaRcoT attribue ce phénomène à l’amaigrissement des membres inférieurs et à
leur faiblesse motrice, qui peut être tellement marquée qu'elle détermine la chute du malade. Mægrus a décrit cet état comme étant caractérisé par une paralysie flasque avec perte ou diminution des réflexes tendineux et cutanés.
Deux hypothèses peuvent expliquer l’origine basedowienne des crises de paralysie périodique. Le goitre exophtalmique peut agir comme un facteur précipitant les crises chez un sujet, ayant une prédisposition à l'atteinte de la paralysie périodique. Ou, bien la maladie de Basedow peut provoquer dans le tissu musculaire une modification physiologique ou chimique inconnue, qui est directement responsable de la production de la paralysie flasque transitoire.
Les auteurs japonais, en particulier SHINOSAKI, attribuent la paralysie périodique à un fonctionnement exagéré de la sécrétion thyroïdienne. Sur les 24 malades de SHINOSAKI, 7 étaient atteints de maladie de Basedow, 8 de goitre simple. L'administration répétée de préparations thyroïdiennes aurait provoqué de véritables crises expérimentales, plus violentes que les crises spontanées. Au contraire, quand on supprimait cette préparation, les attaques ne se produisaient pas. Au cours des crises, l’auteur aurait noté plusieurs fois l'hypertrophie du corps thyroïde; et aurait assisté dans deux cas à l'apparition du goitre, de trois mois à un an après la première crise de paralysie.
Ce serait un défaut dans le métabolisme des hydrates de carbone qui serait la cause des attaques. En effet SHINOSARkI a pu provoquer chez ses malades de véritables crises de paralysie en leur faisant ingérer un excès d’hydrates de carbone. D'autre part, une hyperglycémie élevée accompagne toujours l'apparition de la crise. L'intensité de la crise dépend essentiellement de la durée de cette hyperglycémie.
B. — ORIGINE PARATHY ROÏDIENNE.
Les relations entre la fonction parathyroïdienne et la paralysie périodique sont notées par plusieurs observateurs :
INFELD, MAILHOUSE, WEXBERG, SHINOSAKI, ALBRECHT, YOSHIMURA. &
MAILHOUSE croit que le siège de la lésion est dans les muscles ou dans les terminaisons nerveuses périphériques. Comme il trouve dans les urines une élimination insuffisante du calcium et du magnésium, il pense que ces métaux s'accumulent dans le sang et dans les muscles, provoquant ainsi la paralysie. Cet excès est dû à un fonctionnement défectueux des parathyroïdes.
D'après ALBRECHT les symptômes opposés à ceux de la tétanie, leur apparition par crises, leur relation avec les troubles gastriques et intestinaux, l’hyperexcitabilité remplaçant le lendemain des crises l’inexcitabilité mécanique et électrique des muscles, font penser à des troubles parathyroïdiens. Il s'agirait d’un hyperfonctionnement.
Mais c’est YOSHIMURA qui a poussé le plus loin cette théorie. Il part de deux faits qu'il a observés : au cours de la crise, la quantité de magnésium dans le sang augmente considérablement, de sorte qu'il y a un excès important de magnésium par rapport au calcium. D'autre part, comme Snino- SAKI, il a constaté que l’ingestion exagérée d’hydrates de carbone déclanche les crises.
La cause directe de l’attaque de paralysie périodique est le déplacement de l'équilibre calcium-magnésium du sérum sanguin. Le magnésium en excès exerce une action paralysante plus ou moins forte sur le système neuro-musculaire. La crise ne cesse que quand l'équilibre calcium-magnésium est rétabli soit spontanément, soit artificiellement.
* L'administration exagérée d’hydrates de carbone provoque une augmentation brusque de la glycémie ; mais l'influence de cette hyperglycémie n’est importante que quand la teneur en magnésium du sérum sanguin est augmentée.
Cette hyperglycémie est le facteur déclanchant de la crise de paralysie. Elle agit en effet en s’opposant à la dissociation des ions Ca et à l’action neutralisante du calcium sur le magnésium. Le magnésium exerce alors son action paralysante sur le système neuro-musculaire.
Il faut chercher la nature proprement dite de la paralysie périodique dans un dysfonctionnement périodique des glandes parathyroïdes. L'action régulatrice de ces glandes sur le métabolisme minéral, leurs rapports étroits avec le métabolisme des hydrates de carbone, sont en effet bien connus.
Telles sont les diverses théories glandulaires expliquant l’origine de la paralysie périodique. Il est intéressant de constater que cette conception pathogénique est récente ; presque toutes les théories endocriniennes datent en effet de moins de dix ans.
IV. — THÉORIE VÉGÉTATIVE DE JANOTA ET WEBER
JaAxorA et WEBER ont exposé longuement une théorie très ingénieuse, mais malheureusement trop hypothétique.
Après avoir discuté le siège de la lésion, les auteurs tchécoslovaques montrent comment le mécanisme qu'ils envisagent explique à la fois la paralysie et certains symptômes qui l’accompagnent. Ils étudient ensuite la nature de la maladie, et les conditions d'apparition des crises de paralysie.
ARE PSTÉ GES DEMLA ALÉSIONS
Le siège des troubles n’est certainement pas dans le système nerveux central. L'absence de symptômes pyramidaux, l'existence des troubles électriques si particuliers, l’impossibilité de comparer la paralysie flasque de la paralysie périodique à une hypotonie centrale ou même à une parésie jacksonniene, permettent d'éliminer avec certitude toute lésion du neurone central.
Il ne peut s'agir d'atteinte du neurone périphérique ou du nerf; les troubles des réactions électriques s’y opposent.
En effet la perte totale de l’excitabilité électrique ne se rencontre pas dans une lésion purement nerveuse, dans laquelle l’excitabilité galvanique et faradique directe ne disparaît Jamais complètement. Surtout, dans les observations de JanoTA et WEBER, le type des contractions observées, n’est semblable, ni qualitativement, ni quantitativement, au type dit polynévritique. Au cours de la paralysie partielle il n'y a presque aucune différence entre l’excitabilité directe et l’excitabilité indirecte ; ce qui ne se voit pas dans une atteinte nerveuse. On n'a jamais observé de réaction partielle de dégénérescence. Enfin l’excitabilité idio-musculaire mécanique est abolie ou diminuée dans les muscles paralysés.
Le siège dans les terminaisons nerveuses doit être aussi éliminé ; puisque dans l’intoxication par le curare, poison typique des terminaisons nerveuses, le muscle reste excitable directement, et que l’on n’observe jamais une «réaction du cadavre» complète.
En réalité l’«origine de la diminution ou de la disparition de l’excitabilité électrique doit être recherchée dans un endroit plus périphérique que dans la paralysie par le curare », c'est-à-dire dans la zone de passage des terminaisons nerveuses aux fibres musculaires, sinon dans la cellule musculaire elle-même.
La paralysie périodique familiale est donc une myopathie.
B. — MÉCANISME DE LA PARALYSIE
Pour expliquer ce mécanisme JANOTA et WEBER partent de la conception de KrauS et ZONDECK sur l’activité du muscle strié.
D’après ces auteurs, le fonctionnement de la cellule musculaire, comme pour toute cellule, nécessite deux rouages : le rouage végétatif et le rouage fermentatif ou oxydativochimique.
Le rouage végétatif représente la «base fondamentale » de la cellule musculaire. Il a son substratum dans le sarco-
plasme. Il est sous la dépendance des régulateurs végétatifs : nerf végétatif, électrolytes externes, toxines végétatives et cellulaires. Il assure la fonction tonique végétative sur laquelle repose la fonction spécifique des cellules musculaires, c’est-à-dire la contraction musculaire.
Le rouage fermentatif est réglé par l'innervation spinomotrice. Il assure les processus chimiques, processus fermentatifs de la transformation du glycogène, processus oxydatifs par lesquels l’acide lactique formé est en partie brûlé, et en partie reformé en substance mère. Le rouage fermentatif constitue la source d'énergie du rouage végétatif.
Pour que le fonctionnement du muscle soit normal, il faut un concours harmonieux de ces deux rouages. Ce concours se rapporte à tout le mécanisme de la contraction, mais avant tout au déclanchement de la contraction.
En admettant cette hypothèse on est amené à la conclu-
sion suivante : «l'impossibilité du muscle à se contracter au cours de la crise de paralysie périodique est due à une modification de la base fondamentale des cellules musculaires, cette modification étant amenée par un trouble du mécanisme du rouage végétatif ».
- Cette hypothèse d’ailleurs, explique non seulement la perte de la motilité, mais aussi les autres symptômes de L'attaque. Ceux-ci ont certainement une base neuro-végétative.
La preuve en est facile à donner pour certains signes. C’est ainsi que la transpiration abondante, ne peut traduire qu'un trouble neuro-végétatif. Il en est de même pour l’arrêt de la sécrétion salivaire, l'accélération ou le ralentissement du pouls, les troubles digestifs, l’'exagération de l'appétit, la soif intense, bien que pour cette dernière la déperdition d’eau, à la suite de la transpiration, joue certainement un rôle. L'origine végétative de la vaso-dilatation et de la vaso-constriction, de l’hypérémie des muqueuses, est évidente. Enfin les troubles transitoires de l’activité cardiaque donnent lieu à des électro-cardiogrammes comparables à ceux que ROTHBERGER a trouvés dans la vagotonie.
Pour certains autres symtômes la participation du système nerveux végétatif ne serait qu’indirecte. La lassitude, la faiblesse, la céphalée se voient dans certaines affections endocriniennes. L’explication des diverses dysesthésies est plus difficile à trouver. Il semble s'agir de troubles des rapports physico-chimiques dans certains appareils sensibles, soumis aux influences de l’innervation végétative et aux modifications dans la répartition des électrolytes du milieu interne.
CEENNATURE DE LA MALADIE
Le caractère familial et héréditaire de l’affection, certains facteurs, tels que les vices de conformation rencontrés chez certains sujets, la prédisposition à d’autres manifestations constitutionnelles (migraine, épilepsie) trouvée chez plusieurs malades, montrent qu'il existe une prédisposition constitutionnelle à la paralysie périodique familiale. D’après Kraus et ZONDECK le caractère constitutionnel est déterminé dans l'organisme par le système végétatif
La paralysie périodique est donc un type particulier de myopathie. L'’anomalie constitutionnelle végétative des’ muscles striés est confirmée par les faits suivants :
19 Les seuls muscles anormaux en dehors des crises sont presque uniquement des muscles striés.
29 Les modifications durables des réactions électriques entre les crises montrent une anomalie du composant végétatif de la cellule musculaire, puisque le caractère de la réaction électrique dépend de ce composant végétatif.
3° La répartition de la paralysie est rhizomyélique, et on sait que, d’après KURÉ, les muscles des racines des membres et du tronc sont les plus riches en fibres sympathiques.
Mais il est des exceptions. Certains muscles, comme le diaphragme et les muscles du visage, quoique très fournis en fibres sympathiques, ne sont jamais paralysés. Pour le diaphragme on sait que ce muscle se comporte différemment
que les autres dans certaines affections, la dystrophie musculaire progressive, la myotonie, la myasthénie. KURÉ, d'autre part, a montré que le métabolisme du diaphragme est différent de celui des autres muscles striés. Enfin l'intégrité du diaphragme semble s'expliquer aussi par son activité continue, le repos ayant un effet nocif sur les autres muscles de l’économie. L'explication est plus difficile à trouver pour les muscles de la face et des yeux. On doit admettre que dans la paralysie périodique comme dans certaines affections, ils se comportent autrement que les autres muscles.
49 Le tracé de l’électrocardiogramme pendant la crise montre d'importantes modifications de la forme du complexe ventriculaire; ce qui s'explique vraisemblablement par un changement du rapport K et Ca dans les cellules du myocarde. Ce changement traduit une modification de la «base fondamentale » des cellules musculaires cardiaques.
50 Le caractère paroxystique des symptômes ne s’explique pas autrement, car le système végétatif a une action dans tous les troubles pathologiques paroxystiques : asthme, urticaire, migraine, épilepsie.
60 Enfin le prolongement de la courbe de l'hyperglycémie provoquée prouve que les muscles sont constitutionnellement anormaux.
Il est deux faits qu’il est impossible de passer sous silence : la disposition hémiplégique ou croisée de la paralysie que l’on rencontre parfois; d’autre part les rapports avec la migraine et l’épilepsie. Ces faits semblent faire présager une origine centrale. On peut en donner deux explications. Il pourrait y avoir un centre végétatif spécial. C’est Ià une hypothèse peu plausible et il semble que d’autres facteurs interviennent. Puisque dans certaines familles la paralysie débute toujours de Ia même façon, il se peut que la disposition de certains muscles dans les membres soit constitutionnellement différente. D'autre part certaines causes périphériques peuvent avoir de l'influence pour l'apparition de la paralysie
dans tel groupe musculaire (cas de Couzor par exemple). Quant aux rapports avec la migraine et l’épilepsie il semble qu'une anomalie constitutionnelle végétative d’une autre region organique s'associe à l’anomalie constitutionnelle végétative du muscle. Les mêmes causes nocives agissant sur ces centres différents produiraient tantôt une crise de paralysie périodique, tantôt une crise de migraine ou d’épilepsie.
D. —— CONDITIONS D’APPARITION DES CRISES DE PARALYSIE
Les diverses conditions d'apparition des attaques agissent toutes par l'intermédiaire du système végétatif.
C'est évidemment le cas du facteur prédisposant permanent, puisque c’est lui qui détermine l’anomalie contitutionnelle des muscles striés.
Il en est de même pour les facteurs dont l’action n’est que transitoire. L'évolution de la paralysie périodique dépend d’abord des diverses périodes de la vie. PENDE a montré l'influence des diverses périodes de la vie sur le système hormonal. En comparant cette influence avec celle des périodes de la vie sur la paralysie périodique, on peut établir un parallélisme. L'évolution de la paralysie paroxystique est donc sous la dépendance des influences hormonales, donc des glandes endocrines et du système végétatif.
La menstruation, la gravidité et la lactation agissent sur la paralysie périodique par une modification de l'équilibre des hormones et de l'appareil végétatif. Le rôle des saisons est tout à fait comparable.
Le repos musculaire doit être interprété comme étant le rudiment de l’état dont la crise de paralysie est l’acmé. Le repos serait le premier maillon d’une chaîne, dont la perte de la motilité est le dernier. Quant au sommeil nocturne il est le repos au maximum ; et on sait que pendant le sommeil il y a une modification de l'équilibre du système neurovégétatif.
L'influence de l’état de nutrition s’explique par le fait que l'état de nutrition est soumis aux influences végétatives et endocriniennes. L'alimentation agirait comme elle agit dans certaines affections telles que la migraine et l’épilepsie.
L'ingestion de certains aliments, le refroidissement et les chagrins agiraient par l'intermédiaire du choc anaphylactique. Il est question soit de colloïdoclasie (ABRAMI et VALLERY-RADOT), soit d’excitation du pneumogastrique (TINEL et SANTENOISE), soit plutôt d’une modification de l'équilibre électrolytique du sang et des tissus. C'est ainsi que l’on peut comprendre les résultats trouvés par Yosxi- MURA.
Enfin les réactions cutanées allergiques, trouvées par JaAnoTA et WEBER, confirment encore le caractère végétatif de la crise de paralysie périodique.
En résumé JANOTA et WEBER considèrent la paralysie périodique familiale comme «une myopathie constitutionnelle dont la nature consiste en une anomalie constitutionnelle familiale et héréditaire qui touche le composant végétatif de la fonction des muscles striés. La «base fondamentale » des cellules musculaires devient labile par suite de cette anomalie constitutionnelle. Un ébranlement du système végétatif, (système nerveux végétatif et système colloïdoélectrolytique dans le milieu circulatoire) trouble le mécanisme du rouage végétatif et conduit ainsi transitoirement à la suppression de la fonction musculaire spécifique, la contraction musculaire ».
THÉORIE DE MANKOWSKY.
La théorie de MANKOwSkY se rapproche de la théorie de JANoTA et WEBER parce que l’auteur russe attribue un rôle capital au système nerveux végétatif.
Au cours de la crise de paralysie périodique il y aurait des modifications dans les centres nerveux végétatifs qui règlent le trophisme et le métabolisme des muscles. Ces
mêmes centres auraient aussi un rôle régulateur sur les ions Ca et K, réglant ainsi le tonus des muscles. Les centres de ce tonus musculaire végétatif sont situés dans la région hypothalamique et dans le plancher du troisième ventricule, Leur lésion peut donner le tableau de la paralysie périodique.
Une série de preuves indirectes le démontrent. La première est l’analogie de la crise de paralysie périodique avec la crise de cataplexie post-encéphalitique, dont la nature a permis de localiser le siège végétatif dans le plancher du troisième ventricule. D'autre part il existe au cours de la crise de paralysie une série de symptômes dont l’origine végétative est certaine. De plus l’innervation végétative des muscles striés est très importante, et certaines affections montrent l’influence du système neuro-végétatif sur le trophisme des muscles : atrophie-musculaire dans les tropho-névroses, atrophies musculaires dans la maladie de Reynaud et la sclérodermie. La paralysie périodique familiale a des ana- : logies très nettes avec la myasthénie et certaines myopathies, et on tend à l'heure actuelle à attribuer au système végétatif un rôle dans la pathogénie de ces affections. Enfin l'apparition des premières crises à la puberté, leur disparition à la vieillesse, les observations de SHINOSAKI, les expériences de OrzEcHowskI montrent bien les rapports de la paralysie périodique avec les glandes endocrines.
On peut donc admettre que les crises de paralysie périodique familiale sont déterminées par un processus pathologique dont le siège est dans les centres végétatifs du mésencéphale. Ceux-ci sont prédisposés par l'hérédité. Sous l'influence de facteurs néfastes (excès d’hydrate de carbone, émotions, repos, sommeil nocturne... etc.) il y a une modification particulière de l’activité de ces centres qui aboutit à un freinage, et à des symptômes concomitants de choc végétatif dans certains tissus et certains organes, € ’est-à-dire
à la crise de paralysie.
V. — THÉORIE DE L’'INTOXICATION INTERMITTENTE
L'intoxication intermittente est l'hypothèse qui a recueilli le plus de suffrages. C’est elle qui vient en effet naturellement à l'esprit. Durant les phases d’immobilité ou de repos les poisons s’accumuleraient soit dans le système nerveux central, soit dans les nerfs ou les fibres musculaires, provoquant ainsi la perte de la motilité. Ces poisons éliminés ou disparus, la crise de paralysie prendrait fin.
Telle est la thèse générale. Mais les avis divergent sur la nature même de la cause toxique. Certains croient à l’action d’un poison endogène ; les autres voient l’origine de l’intoxication dans un métabolisme défectueux.
GOLDFLAM a soutenu la première hypothèse. D’après lui, le siège de la lésion serait dans les muscles ou dans les terminaisons nerveuses. Il y aurait une prédisposition musculaire, les muscles. des malades atteints de paralysie périodique s'étant arrêtés dans leur développement ; leur constitution rappelle en effet celle que WEsrPHAL a trouvée chez le nouveau-né. Il s'agirait d'une auto-intoxication, le poison s’accumulant pendant les périodes de repos. La nature de cette toxine est encore inconnue, et GOLDFLAM se demande si les ptomaïnes trouvées dans les urines ne joueraient pas un certain rôle. Cependant ces ptomaïnes injectées à un lapin
n'ont provoqué ni paralysie, ni troubles des réactions électriques.
CRAFTS aurait obtenu par la méthode de BRIEGER une substance toxique, dans les fèces de son malade. Celle-ci injectée à des lapins et à des cobayes produisit une paralysie transitoire de 48 heures. Il croit que c’est l’origine de l’intoxication.
Vertes
BuzzaRD attribue les crises de paralysie à l'accumulation de la lymphe dans les muscles pendant le repos. La lymphe contiendrait des composés anormaux ou toxiques, qui provoqueraient dans la substance musculaire de telles modifications qu’elles l’empêcheraient de se contracter. Cette hypothèse explique l'intégrité du diaphragme et des muscles de la face. Le mouvement perpétuel du premier empêche l’accumulation de la lymphe. Les muscles du visage ont un meilleur drainage lymphatique que les autres muscles de l’économie. La lymphocytose sanguine trouvée par GoLp- FLAM indique le rétablissement de la circulation lymphatique.
SINGER €t GO0DBODY trouvent que la toxicité des urines est très augmentée pendant la crise. Ces toxines qui n’ont pu être isolées seraient paralysantes. Elles se développeraient pendant le mouvement et ne seraient que le produit de l’action normale des muscles. C’est elles qui produiraient la fatigue, et la diminution de la force musculaire.
Pour BoRNSTEIN il y a une grande analogie entre l’épilepsie et la paralysie périodique. Celle-ci serait une affection des cornes antérieures de la moelle épinière, l’épilepsie étant due à une lésion de la région motrice de l’encéphale. Ces deux maladies sont produites par la même toxine qui a une prédilection spéciale pour la substance grise de l’axe nerveux. Selon l'endroit où elle agit, elle détermine l’une ou l’autre des deux affections.
PAsTiNE constate à plusieurs reprises chez deux malades la présence d’acétone dans la sueur et les urines. Il suppose, puisque l’affection est familiale et héréditaire, qu’il y a dans l'organisme une prédisposition congénitale à la formation et à l'accumulation d’une auto-toxine. Celle-ci agit à intervalles variés et détermine la paralysie de la musculature striée. La musculature est d’ailleurs anormalement constituée, comme le montrent certaines déformations musculaires qu'il
a remarquées chez un de ses malades : développement anormal de certains muscles, aspect herculéen du sujet, légère hypertrophie de la langue.
Pour d’autres auteurs la cause de la paralysie doit être recherchée dans les troubles du métabolisme.
D'après MircHELz, FLEXNER et EpsaLz l'attaque est due à des troubles métaboliques dont le siège est avant tout et peut-être entièrement dans les muscles. Ils tirent cette conclusion de leurs recherches sur la créatinine. La faible élimination de créatinine au moment de la paralysie est vraisemblablement due à sa destruction anormale dans l'organisme. Mais la rétention de créatinine ne serait pas la cause des symptômes, car cette substance n'est pas toxique. Les altérations de l’élimination indiquent seulement un trouble du métabolisme sans spécifier son influence sur les attaques.
Quelques années plus tard EDpsaLL et MEANS concluaient aussi que l’origine de l'affection n’est pas nerveuse, et qu'il s’agit d’une maladie des échanges de la nutrition.
Pour HoLTzAPPLe la cause de la perte de la motilité est un spasme vaso-moteur de l'artère spinale antérieure, qui irrigue presque exclusivement la corne antérieure. Ce spasme détermine une anémie temporaire et la paralysie. La répétition fréquente de ce spasme finit par déterminer la dégénérescence des cornes antérieures, ce qui explique la permanence de la paralysie que l’auteur a observée chez deux de ses malades. Les phénomènes vaso-moteurs sont dus à une élimination insuflisante des produits azotés, en particulier de l’urée. Le caractère familial et héréditaire de l'affection explique l’idiosyncrasie pour les substances azotées des sujets atteints de paralysie périodique.
ATvooD croit aussi à l'influence de l'élimination défectueuse des produits azotés. Il en résulterait des produits toxiques, qui, absorbés par la muqueuseintestinale, pourraient paralyser les terminaisons des nerfs moteurs périphériques et les fibres musculaires.
SCHLIESINGER Voit la preuve de l’auto-intoxication dans les résultats de l’analyse des urines : au cours des attaques il a en effet trouvé de l’acétonurie, de l’albuminurie et des cylindres hyalins. Cette auto-intoxication serait due à des troubles de la nutrition à point de départ intestinal. Les combinaisons toxiques ainsi formées, agissant sur les nerfs et les muscles, provoqueraient la paralysie. La crise ne cesserait que lorsque les toxines auraient quitté l’organisme par les urines (albuminurie, acétonurie) ou par la peau (sueurs profuses) ou par le tractus digestif.
Selon GARDNER la formation des substances nocives est due à un défaut congénital du métabolisme. En effet la paralysie périodique ressemble à d’autres affections paroxystiques dues à des auto-intoxications, comme les vomissements acétonémiques de l’enfance, les attaques d’oxalurie et d’uricémie.
D'autre part certains signes font nettement penser à une intoxication : le début soudain et l’amélioration rapide des symptômes; l'apparition des phénomènes après le repos alors que les poisons sont accumulés au maximum ; la céphalée, la sommolence, la soif et l’anorexie qui accompagnent la crise; le vomissement bilieux qui souvent la termine ; la forte densité des urines de crise et la présence de l’indican. Enfin un traitement et un régime désintoxiquant ont eu chez le malade de GARDNER un effet inespéré.
Enfin tout récemment MAcLACHLAN insiste longuement sur cette théorie de l’auto-intoxication. Il croit à l’origine intestinale des toxines. Chez deux de ses malades il à trouvé des troubles de la fonction gastrique se manifestant par de
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l’achylie et une déficience de la digestion de l’amidon. D'autre part la constatation de l’indican dans les urines est fréquente. La déficience de la digestion intestinale serait donc la conséquence de la déficience de la digestion gastrique. Les poisons ainsi formés passeraient dans le sang, mais vraisemblablement aussi auraient une action sur le sympathique et les nerfs vaso-moteurs des vaisseaux. À ce point de vue il s'appuie sur les recherches de LŒPER qui a trouvé, dans le tronc du pneumogastrique, du formol administré par voie gastrique, et une äutre fois, dans la moelle, une toxine tétanique donnée par l'estomac. Le même auteur a noté que les chlorures étaient augmentés dans le vague pendant la digestion. Cette origine intestinale des toxines est tout à fait comparable à ce qui passe dans la migraine, dont les rapports avec la paralysie périodique sont bien connus.
Cette intoxication générale n’est d’ailleurs pas suffisante pour expliquer la paralysie. Il faut aussi admettre une anomalie du tissu musculaire qui est trop sensible, soit. à une intoxication générale, soit à des changements métaboliques locaux qui résultent d’une activité musculaire prolongée ou excessive.
La mauvaise circulation du sang et de la Iymphe pendant la crise est encore un facteur favorisant. Cette mauvaise circulation est démontrée par plusieurs preuves : dans certains cas le froid est un facteur de paralysie ; les extrémités des membres qui sont moins bien irriguées sont les plus fréquemment atteintes ; les attaques se produisent le plus souvent la nuit alors que la pression artérielle est basse, la respiration plus faible. Les mouvements favorisant la circulation peuvent faire avorter certaines crises ; le diaphragme dont le mouvement est continu, et les muscles du visage dont l'irrigation lymphatique est bonne ne sont jamais paralysés. Il est facile de comprendre que cette circulation défectueuse du sang et de la lymphe s'oppose à l'enlèvement des produits du métabolisme musculaire et favorise ainsi la perte de la motilité.
Enfin la paralysie est certainement favorisée par un défaut
constitutionnel des muscles, que prouvent certains défauts héréditaires.
En résumé, qu’il s'agisse d’une toxine, ou que le poison provienne d’un défaut du métabolisme, tous ces auteurs sont d'accord pour attribuer la perte transitoire de la motilité à une intoxication intermittente.
A. — CRITIQUES DE LA THÉORIE DE L'INHIBITION
Nous ne nous attarderons pas longtemps à discuter la théorie de l'inhibition. Dire en effet que l’inhibition est capable de provoquer le syndrome clinique et électrique si particulier de la paralysie périodique ; attribuer au même mécanisme l’hystérie, la migraine, et l’épilepsie, paraît à l'heure actuelle un peu trop simpliste. Ce n’est là qu’un mot ; et même l'existence de ce phénomène serait-elle prouvée, il resterait encore à déterminer les causes capables de le provoquer.
B. — CRITIQUES DE LA THÉORIE DE L'ISCHÉMIE MUSCULAIRE
La théorie de SCHMIDT ne nous satisfait pas davantage.
Une remarque préliminaire s'impose. L’ischémie artérielle pourrait, dans la crise de paralysie périodique, expliquer dans une certaine mesure les symptômes moteurs et électriques, si elle était transitoire et de très courte durée. Il est certain en effet que la compression d'un membre par la bande d'Esmarch provoque des parésies et des troubles électriques. Le fait a été depuis longtemps démontré. On sait aussi qu'une ischémie, due par exemple à un embolus artériel, peut déterminer en quelques heures, dans le terri-
toire musculaire de l'artère, une diminution de la motilité et une hypoexcitabilité électrique. Mais ce n’est pas du tout le cas de la paralysie périodique. En effet la restitution complète de la valeur fonctionnelle d’un muscle privé de circulation sanguine ne peut s'expliquer que si l’ischémie est de très courte durée. Or, une crise de paralysie périodique, peut se prolonger pendant plusieurs jours. Dès lors il est impossible de comprendre pourquoi une ischémie tellement longue ne s'accompagne pas, au moins au début, des symptômes cliniques habituels à l’ischémie, douleurs, crampes, hypertonie et comment elle permet une restitutio ad integrum après la crise.
D'ailleurs les arguments donnés par SCHMIDT pour démontrer l'existence de cette ischémie artérielle pendant la crise paraissent bien faibles. Les lésions histologiques n’ont aucune valeur. Elles ne sont pas en effet caractéristiques de l’attaque, puisque nous ne savons pas si elles sont durables ou passagères. Les preuves cliniques sont aussi nettement insuffisantes. La pâleur des téguments est loin d’être constante ; et quand elle existe elle est surtout accentuée à la face, c’est-à-dire Ià où les muscles ne sont presque jamais atteints. Il en est de même de la sensation de froid qu'accuseraient les malades et de l'hypothermie locale. En effet bien souvent les sujets se plaignent de sensation de chaleur, et les observateurs notent, que les téguments sont rouges et chauds. Il n’est pas du tout prouvé que l'exercice et la mobilisation passive améliorent la paralysie en activant la circulation. Enfin, à part ORZECHOwSKI et deux ou trois autres, les auteurs ne sont pas arrivés à provoquer expérimentalement des crises par l'injection d’adrénaline.
La vaso-constriction des petites artères musculaires qui déclancherait cette ischémie est loin aussi d'être démontrée. L'hypertension artérielle qui existerait au début, persisterait pendant la crise, et serait remplacée à la fin par de l'hypotension, n'est notée que par quelques auteurs. Et l’on saisit mal comment cette vaso-constriction se localiserait à certaines artères musculaires, et en épargnerait certaines autres.
La raison que donne ScHmipr de l'intégrité du diaphragme et des muscles de la face ne convainct pas. Pourquoi les nombreuses artères collatérales, qui d’après lui, irriguent ces muscles, ne subiraient-elles pas le même phénomène que les autres artères musculaires ?
Enfin, en admettant même que l’hyperadrélaninémie paroxystique soit capable de provoquer cette vaso-constriction, il resterait à déterminer les raisons, pour lesquelles à certains moments, la quantité d’adrénaline augmente soudainement. SCHMIDT suppose que les troubles digestifs existant pendant la crise peuvent, par l'intermédiaire du sympathique, augmenter la sécrétion des surrénales. Cette hypothèse est en contradiction avec ce que nous savons de l’atteinte' du péristaltisme intestinal pendant l'attaque. Il est un des facteurs des troubles digestifs, mais étant un symptôme de la crise il ne peut en être la cause.
En résumé, la théorie de ScHMipT est incapable d'expliquer la durée des accès. L’ischémie artérielle et son mécanisme, la vaso-constriction, reposent sur des arguments insuffisants. Cette pathogénie peut donc difficilement être conservée.
C. — CRITIQUES DES THÉORIES GLANDULAIRES
Les rapports de la paralysie périodique familiale avec le corps thyroïde, les glandes parathyroïdes, et peut-être aussi à cause de leur synergie fonctionnelle bien connue, avec d’autres glandes endocrines, sont certains. Les associations que les auteurs ont observées, l'augmentation du métabolisme de base qui paraît assez constante pendant les accès, les troubles de la série parathyroïdienne, la persistance du thymus chez des adultes, vue à l’autopsie par SCHMIDT et SHINOsAKI, l’établissent suffisamment.
Mais de ces faits, il est impossible de conclure que la paralysie périodique soit due à un dysfonctionnement du corps thyroïde. Dans l’expérimentation sur l'animal, soit
NA par l’ablation de la glande, soit au moyen des extraits slandulaires, l’on n’obtient pas un syndrome comparable à la crise de paralysie périodique. Certes, l'influence du corps thyroïde sur le métabolisme des hydrates de carbone, auquel les auteurs japonais attachent tant d'importance,est connue. Et l’on peut se demander si les troubles glycémiques constatés par SHiNosAKI, ne sont pas de même nature que les troubles du métabolisme des sucres rencontrés habituellement chez les basedowiens. D'autre part chez beaucoup de sujets, l'hyperglycémie de crise quand elle existe, est si peu accentuée, qu'il est bien invraisemblable qu'elle joue un rôle important dans l’apparition des accès.
En clinique humaine il n’y a pas dans la dysthyroïdie de symptômes comparables à ceux de la paralysie périodique. L’on ne peut assimiler en effet, comme le font SHINO- SAKI, DUNLAP et KÉPLER, la crise de paralysie périodique, avec tous ses caractères cliniques, électriques et évolutifs, avec le brusque dérobement des jambes chez lés basedowiens, avec la paraplégie type Buzzarp-CHARCGOT. Enfin, en admettant même l’origine thyroïdienne de la maladie de WESTPHAL, il faudrait encore expliquer le mécanisme des crises de paralysie. On en est alors réduit à émettre les hypo-
thèses de DunLap et KÉPLER, dont on ne peut donner de démonstration.
L'origine parathyroïdienne de la paralysie périodique ne résiste pas mieux à l'examen. Les troubles de l’hyperparathyroïdie, où ceux dus à l’ablation des parathyroïdes, n’ont aucun rapport avec ceux que nous avons décrits. Et on sait que le schéma classique de LUNDBORG n’est plus à l’heure actuelle admis. D'ailleurs on comprendrait mal comment, si les crises étaient dues au seul dysfonctionnement parathyroïdien, elles ne s’accompagneraient pas constamment de modifications importantes de la calcémie. Enfin rappelons que plusieurs auteurs, entre autres JANOTA et WEBER, ne
sont pas arrivés à provoquer des crises par l'épreuve de l'hyperpnée.
En conclusion, il est exact de dire que le fonctionnement des glandes endocrines est défectueux dans la paralysie périodique familiale, mais il est impossible de considérer ce facteur comme la seule cause des crises de paralysie.
D. — CRITIQUES DE LA THÉORIE DE JANOTA ET WEBER
La pathogénie de JaANoTA et WEBER est ingénieuse et séduisante. Mais la part laissée à l'hypothèse pure paraît vraiment trop grande.
JANOTA et WEBER, après beaucoup d’autres, soutiennent que le siège des troubles est uniquement musculaire, les neurones central et périphérique, le nerf, n'étant aucunement lésés. Les arguments en faveur de cette opinion sont très solides ; 1l est certain en particulier que l'abolition de l’excitabilité idio-musculaire dans les muscles paralysés, plaide, selon la conception de Babinski, en faveur d’une altération propre de la fibre musculaire.
Cependant plusieurs remarques s'imposent. D’après JANOTA et WEBER, la perte totale de l’excitabilité électrique ne se rencontre pas dans une lésion purement nerveuse. Il semble cependant, que quelquefois une lésion centrale peut s'accompagner de troubles semblables des réactions électriques. Nous en voyons la preuve dans des observations de GuIL- LAIN et BaRrRÉ. Ces auteurs ont constaté avec STRÔHL, que, dans les plaies de la moelle épinière par blessures de guerre, l’excitabilité électrique directe et indirecte dans les membres inférieurs est au début ordinairement conservée. Cependant, dans deux ou trois cas, ils ont constaté dès les premiers jours une abolition complète de l’excitabilité galvanique et faradique dans les nerfs et les muscles. Il ne s’agit pas bien entendu de comparer, même de loin, une blessure de la moelle, et une crise de paralysie périodique familiale. Mais
l'existence de tels faits montre que l'argument de JANOTA et WEBER n’a pas une valeur absolue.
L'on dit, d'autre part, que l’origine des troubles électriques doit être recherchée dans la fibre musculaire, puisque dans l'intoxication par le curare le muscle est excitable directement, alors que dans la crise de paralysie l’excitabilité musculaire même est abolie. En réalité la théorie classique de la curarisation, à savoir la paralysie de la plaque motrice, n’est plus universellement admise. L'existence histologique même de la plaque motrice, telle que la concevait ROUGET, est fort discutée, et on sait que LapicQuE explique limpossibilité de transmission du nerf au muscle par la différence notable des chronaxies des deux éléments.
Enfin et surtout, certains signes indiquent que les muscles ne sont pas toujours les seuls atteints. Nous avons trouvé en effet deux observations dans lesquelles les auteurs, Max- Kowsky et Von JoHxsoN, mentionnent la présence d’un signe de Babinski. MANKowsKY trouva un réflexe cutané plantaire en extension au cours d’une crise, alors que la paralysie était surtout accentuée sur les muscles de la ceinture pelvienne et que les mouvement étaient conservés dans les orteils, les pieds et les jambes. Il précise d’ailleurs que l'extension de l’orteil est faible. Un signe de Babinski bilatéral est observé chez le malade de JoHNSsoN pendant l'amélioration d’une crise. Il persiste encore d’un côté le lendemain, et ne disparaît définitivement que deux jours après l’accès. La constatation du réflexe cutané plantaire en extension n'est peut-être pas très nette dans le premier cas. Il pourrait s'agir d’un pseudo-signe de Babinski, et l’auteur l'interprète d’ailleurs comme la faculté de réaction en partie conservée de certains muscles. Mais dans la seconde observation l'existence du signe de Babinski nous paraît indubitable, et ne peut signifier, à notre avis, qu’une atteinte passagère du faisceau pyramidal.
Cette interprétation prend d'autant plus de valeur que l’examen du liquide céphalo-rachidien du même malade montre la présence de lymphocytes et une réaction de Nonne-Appelt
légèrement positive. GUILLAIN et BARRÉ avaient déjà trouvé une albuminose à 0 gr. 30, SHiNosaKt à 0 or. 40. Nous-même, au cours d'une crise, avons noté une augmentation de l’albumine avec réaction de Pandy légèrement positive et allongement de la courbe du benjoin colloïdal. Ces modifications du liquide céphalo-rachidien, quoique légères, sont certainement pathologiques. Et le siège uniquement musculaire des lésions ne les explique pas suffisamment.
Rappelons aussi que nous avons constaté à l'examen électrique au cours des crises de la lenteur franche des contractions musculaires, et même une fois une réaction de dégénérescence partielle classique ; et que quelques auteurs ont fait des observations analogues. Il semble donc que, pendant l'attaque de paralysie périodique familiale, il peut exister, dans quelques cas tout au moins, une atteinte des conduits nerveux et même du système nerveux central. La constatation d’un signe de Babinski, les résultats de la ponction lombaire, certaines particularités de l'examen électrique, ne peuvent se comprendre autrement.
D’après Janora et WEBER la perte de la motilité est due à un trouble du facteur végétatif qui, en s’associant au facteur spino-moteur, assure la contraction musculaire. Ilest évident que les symptômes végétatifs existent pendant la crise. Les sueurs presque toujours abondantes, l'arrêt de la sécrétion salivaire, la bradycardie ou la tachycardie, les signes vaso-moteurs, l’hyperémie des muqueuses, les changements transitoires de l’électro-cardiogramme constatés par les auteurs tchéco-slovaques, sont des signes d'atteinte du système neuro-végétatif. Les modifications du réflexe oculocardiaque, les résultats des épreuves pharmaco-dynamiques, montrent, si imparfaits que soient ces procédés, un déséquilibre vago-sympathique. Mais ce sont là des symptômes sommé toute secondaires. Au contraire, le symptôme fondamental, la perte de la motilité, ne peut s'expliquer, d’après le texte de JanorA et WEBER, que si l’on admet l’hypothèse d’un trouble du facteur végétatif. Il faut ajouter de
plus que la théorie de la contraction musculaire sur laquelle ils s'appuient est loin d'être admise par tous les physiologistes. Et selon l'expression même de JAxoTA et WEBER il faut admettre «une hypothèse appuyée sur d’autres hypothèses ». C’est là une pathogénie dont les bases nous paraissent bien fragiles.
Il y aurait une prédisposition constitutionnelle à la paralysie périodique familiale, comme l'indique principalement le caractère familial et héréditaire de l'affection. Mais ici une remarque très importante s'impose. Ce caractère est loin d’être absolu. SCHMIDT déjà notait que la paralysie périodique n’était familiale que dans 81 % des cas. Nousmême, en réunissant un plus grand nombre d'observations, avons établi que la proportion était encore moins forte, puisque une fois sur quatre nous trouvons que la maladie est sporadique. D'après certains auteurs même l’hérédité n'entre pas en jeu : sur les 24 malades de SHINOSAKI, 22 n'avaient jamais eu d'antécédent familial.
Un autre argument important donné par JANOTA et WE8gEr est la prédominance de la paralysie, dans les muscles riches en fibres sympathiques d’après les recherches de KURÉ, c'est-à-dire les muscles du tronc et des racines de membres. Mais il est d’autres muscles aussi fourni en fibres sympathiques, qui pratiquement restent toujours intacts dans la crise de paralysie périodique ; le diaphragme et les muscles de la face et des yeux. JANOTA et WEBER d’ailleurs n’esquivent pas l’objection et la discutent longuement. Mais leurs preuves ne sont pas convaincantes. Il est difficile d’admettre en effet, dans une théorie qui donne tant d’importance au facteur végétatif, que des muscles abondamment innervés par le sympathique, comme le diaphragme et les muscles du visage, soient respectés.
Enfin cette théorie est incapable d'expliquer l'influence si curieuse du repos dans l'apparition des crises de paralysie.
En résumé, la pathogénie de JANOTA et WEBER soulève de graves objections. Son point de départ est trop vague, et l'explication qu’elle donne de certains caractères importants de l'accès de paralysie paraît insuffisante...
É5—= LANTHÉORIE DE L'INTOXICATION INTERMITTENTE
Cette théorie très simple reste encore la plus séduisante par sa simplicité même. Certes on n’a pu mettre en évidence jusqu'ici, ni dans les humeurs, ni dans les excréta, une substance toxique, même anonyme, qui puisse être incriminée. Tous les essais de reproduction expérimentale d’un syndrome neuro-musculaire voisin, par injection à l’animal, par perfusion ou imbibition, sont restés négatifs. Mais c’est là un argument qui nous paraît insuflisant pour détruire l’hypothèse de l’intoxication. De tels exemples sont nombreux en médecine. Les germes de beaucoup d'infections n’ont pas été trouvés et personne ne nie leur nature infectieuse. En plein tétanos aigu l'injection du sang de tétanique à un animal n’arrive pas à reproduire, du moins à notre connaissance, les manifestations toxiques de cette maladie. La toxine tétanique est pourtant bien connue, on sait de plus qu'elle circule dans l'organisme, et pourtant il semble impossible de la mettre en évidence par cette voie. Est-il sûr qu’au cours d’une intoxication aiguë par la strychnine chez l'animal, le sang prélevé avant la mort et injecté à un autre animal, soit capable de reproduire les symptômes de l'intoxication strychnique chez le témoin de passage ? De plus isoler l'agent toxique dans les humeurs paraît très difficile. Il est vraisemblable en effet que nous le cherchons trop tard, et que, quand la crise se déclanche, le poison a déjà quitté le milieu cireulant pour se fixer sur le système neuromusculaire.
Il n’en reste pas moins que cette hypothèse est celle qui satisfait le mieux l'esprit. Il est logique, dans l'impossibilité de faire mieux, d'admettre qu’une intoxication intermittente
provoque l'accès paroxystique, et qu’une fois supprimée la motilité revient. L'accumulation progressive d'un poison pendant les périodes de repos, n’exerçant ses effets que quand il est arrivé à un certain taux de concentration, explique à la fois l'existence des crises de paralysie, leur périodicité et leur répétition.
Nous voudrions de plus insister sur les résultats de nos examens de sang et du liquide céphalo-rachidien. Certes les résultats de l’étude dela toxicité du sérum ne sont pas parfaits. Ils ont la valeur relative de toute constatation physiopathologique fondée sur la recherche de la toxicité. D'autre part nous n’avons pu établir d’une façon certaine les rapports du pouvoir toxique du sérum avec l'apparition des crises. Enfin les symptômes, par lesquels cette toxicité du sérum s’est manifestée chez le cobaye, sont analogues à ceux que PAGnNIEZ a décrits pour le sérum des épileptiques. Il s’agit avant tout de propriétés myoclonisantes et convulsivantes. Jamais nous n’avons vu quelque symptôme ressemblant même de loin au syndrome de la paralysie périodique familiale. Ces réserves expresses faites, il est certain que le sérum de notre malade est plus toxique pour le cobaye que le sérum normal, et que cette toxicité est plus grande à certains moments. Nous croyons donc qu'il existe, par périodes, des produits anormaux dans les humeurs des malades atteints de paralysie périodique. Cette constatation confirme l’hypothèse de l’intoxication intermittente.
L'examen du liquide céphalo-rachidien nous a montré qu'il peut exister au cours des crises de paralysie un trouble de la circulation méningée. L'’hyperalbuminose, existant avec une réaction des globulines positive, laisse supposer qu'il y a aussi passage de corps toxiques dans le liquide céphalo-rachidien. Il n’est pas illogique de penser que ces poisons peuvent agir sur les racines rachidiennes dans leur traversée méningée et bloquer transitoirement la conductibilité motrice. Il se passerait un phénomène analogue au blocage de la conductibilité sensitive par la cocaïne ou la stovaine.
I est très difficile de résumer les diverses théorie exposées et d'essayer d'en faire une synthèse. L'hypothèse de l’intoxication intermittente, défendue par notre maître Georges GUILLAIN avec Barré en 1919, est, à l’heure actuelle, la plus défendable. Elle explique en particulier l'atteinte neuromusculaire étendue qui existe dans certains cas. Le rôle du système végétatif n’est pas primordial, mais il existe au cours des crises une instabilité marquée du système vagosympathique ; et ce sera le mérite de JANOTA et WEBER d'avoir attiré l'attention sur ce point. La participation des glandes endocrines, quoique difficile à déterminer est aussi certaine. [1 y a 50 ans WEsTPHAL écrivait que la pathogénie de la paralysie périodique familiale était une énigme. Le dire encore aujourd’hui ne nous paraît plus entièrement exact. La toxicité des humeurs, l'atteinte du système végétatif et des glandes à sécrétion interne ñe sont pas contestables. Ce sont là des bases solides qui permettront dans l'avenir d’aller plus loin dans la physiopathologie de la paralysie périodique familiale.
CHAPITRE XV
Diagnostic.
Après l'étude séméiologique, que nous avons faite, le dia-
gnostic de la paralysie périodique familiale semble facile. En réalité il sera rarement fait au premier abord : c'est une affection rare et l’on n'y pensera pas. A la première crise de paralysie, ou dans l'ignorance des attaques antérieures, ce seront les diagnostics de polynévrite toxique grave, de poliomyélite antérieure aiguë, de paralysie hystérique, de simulation, qui seront d’abord posés. Mais il est évident que le doute ne persistera pas longtemps et que les caractères de cette affection éviteront ensuite toutes les confusions. En effet l'apparition rapide d’une paralysie flasque généralisée n’épargnant que la face, et s’accompagnant de l'abolition des réflexes tendineux et de la contractilité idio-museculaire ; la disparition complète des troubles en un ou deux jours ; les perturbations si particulières des réactions électriques ; l’intégrité de la sensibilité et de l'intelligence ; l'absence à peu près complète de troubles durant les périodes intercalaires, constituent un syndrome bien particulier.
Il est classique d'exposer les difficultés de diagnostic avec quelques affections : nous ne ferons que les signaler,car leurs analogies avec la paralysie périodique semblent bien lointaines.
La paralysie spasmodique transitoire a été décrite par LENOBLE. Il avait réuni en 10 ans six cas de cette affection.
Ces sujets étaient tous des Bretons et appartenaient à deux familles. Le début est brusque et se fait par des douleurs plus ou moins Vives, avec sensation de froid glacial. La paralysie atteint uniquement les membres inférieurs. Ce peut-être une impotence fonctionnelle absolue ou bien une parésie plus ou moins accentuée, s’accompagnant d’atrophie musculaire. Ces symptômes moteurs durent en général fort longtemps (durée de 10 mois chez un malade), puis disparaissent d’une façon définitive en ne laissant qu’un reliquat insignifiant. L'examen électrique n’a été fait que chez un seul sujet. Il à montré une réaction de dégénérescence des muscles de la loge antéro-externe des jambes, avec diminution de l’excitabilité électrique dans le domaine du sciatique poplité externe. L'auteur pensait qu'il s'agissait d'une radiculo-myélite antérieure très localisée, d’origine indéterminée.
Le Xubisagari est une affection étudiée par les auteurs japonais. C’est une maladie qui survient surtout chez les paysans qui travaillent dans les rizières, courbés vers le sol. - Elle se caractérise par des troubles de la vue, de la diplopie et du ptosis. La parole devient incompréhensible, la mastication et la déglutition sont troublées. Les troubles moteurs apparaissent dans les muscles qui fournissent le plus grand effort, dans les muscles de la nuque, du dos et des extrémités. Rapidement la paralysie se complète. Les accès durent de 10 à 15 minutes. Ils cessent avec le repos mais se reproduisent quand le malade recommence le même travail dans la même position.
Tout récemment A. E. Kouzkow vint d'isoler dans la nosologie une affection qu'il appelle l’«ÆHeredo-akinesia algera paroxysmalis ». Les caractères qu'il donne la différencient aisément de la paralysie périodique familiale. C’est une maladie héréditaire et familiale. L'apparition des accès a pour cause unique l’absence de nourriture pendant un temps plus ou moins long. Si les malades se nourrissent régulièrement il n'y a pas d'accès. Des douleurs très vives sont une des causes principales de l’akinésie. Les parésies sont légères, et on n’a
jamais observé de modification de l’excitahilité électrique des muscles.
Le vertige paralysant de GERLIER ne prête pas non plus à confusion. Il est épidémique et ses paralysies momentanées sont différentes et s’accompagnent de ptosis et de troubles visuels prononcés.
Beaucoup plus importantes sont les relations du syndrome décrit par WEsTPHALL avec la myasthénie et les myopathies.
Les rapports de la myasthénie et de la paralysie périodique familiale sont intéressants à préciser. Au point de vue clinique il est difficile de les comparer. Dans sa forme typique la maladie d'Erb-Goldflam, avec son caractère essentiel, la fatigabilité musculaire, avec le ptosis et l'atteinte des autres muscles oculaires, est totalement différente du syndrome décrit par WESsTPHALL. La réaction myasthénique a été trouvée par quelques auteurs au cours des crises de paralysie périodique, mais cette réaction n'est pas spécifique de la myasthénie et on sait qu'elle a été observée dans des poliomyélites et dans certaines maladies de Parkinson. Même, la myasthénie périphérique de NÉGRO, qui d’ailleurs, d’après BOURGEOIS, ne Comprend que quelques cas atténués de polynévrites alcooliques et diphtériques, ne peut être homologuée à la paralysie périodique familiale. Les deux affections n’ont en somme de commun que leur évolution par poussées. Aussi les relations qui les unissent doivent-elles être cherchées plutôt dans la pathogénie. Le même doute persiste sur leur étiologie, et dans les deux cas l’on peut se demander s'il ne s’agit ‘pas d'un processus semblable d'intoxication, les produits toxiques diffusant à tout l'organisme par un mécanisme humoral.
Il faut insister aussi sur les rapports avec les myopathies. Ces deux affections qui touchent le muscle, l’une à l’état aigu, l'autre à l'état chronique, posent la question de leurs positions respectives dans le groupe encore mal défini des maladies musculaires primitives. Ce problème mérite de plus d'être soulevé, à cause de la prédominance rhizomyélique des symptômes pendant la crise de paralysie périodique, et à cause
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des lésions résiduelles dans les intervalles. À part ces analogies, il ne faut pas oublier le caractère essentiellement paroxystique de la paralysie périodique familiale, du moins pendant la plus grande partie de son histoire, et l’évolution d'emblée progressive des myopathies.
Les relations avec la maladie de Thomsen et la myotonie atrophique méritent à peine d’être soulignées, car jamais à part la réaction électrique myotonique, il n’a été constaté des signes cliniques certains de myotonie dans la paralysie périodique familiale. La maladie de Thomsen, et la maladie de Westphall sont en somme, des affections dans lesquelles le musele extériorise ses deux seuls moyens de réaction contre les agents nocifs, quels qu'ils puissent être : hypertonie dans un cas, paralysie flasque dans l’autre.
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CHAPITRE XVI
Traitement.
Le traitement de la paralysie périodique familiale est difficile. Presque tous les auteurs insistent sur son impuissance. Il n’en est pas moins vrai qu’une thérapeutique doit être instituée. Elle peut soulager les malades et agir d’une façon palliative sur l'intensité et la durée des crises.
Nous ne pouvons ici exposer tous les procédés mis en œuvre, leur énumération serait trop fastidieuse. Nous nous contenterons de citer les méthodes dont les données pathogéniques et surtout l’empirisme montrent l'efficacité relative.
PENDANT, LA CRISE
Immédiatement avant l'accès lorsque le sujet commence à éprouver les premiers prodromes, il faut essayer la marche, le massage,la mobilisation passive des articulations. On arrive parfois de cette façon à faire avorter les attaques. Le même résultat est quelquefois obtenu par l’application locale de chaleur sur les membres : cataplasmes, linges chauds, air chaud.
Durant la crise les mêmes procédés doivent être mis en œuvre. Ilest utile, de plus, de changer souvent les malades de position, pour supprimer la sensation de malaise que leur donne une immobilité absolue.
Il faut essayer de faire transpirer et uriner le malade au moyen de boissons abondantes (JANOTA et WEBER). Un lavement peut abréger la longueur d’une crise. Le régime alimen-
taire durant toute l'attaque sera bien entendu très léger.
Les médicaments dépresseurs du système nerveux sont à proscrire. L'on ne donnera pas de bromure, de gardénal, de luminal. On à tout avantage au contraire à prescrire des stimulateurs de l'activité nerveuse : strychnine, caféine, camphre..., etc. Dans quelques cas les injections sous-cutanées de pilocarpine ont paru diminuer la longueur et l'intensité des accès. L'on peut aussi essayer les injections de lobéline, les inhalations d'oxygène et de carbogène.
Le traitement électrique au cours des crises a donné quelques résultats satisfaisants. D’après Onpo et DARCOURT la faradisation des muscles paralysés accélère le retour de la motilité.
e LI. — ENTRE LES CRISES.
Le traitement préventif des crises doit être mis en œuvre.
Le genre de vie du malade est important. Il doit éviter la vie sédentaire, les siestes prolongées principalement après les repas. Un exercice modéré, la marche, la gymnastique, les massages sont à recommander. L'humidité et le froid semblent particulièrement nocifs.
L'hydrothérapie est à conseiller sous forme de bains chauds. Il en est de même des bains salés, des frictions salées et alcoolisées. Dans certains cas, des changements de climats, des cures thermales chlorurées sodiques, l’héliothérapie, pourront être efficaces. :
L'alimentation a aussi un rôle capital. La plupart des auteurs insistent sur la nécessité d'éviter les repas copieux. La nature de l’alimentation même entre en ligne de compte d’après les recherches de CRAMER, SHINOSAKI, VOSHIMURA. Les malades savent l'influence de l’alimentation sur l’apparition des crises, et il faut leur laisser supprimer eux-mêmes les aliments nuisibles. Etant données les analogies de la paralysie périodique avec la migraine et l’épilepsie, il nous paraît logique d'éliminer certains aliments de digestion difficile ou ayant une action anaphylactique tels que : rognons, cervelles,
foie de veau,ris de veau, foie gras, ragoûts, fritures, charcuterie, sauces grasses, salaisons, gibier, conserves, coquillages, crustacés, poissons de mer, fromages fermentés, chocolat, fraises, etc.
L'état du tube digestif est à surveiller et il faut en particulier éviter la constipation.
Ces procédés diététiques ont en somme pour objet de lutter contre une intoxication possible. Ces moyens désintoxiquants paraissent les plus utiles à beaucoup d'auteurs, ce sont eux qui ont donné les meilleurs résultats à GARDNER et plus récemment à Kirk et MOLLER.
Au point de vue médicamenteux les stimulants du système nerveux sont à prescrire. Il en est de même des vitamines. SCHMIDT aurait provoqué une amélioration considérable de l'affection en administrant du chlorure de calcium per os à ses malades à doses quotidiennes faibles, mais prolongées. Les attaques ne se seraient pas produites pendant 4 ans dans un cas, 2 ans dans un autre. Ces résultats n’ont pas été confirmés par JanorTA et WEgEr. Nous avons donné à notre malade des doses quotidiennes de 1 ou 2 gr. de chlorure de calcium pendant des semaines. Nous n'avons jamais eu l’impression que cette thérapeutique ait eu un effet quelconque sur l’évolution de la maladie.
Le traitement électrique ne paraît pas très efficace. Oppo et DarcOURT conseillent la faradisation. Les méthodes classiques, l’ionisation, selon le procédé de BOURGUIGNON, ont été employées par nous sans succès.
Nous devons signaler l'amélioration et même la suppression complète des crises que DuxLaP et KEPLER, MoRRISON et LÉvY, ont constatées après thyroïdectomie. Mais ce sont là semble-t-il des faits un peu particuliers, et nous croyons qu'il faut formellement éviter les interventions chirurgicales intempestives. Par contre les thérapeutiques endocriniennes, tels que le traitement iodé, peuvent être appliquées. Dans une observation encore inédite, R. GARGIN, a obtenu depuis un an, grâce à l'hématothyroïdine, la suppression radicale des attaques de paralysie.
Conclusions
I. — La paralysie périodique familiale est une affection rare, prédominant dans le sexe masculin et dont le début se fait le plus souvent dans la jeunesse. En dehors de son caractère familial, qui est loin d’être absolu, il n’y a pas de notion étiologique précise. Seules doivent être considérées comme importantes les associations avec l’épilepsie, la migraine, le goitre exophtalmique, un trouble de la fonction parathyroïdienne et dans quelques cas des malformations musculaires.
Certaines conditions semblent favoriser l’apparition des cerises de paralysie : les attaques se produisent habituellement pendant les périodes d'inactivité musculaire, surtout la nuit. Le repos qui suit un exercice physique est particulièrement nocif.
II. — Le caractère essentiel de la paralysie périodique familiale est son évolution par crises. La crise se déclanche presque toujours après une phase prodromique, et sa durée est variable. La physionomie clinique de l’accès est très particulière.
Le symptôme primordial est la perte de la motilité. C’est essentiellement une paralysie flasque, atteignant avec prédilection les membres, le tronc, et dans les grandes crises le cou. La paralysie des membres est symétrique et prédomine aux racines ; la paralysie des muscles du cou est partielle. Les muscles de la face et des yeux sont, à part quelques exceptions, respectés.
La contractilité idio-musculaire et les réflexes tendineux sont diminués ou abolis dans les territoires musculaires paralysés.
La sensibilité et l'intelligence sont intactes. Les troubles vaso-moteurs sont fréquents.
Les troubles des réactions électriques consistent essentiellement en inexcitabilité ou hypoexcitabilité galvanique et faradique des nerfs et des muscles. Mais dans plusieurs observations, on a noté des modifications qualitatives de la forme des contractions, pouvant aller jusqu'à la réaction de dégénérescence partielle. Les chronaxies sont augmentées.
On observe souvent des atteintes transitoires du cœur et de l’appareil digestif. L'augmentation du métabolisme de base, la constatation de certains signes de la série parathyroïdienne, paraissent assez constantes.
III. — L'état du malade dans l'intervalle des crises est classiquement normal. En réalité 1l existe souvent des symptômes résiduels : diminution permanente de la force dans les muscles du tronc et des racines des membres ; modifications qualitatives persistantes des réactions électriques.
L'évolution de la paralysie périodique familiale est capricieuse. Les crises se répètent pendant toute l'existence, et il est impossible d'établir des règles concernant leur intensité et leur fréquence.
La mort au cours des accès est exceptionnelle.
IV. — Les recherches faites dans les urines pendant les crises n’ont donné que des résultats imprécis. En particulier l'étude des bases puriques et de la créatinine ne saurait prouver qu'un métabolisme défectueux des matières protéiques.
La toxicité du sérum sanguin pour le cobaye est augmentée d'une façon certaine et ce pouvoir toxique s'accroît par périodes. Mais il est difficile, actuellement, d'affirmer que cette augmentation de la toxicité correspond chaque fois à l’apparition d'une attaque. /
L'examen du liquide céphalo-rachidien décèle parfois de
DA
-l'hyperalbuminose légère au moment des accès. Cette hyperalbuminose peut s'accompagner d’une réaction des globulines partiellement positive, et d’un allongement de la courbe du benjoin colloïdal.
V. — Les renseignements trouvés dans la littérature sur l'anatomie pathologique sont trop vagues pour être utiles.
La pathogénie de la paralysie périodique familiale n’est pas entièrement élucidée. L'hypothèse de l’intoxication intermittente est à l'heure actuelle la plus vraisemblable, étant donnés les résultats fournis par l’étude de la toxicité du sérum sanguin et l'examen du liquide céphalo-rachidien. 11 semble que des poisons encore inconnus s'accumulent progressivement dans l’organisme, et que la paralysie se produit quand ils sont arrivés à un certain taux de concentration. Ces agents toxiques exerceraient avant tout leur action sur la fibre musculaire, mais, dans certains cas tout au moins, il existerait une atteinte transitoire plus étendue des nerfs et des racines rachidiennes, et peut-être même du système nerveux central.
Vu : le l'résident de la thèse, Georces GUILLAIN.
Vu : le Doyen, ROUSSY.
Vu et permis d'imprimer : le Recteur de l’Académie de Paris,
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787. — Impr. de la Faculté de Médec., Jouve et Cie, 15, rue Racine, Paris. — 6-34
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