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DU
Sclérose primitive des faisceaux médians postérieurs. — Sclérose latérale
amyotrophique.
LEUGOMYÉLITES SYSTÉMATIQUES PRIMITIVES (Suite).
Sclérose primitive des faisceaux médians postérieurs.
Les cordons postérieurs, lorsqu'on les examine chez l'homme, à la région cervicale, se composent manifestement de deux parties distinctes : les faisceaux postérieurs proprement dits, qui forment la partie la plus volumineuse de ces cordons et qui en occupent la région externe ; les faisceaux médians postérieurs, placés en dedans de ceux-ci et bordant le sillon postérieur. Ces deux derniers faisceaux sont relativement très grêles : ils sont limités, en dehors, par le sillon postérieur intermédiaire qui sépare chacun d'eux du faisceau postérieur correspondant. Ces faisceaux sont connus depuis très longtemps ; ils ont été bien indiqués par Cruveilhier qui rappelle que leur existence avait déjà été admise par Haller, Chaussier, Gall et Rolando. Cruveilhier savait que ces cordons médians postérieurs font suite aux pyramides postérieures, et il désignait même ces pyramides sous le nom de renflements mamelonnés des cordons médians postérieurs : il pensait, contrai-
rement à l'opinion de plusieurs anatomistes, que ces cordons ne cessent pas d'exister à la partie inférieure de la région cervicale de la moelle épinière; suivant lui, ils se prolongeraient dans toute la longueur de ce centre nerveux. Ce sont ces cordons auxquels les Allemands ont donné le nom de faisceaux de Goll, dénomination que rien ne justifie, mais qui n'en a pas moins cours aujourd'hui dans la langue habituelle des anatomistes et des médecins. C'est du reste aussi sans motif bien sérieux que l'on appelle faisceaux de Burdach les faisceaux postérieurs proprement dits.
Ceci importe peu d'ailleurs à nos études actuelles : quel que soit le nom employé, tous les pathologistes s'entendent aujourd'hui pour admettre que les faisceaux grêles médians postérieurs peuvent être atteints de sclérose d'une façon primitive, les faisceaux postérieurs proprement dits restant absolument sains. .
Il est facile de comprendre cette atteinte isolée de ces faisceaux médians postérieurs. 11 s'agit, en effet, de fascicules de fibres nerveuses, tout à fait distincts des faisceaux postérieurs proprement dits par leur trajet et par leur mode de développement. M. Charcot, dans ses leçons sur les localisations des maladies du cerveau et de la moelle épinière, a très nettement résumé les caractères différentiels dont il s'agit l. Les recherches directes, faites à l'aide de coupes longitudinales, nous ont enseigné que les fibres des faisceaux médians postérieurs suivent un trajet beaucoup plus long que celles des faisceaux postérieurs proprement dits : ce sont aussi des fibres commissurales, comme je l'ai admis il y a longtemps2 pour toutes les fibres des faisceaux postérieurs, d'après les hypothèses de Todd et les études approfondies de Gratiolet; mais ce sont des éléments commissuraux dont les deux extrémités sont séparées par une bien plus grande distance que celles des fibres des faisceaux postérieurs. Elles paraissent ainsi mettre en communication fonctionnelle des régions des centres bulbomédullaires beaucoup plus éloignées les unes des autres que cela n'a lieu pour ces dernières fibres. Les faits anatomopathologiques, qui concernent l'ataxie locomotrice progressive, conduisent à la môme manière de voir". L'altération des fais-
1. Charcot. Leçons sur les localisations dans les maladies du cerveau et de la moelle épinière, 1878-1880, pp. 1*76 et suiv.
2. Leçons sur la physiologie générale et comparée du système nerveux.
T. 1, pp. 387 cl
ceaux postérieurs proprement dits a souvent pour siège, clans cette maladie, la région dorsale inférieure et la région dorsolombaire de la moelle épinière : dans ces régions, la lésion occupe alors aussi bien les faisceaux postérieurs proprement dits que les cordons grêles médians postérieurs ; mais plus haut, dans la partie supérieure de la région dorsale et dans la région cervicale, les faisceaux postérieurs proprement dits redeviennent normaux ou à peu près, tandis que les cordons médians postérieurs sont altérés jusqu'aux pyramides postérieures du bulbe racliidien. On est conduit à admettre que la sclérose de ces faisceaux grêles, dans ces conditions, est le résultat d'une altération secondaire ; les fibres nerveuses de ces cordons ont cessé d'être en communication avec leurs centres nutritifs, par suite des lésions qu'elles ont subies dans la région où a évolué la leucomyélite primitive postérieure et elles se sont altérées, suivant les lois Wallériennes, dans toute leur longueur. Si l'altération des faisceaux postérieurs proprement dits ne s'est pas propagée pareillement dans toute la hauteur de la moelle, c'est que les fibres de ces faisceaux parcourent, dans la moelle, de bas en haut, un trajet beaucoup plus court que celui des cordons grêles médians postérieurs.
Une conclusion toute semblable découle des faits de sclérose secondaire ascendante des faisceaux postérieurs, comme nous l'avons dit ailleurs.
Les faisceaux grêles médians postérieurs diffèrent encore, ainsi que nous l'avons rappelé, des faisceaux postérieurs proprement dits, parleur mode de développement. Ils apparaissent seulement vers la huitième semaine, tandis que les faisceaux dits de Burdach sont visibles dès la sixième semaine, et ils se montrent bientôt tout à fait indépendants de ceux-ci.
D'après les données anatomiques, on ne peut guère douter que les faisceaux médians postérieurs n'aient à remplir des fonctions plus ou moins différentes de celles qui sont dévolues aux faisceaux postérieurs proprement dits. Les faits cliniques, quelquepeu nombreux qu'ils soient, confirment cette induction.
En un mot, les faisceaux médians postérieurs constituent un système anatom-physiologique distinct et il est tout naturel que, comme les autres systèmes analogues de la moelle épinière, ils puissent être atteints individuellement, isolément, de lésions qui respectent les systèmes fasciculaires plus ou moins voisins.
Les observations de leucomyélite systématique primitive des faisceaux médians postérieurs sont peu nombreuses.
Une de ces observations a été publiée par M. Pierret l. Dans ce cas il s'agissait dune femme âgée d'une soixantaine d'années en 1870, au moment de sa mort. Elle avait ressenti les premières atteintes d'une affection de la moelle épinière quinze ans environ avant ce moment. Les premiers symptômes avaient consisté en des engourdissements et des fourmillements dans les quatre membres, principalement dans les membres supérieurs où ces phénomènes s'accompagnaient de douleurs profondes et de sensations de chaleur : la malade éprouvait aussi alors des douleurs de reins et de la constriction
thoracique.
En 1860, la sensibilité de la plante des pieds est diminuée, la marche est difficile ; il y a des vertiges et des étourdissements. On applique des cautères sur la région lombo-vertébrale et il y a une amélioration notable. Les engourdissements des membres inférieurs persistent cependant.
La malade entre plus tard à l'hôpital Necker; mais là, les phénomènes morbides s'accentuent davantage et on la fait admettre à la Salpêtrière le 10 décembre 1863.
A cette époque, la sensibilité est diminuée à la plante des pieds, surtout à gauche. La malade ne peut marcher qu'avec l'aide d une béquille placée sous l'aisselle droite. Elle avance en sautillant, bien que ses pieds se détachent difficilement du sol et il semble y avoir tantôt de la propulsion , tantôt de la rétropulsion, tantôt de lalatéropulsion à gauche. Les yeux fermés, elle peut' se tenir debout; mais elle est si chancelante qu'elle tomberait évidemment si elle n'était pas soutenue. Lorsqu'elle marche, elle se fatigue très rapidement et éprouve même bientôt des douleurs de jambes qui la forcent à s'arrêter.
En janvier 1866, on note pour la première fois des douleurs fulgurantes en ceinture, à la partie inférieure du tronc et plus tard des douleurs analogues se manifestent dans la partie antérieure des cuisses. La sensibilité cutanée était un peu affaiblie dans toute l'étendue des membres inférieurs, mais les phénomènes réflexes y semblaient normaux. Les notions de position étaient intactes et les mouvements n'offraient rien d'ataxique.
1. Pierret. Note sur un cas de sclérose primitive du faisceau médian des cordons postérieurs {Archives de physiologie normale et pathologique, 187:5, t. V, p. "4).
La mort eut lieu eu 1870, par pneumonie ; l'état ne s'était pas notablement aggravé auparavant, au point de vue des troubles fonctionnels du système nerveux.
L'autopsie ne fit reconnaître, dans les centres nerveux, qu'une sclérose de la partie médiane des faisceaux postérieurs de la moelle épinière. Cette lésion variait, comme disposition, ainsi que cette partie des faisceaux postérieurs, dans les diverses régions de la moelle épinière. Des dessins de l'acteur montrent nettement la topographie de la sclérose dans ce cas.
M. Pierret incline à penser que certains des phénomènes notés dans cette observation , peuvent être attribués à l'altération des faisceaux grêles médians postérieurs. Parmi ces phénomènes, il cite la tendance au recul ou au contraire à la propulsion, la fatigue rapide, l'incertitude de la station verticale. Je doute que l'avenir ratifie ces présomptions. Parmi les phénomènes susdits, il n'y a guère que la tendance à la propulsion ou à la rétropulsion qui soit étrangère à l'ensemble symptomatique par lequel se traduit d'ordinaire l'ataxie locomotrice progressive. Mais cette tendance s'observe exceptionnellement dans des cas de tabès dor salis et l'on ignore si, dans ces cas-là, il n'y a pas quelque complication encéphalique dont elle serait l'expression. On est d'autant plus autorisé à mettre en doute l'opinion de M. Pierret que, comme il le fait remarquer luimême, la lésion des faisceaux grêles médians postérieurs, si communément observée dans les parties supérieures de la moelle, lorsque la sclérose tabétique occupe la région dorsolombaire et dorsale inférieure des cordons postérieurs, ne se révèle cliniquement par aucun trouble particulier, caractéristique, dans les membres supérieurs. J'ai constaté qu'il en était de même dans un cas de de périencéphalite diffuse, dans lequel on n'avait constaté aucun trouble d'origine médullaire, bien que les cordons grêles médians postérieurs fussent très manifestement sclérosés dans la région cervicale. On sait que ces faisceaux, à l'état normal, se colorent par les teintures carminées, dans la région cervicale, avec un peu plus d'intensité que les autres faisceaux blancs : ils contiennent, en effet, plus de névroglie que le reste de l'écorce blanche de la moelle épinière. Dans le cas auquel je fais allusion, il s'agissait bien,
i. 11 n'est pas inopportun de noter que l'ensemble des symptômes constatés dans ce cas devait faire croire à l'existence d'un tabès dorsal irréffulier.
comme je m'en suis assuré avec soin, crime véritable sclérose, incomplète toutefois.
En somme, le fait publié par M. Pierret ne nous fournit aucune indication bien nette sur les troubles symptomatiques par lesquels pourraient se révéler les altérations des faisceaux grêles médians postérieurs.
Une autre observation est due à M. du Castel1. Elle concerne un enfant de dix ans et demi. Chez cet enfant, on avait observé pendant la vie une paraplégie incomplète dont les caractères ne sont pas indiqués avec une suffisante précision pour qu'on puisse se représenter s'il s'agissait bien d'une paraplégie véritable : mais il n'y avait pas eu de douleurs spontanées et il n'y avait pas d'anesthésie cutanée. On avait noté du tremblement delà tête et des membres supérieurs. La lésion médullaire, exclusivement bornée aux cordons médians postérieurs, s'étendait à toute la hauteur de la moelle épinière.
Il n'y a, pour ainsi dire, aucune concordance entre cette observation et celle de M. Pierret, sous le rapport des symptômes, et l'une et l'autre laissent indécise la question de l'influence des lésions des faisceaux grêles médians postérieurs sur les fonctions médullaires.
Je citerai enfin un fait publié tout récemment par M. L. Camuset 2. Chez un homme entré à l'asile de Vaucluse, à l'âge de 48 ans et mort au bout de 14 mois cle séjour dans cet établissement, M. Camuseta trouvé, à l'autopsie, une sclérose des cordons médians postérieurs, nettement limitée à ces cordons dans la région cervicale, gagnant un peu les parties contiguës des faisceaux postérieurs, à la région dorsale, et occupant une plus grande épaisseur cle ces faisceaux à la région clorso-lombaire. Il y avait en outre deslésions cle méningite cérébrale chronique. Le diagnostic porté sur la note remise au moment de l'entrée du malade était: « affaiblissement léger des facultés mentales, délire incohérent avec prédominance d'idées des grandeurs, paraplégie ». Pendant le séjour du malade dans l'asile, on n'avait constaté aucun signe bien caractéristique cle paralysie générale progressive ; il n'y avait que de la clémence ; dix jours avant la mort, un accès de manie aiguë avait éclaté
1. Du Gastcl. • Observation de sclérose primitive des cordons de Goll (Soc. de Biologie, 1874, p. 20).
2. L. Gamuset. Sclérose primitive des cordons de Gull. {Le Progrès médical, G (16c. 1884).
et avait déterminé l'issue funeste. On n'avait constaté aucun phénomène d'ataxie ; il n'y avait que de la parésie des membres inférieurs.
Ce fait, présente, sans contredit, une certaine complexité. Les cordons grêles médians postérieurs n'étaient pas seuls altérés, car les vrais faisceaux postérieurs offraient aussi de la sclérose dans la région dorsale et surtout dans la région dorso-lombaire. De plus, on avait observé de la méningite cérébrale chronique. Au total, les lésions de la moelle ressemblaient à celles qui se produisent dans certains cas de périencéphalite diffuse. Il est difficile de tirer d'un tel fait des données bien claires. 11 démontre tout au plus que les lésions des cordons dits de Goll ne donnent lieu à aucun des troubles morbides de Tataxie locomotrice progressive. Mais on n'est pas en droit d'en conclure que ces lésions ne se traduisent par aucune manifestation symptomatique particulière.
On voit que, jusqu'ici, les observations cliniques laissent encore les fonctions des cordons dits de Goll enveloppées d'une profonde obscurité : dans de telles conditions, il est naturellement impossible de savoir par quels signes peut se traduire une lésion de ces cordons.
J'ai cherché, à plusieurs reprises, à étudier cette question au moyen de l'expérimentation physiologique . Pour cela, j'ai essayé de couper transversalement ou de détruire en un point, par attrition, les cordons grêles médians postérieurs, sur des chiens chloralisés. Mais toutes les fois que les lésions expérimentales n'ont atteint que la partie des faisceaux postérieurs qui limite de chaque côté le sillon médian postérieur de la moelle, je n'ai pu démêler, chez les chiens soumis à ces vivisections, aucun symptôme spécial, en dehors des effets ordinaires des piqûres ou incisions ou dilacérations des faisceaux postérieurs. D'ailleurs, il est bien difficile de détruire entièrement et isolément cette partie interne des faisceaux postérieurs ; de telle sorte que je n'ai pas réussi à obtenir des résultats significatifs. Malgré ce que j'ai dit des observations recueillies jusqu'à présent, je crois que, si l'on peut un jour connaître les symptômes des altérations des faisceaux grêles médians postérieurs, c'est à la clinique que l'on devra ces notions, cardes lésions morbides peuvent seules produire une destruction isolée et complète de ces faisceaux.
Sclérose symétrique primitive des faisceaux latéraux de la
moelle épinière.
Sclérose latérale amyotrophique (Charcot).
Ici encore, c'est un système anatomo-physiologique faisant partie constituante de l'écorce blanche de la moelle épinière, qui souffre et s'altère dans son ensemble : il s'agit bien d'une affection systématique de la moelle. Les lésions peuvent être limitées aux faisceaux latéraux proprement dits, ou plutôt à une région particulière de ces faisceaux : ces cordons deviennent, dans cette région, le siège d'un travail subinflammatoire qui évolue plus ou moins lentement et donne lieu à une sclérose plus ou moins complète des parties médullaires souffrantes. Dans le plus grand nombre des cas, les cornes antérieures de la substance grise sont atteintes aussi, ce qui détermine, comme conséquence inévitable, une atrophie musculaire plus ou moins étendue, plus ou moins prononcée. L'évolution, les symptômes, l'anatomie pathologique de cette affection de la moelle en font une maladie bien à part ; j'ajoute que les données cliniques établies par M. Charcot permettent d'en reconnaître l'existence pendant la vie. On doit donc lui assigner une place à part dans le cadre des affections de la moelle épinière.
Ludwig Tiïrck, en 1856, a publié, le premier, des faits de sclérose latérale symétrique de la moelle épinière : il rapporte deux cas de cette lésion, mais sans en faire connaître l'histoire clinique l.
Neuf ans plus tard (en 1865), M. Charcot communiquait un fait de sclérose des faisceaux latéraux à la Société médicale des Hôpitaux de Paris \ Dans la note qui contient la relation de ce fait, M. Charcot établit déjà d'une façon très nette les principaux points de l'histoire clinique et anatomo-pathologique de cette affection. Dès ce moment, il inclinait à la considérer comme une espèce anatomo-pathologique distincte et pensait qu'un jour elle pourrait être mise en parallèle, suivant ses
1 . Ludwig' Tiïrck. Ueher Derjeneratio?i einzelnev Rùckenmarksstriïnge welche sich ohne primâre Krankheit des Gehirnes oder Rùckenmarkes entwickelt (Wiener Kais. Akad. d. Wissensch., 1856).
2. J.-M. Charcot. Sclérose des cordons latéraux de la moelle épinière chez une femme hystérique atteinte de contracture permanente des quatre membres. Note lue à la soc. méd. des hôpitaux, le 2i janvier 1865 (L'Union médicale, mars et avril 1865).
propres expressions, avec la sclérose des cordons postérieurs. Depuis lors, de nouveaux cas ont été observés. M. Charcot a pu, à l'aide de ceux qu'il a eus sous les yeux, tracer une description complète de cette affection de la moelle épinière : le premier, il a su démêler les caractères symptomatiques à l'aide desquels on peut la reconnaître pendant la vie. C'est à ses publications que nous emprunterons les principaux éléments de notre étude '.
Anatomie pathologique. — Il y a lieu, croyons-nous, dans l'intérêt de la clarté de l'exposition que nous allons faire, de bien séparer delà maladie décrite par M. Charcot les faits dans lesquels on a observé une atrophie isolée des faisceauxlatéraux, sans lésions de la substance grise. Des faits de ce genre ont été publiés par M. Westphal : il s'agissait de cas de paralysie générale progressive dans lesquels on avait constaté, lors de l'autopsie, en même temps que les lésions caractéristiques de la périencéphalite diffuse, une sclérose symétrique des parties postérieures des faisceaux latéraux. M. Dejerine a fait connaître plus récemment un cas analogue2.
Il est d'autant plus nécessaire de mettre à parties faits de ce genre, que les symptômes par lesquels ils se traduisent diffèrent, sous certains rapports, de ceux delà sclérose bilatérale amyotrophique. En outre, il n'est pas certain qu'il s'agisse, du moins dans la plupart de ces cas, d'une vraie sclérose primitive de la moelle épinière. On sait bien que la moelle épinière est assez souvent atteinte chez les individus affectés de paralysie générale progressive. J'ai eu soin de le rappeler dans une des leçons précédentes. L'examen nécroscopique révèle dans ces cas soit une méningo-myélite superficielle, plus ou moins généralisée, ou prédominante à la face postérieure de la moelle, soit une sclérose disséminée, soit une sclérose systématique. Ainsi, il n'est pas absolument rare d'observer, à l'autopsie, dans des cas de paralysie générale progressive, une sclérose systématique des faisceaux postérieurs. Dans ces cas, des symptômes de tabès dorsalis s'étaient manifestés soit avant l'apparition des troubles morbides de la périencéphalite diffuse, soit à
1. J.-M. Charcot. Leçons sur les maladies du système nerveux, faites à la Salpêtrière (recueillies et publiées par Bourneville, 1874, p p. 218 et suiv.
2. J. Dejerine, Paralysie générale. — Troubles trophi que s cutanés, pemphigus. — Lésions de la moelle et des extrémités nerveuses périphériques (Archives de physiologie normale et pathologique), 1876, p. 317.
telle ou telle époque de l'évolution de l'affection cérébrale. Ce sont là des faits bien connus et sur lesquels je n'ai pas à insister. D'autre part, j'ai vu, comme je l'ai dit au début de cette leçon, de la sclérose des faisceaux grêles médians postérieurs dans un cas. Les faits de M. Westphal et celui de M. Dejerine sont aussi des cas de sclérose systématique (des parties postérieures des faisceaux latéraux) : mais s'agissait-il dans ces faits d'une sclérose primitive ? C'est là que le doute prend place. On peut se demander, avec M. Dejerine, si les lésions corticales du cerveau, plus prononcées d'ordinaire dans les circonvolutions frontales que partout ailleurs, ne peuvent pas être le point de départ d'un travail de sclérose secondaire descendante. On ne peut guère que poser la question pour le moment : des recherches précises, faites en vue de répondre à cette question, pourraient seuls donner les renseignements qui font jusqu'ici défaut \
Nous nous proposons donc d'étudier exclusivement la forme d'affection médullaire à laquelle M. Charcot a donné le nom de sclérose latérale symétrique amijotrophique ; les lésions de la moelle épinière, dans cette maladie, occupent non seulement les faisceaux médullaires latéraux, les pyramides antérieures du bulbe rachidien et quelques autres régions des faisceaux blancs, médullaires et bulbaires, mais encore certaines parties de la substance grise de la moelle et les noyaux d'origine de quelques nerfs bulbaires.
a). Examinons d'abord les lésions de la substance blanche médullaire \ Les principales d'entre elles ont pour siège les faisceaux latéraux de la moelle épinière. Ces faisceaux, dans une partie de leur épaisseur, offrent une sclérose bien caractérisée, c'est-à-dire une hyperplasie souvent considérable de
1 . Nous verrons plus loin que la même question a pu être posée à propos de la sclérose latérale amyotrophique. Pour un certain nombre des cas dans lesquels la périencéphalite diffuse est compliquée de sclérose médullaire, on peut certainement faire une réponse analogue à celle que nous serons amenés à formuler pour la sclérose latérale amyotrophique. La diffusion des lésions sclérosiques hors de l'enceinte des faisceaux anatomiquement et pbysiologiquement systématiques de la moelle, dans nombre de cas de paralysie générale progressive, autorise à admettre que le processus morbide médullaire naît peut-être totalement ou partiellement sur place dans ces cas. 11 s'agit le plus souvent d'une méningo-myélite diffuse, avec prédominance plus ou moins marquée dans tels ou tels faisceaux de la moelle épinière.
2. Ces lésions, de môme que celles de la substance grise sont bien exposées dans un mémoire de MM. Charcot et Joffroy (Deux cas il'atrophie musculaire progressive avec lésions de la substance grise et des faisceaux-ajitéro-latêraux de la moelle épinière. — Archives de physiologie normale et pathologique, 1869, 351-367 , 629-649 ; 744-760.)
la névroglie, avec disparition d'un grand nombre de tubes nerveux.
Cette lésion s'aperçoit dans certains cas à l'inspection de la surface extérieure de la moelle épinière, bien qu'elle n'affleure pas cette surface, dans tous les points de la longueur du centre médullaire ; mais la couche blanche respectée est assez mince pour qu'on puisse apercevoir par demi-transparence la coloration grisâtre du tissu altéré. La couche du faisceau latéral qui resle saine entre le contour extérieur de l'îlot de sclérose et la pie-mère spinale correspond, du moins dans la plus grande partie de son étendue, au faisceau cérébelleux de Flechsig. La teinte grisâtre du tissu altéré se voit dans toute ou presque toute la longueur de la moelle, au niveau de la moitié ou plutôt du tiers postérieur des faisceaux antéro-latéraux. Le volume de la moelle peut avoir subi, par suite de celte lésion, un certain degré de réduction.
C'est d'ailleurs sur les coupes transversales que l'on peut se rendre bien compte de la disposition de la lésion et des différences qu'elle présente, sous le rapport de l'étendue et même un peu du siège, dans les diverses régions delà moelle épinière .
Sur les coupes de la moelle, à l'état frais, les parties sclérosées offrent un aspect grisâtre, ou gris jaunâtre, ou gris rosé, parfois à demi transparent. Mais l'étude exacte de la configuration de la lésion ne peut être faite qu'après durcissement de la moelle épinière dans une faible solution aqueuse d'acide chromique, ou de bichromate d'ammoniaque. Les parties altérées paraissent alors moins colorées que les parties saines qui les limitent, et, si l'on passe sur les coupes de la moelle un pinceau imbibé de solution ammoniacale de carmin, les points atteints de sclérose, comme l'a montré M. Bouchard, se teigneut d'une coloration plus intense que les points restés sains. C'est d'ailleurs sur les coupes minces de la moelle, faites après durcissement, colorées par le carmin et rendues transparentes parle baume de Canada, ou l'essence de girofle, que l'on peut établir avec précision la topographie des lésions et leurs caractères histologiques.
Très récemment on a recommandé d'autres procédés qui donnent d'intéressants résultats, en permettant de distinguer avec une grande netteté les tubes nerveux respectés par la lésion dans les parties sclérosées et d'étudier les caractères
histologiques de la gangue hyperplasiée dans ces parties. Parmi ces procédés je citerai l'emploi de l'acide osmique, celui de l'hématoxyline (pour la coloration des noyaux cellulaires), et le procédé de Weigert1.
Ainsi, dans la région cervicale, la lésion occupe symétriquement, de chaque côté, le faisceau latéral, depuis la corne postérieure de la substance grise jusqu'au niveau de l'angle externe de la corne antérieure : elle épargne toutefois une petite partie de ce faisceau au voisinage du bord externe de la substance grise et, en outre, elle laisse parfois intacte aussi une assez mince couche de substance blanche sous la pie-mère spinale. Le contour de cette colonne de sclérose est assez irrégulier, et, bien que la lésion soit symétrique, comme je viens de le dire, elle n'est pas absolument semblable des deux côtés. Elle est très prononcée surtout vers les points centraux de l'îlot altéré (étudié sur des tranches minces, transversales) et au voisinage de la substance grise ; elle est d'ordinaire plus incomplète dans les points voisins de la surface médullaire: là, les tubes nerveux qui ont échappé à la destruction sont plus nombreux qu'ailleurs.
Il importe de noter, comme l'ont fait M. Charcot et son élève M. Gombault2, que, dans la sclérose latérale amyotrophique, la lésion clés faisceaux latéraux, étudiée sur des coupes de la moelle épinière, est plus étendue que dans les cas de sclérose descendante, consécutive à des lésions encéphaliques. La sclérose descendante n'occupe que les parties pyramidales des faisceaux latéraux ; la sclérose latérale symétrique primitive envahit la plus grande partie de l'épaisseur des faisceaux latéraux, au moins dans la région cervicale et s'étend même parfois en s'atténuant jusqu'au voisinage des racines anté-
i. Weigert. Ausfùrliche Besclireibung der in nQ 2 dieser Zeitschrift ervmhnten neuen Farbungsmethode fur das Centralnervensystem (Fortschritte der Medicin, n° 6). Dans le procédé de Weigert, la moelle est durcie dans une solution de bichromate de potasse à 4 pour 100. On a préparé une solution d'hématoxyline (Hématoxyline 1, eau 90, alcool absolu, 10. Chauffer jusqu'à ébullition, puis laisser reposer pendant 4 jours au moins). Les coupes de la moelle, lavées dans l'alcool, sont placées dans cette solution et mises dans une étuve, à la température' de 37 à 40o C, pendant une heure au moins. Retirées ensuite et lavées à l'eau distillée, elles sont soumises a l'action décolorante d'une solution de ferricyanure de potassium (eau 100 gr, i'erricyanure de potassium 2gi-.rJ0. borax 2gr. On les laisse dans cette solution jusqu'à ce que la subslancc grise ait pris une coloration jaunâtre, blanchâtre, et la substance blanche, une coloration noirâtre. On h s lave alors dans l'eau distillée, puis on les traite successivement par l'alcool et l'essence de girofles et enfin on les monte dans le baume de Canada.
2. Gombault tiv.de sur la sclérose latérale amyotrophique. Thèse de Paris, \>~1 .
Heures. Cette diffusion relative de la lésion provient de ce que le travail de sclérose, né sur place, ne s'est pas enfermé aussi strictement que les scléroses secondaires descendantes dans l'enceinte des prolongements pyramidaux intra-médullaires. « II y a lieu de penser, dit M. Charcot, que la sclérose » consécutive n'affecte qu'une partie des fibres nerveuses qui » forment les faisceaux latéraux, à savoir les fibres cérébro- » spinales ; tandis que dans la sclérose primitive il y a envahis- » sèment du système latéral tout entier, comprenant non » seulement les fibres cérébro-spinales et pyramidales, mais » encore des fibres propres qui commencent dans la moelle )> et s'y terminent, en un mot des fibres, à proprement parler, » spinales *. »
La lésion des faisceaux latéraux, dans la région dorsale, est un peu moins étendue que dans la précédente région ; elle affecte d'ailleurs à peu près la même disposition. Elle s'avance un peu moins vers la partie antérieure de la moelle. Sa forme tend à devenir irrégulièrement triangulaire, à sommet affleurant au cou de la corne postérieure et à base séparée de la surface médullaire par une mince couche de substance blanche.
Dans la région du renflement dorso-lombaire, la lésion est moins considérable encore : elle est encore plus ou moins complètement contiguë aux cornes postérieures de substance grise ; mais elle est à peu près confinée dans le quart postérieur des faisceaux antéro-latéraux. La lésion peut offrir, en outre, un caractère particulier, dans la région dorso-lombaire : elle s'étend souvent en dehors jusqu'à la surface de la moelle épinière.
Sauf, pour cette dernière région et pour ce qui concerne le bord externe de la lésion, dans les points où il se confond avec la surface même de la moelle, l'altération de la substance blanche n'est pas nettement limitée et le passage des parties altérées aux parties saines ne se fait pas d'une façon brusque. 11 n'en est pas toujours ainsi : parfois il y a une délimitation nette, en certains points du contour de la lésion, entre la partie sclérosée de chaque faisceau latéral et la partie corticale du faisceau restée saine.
Si l'on compare, sur des coupes, cette lésion à celle qui carac-
1. J.-M. Chai'cot. Lésions sur les localisations dans les maladies du cerveau, 1876, p. 161.
térise la sclérose descendante de la moelle, on voit qu'elle en diffère un peu, non seulement par son étendue, mais encore par sa configuration. Dans la sclérose descendante, l'îlot sclérosé est plus ou moins arrondi, toujours séparé de la pie-mère par une mince couche de tissu sain ; dans la sclérose amyotrophique, la partie altérée se présente, sur les coupes transversales, ainsi que je l'ai dit, sous forme triangulaire et il n'est pas rare que sa base soit immédiatement revêtue delà pie-mère ,.
La lésion consiste, comme dans les autres cas de sclérose médullaire, en une atrophie des tubes nerveux et une hypergenèse plus ou moins marquée du tissu de la névroglie, dont le tissu a subi en même temps des modifications de structure intime. Si la lésion n'est pas très ancienne, on trouve dans ce tissu des noyaux plus ou moins nombreux et un nombre plus ou moins considérable de cellules-araignées. Dans les mêmes conditions, ou sur les confins du tissu altéré dans tous les cas, le nombre des fibres nerveuses qui ont disparu est peu considérable ; les cloisons clu reticulum sont épaissies ; parmi les fibres nerveuses encore complètes, les unes ont conservé leur diamètre normal ; les autres sont devenues plus ou moins grêles. Quand la sclérose est très prononcée, la plupart des fibres nerveuses peuvent avoir été détruites dans les parties centrales de la colonne de tissu blanc altérée. M. Charcot a vu, dans un cas, vers la partie externe de la région sclérosée, quelques cylindres axiles dépourvus de myéline2. Cette particularité n'est pas absolument exceptionnelle, car elle a été depuis lors signalée par d'autres auteurs 3. L'intensité de la coloration rosée que donne le carmin à la région sclérosée des faisceaux latéraux, lorsque des tranches minces transversales de la moelle sont teintes par la solution ammoniacale de carmin ou par le liquide picro-carminé, est proportionnelle au degré de la sclérose, de telle sorte que l'examen de ces tranches, même fait à l'œil nu, par transparence, permet d'évaluer le degré de la lésion dans les divers points de son étendue.
Dans un certain nombre de cas, on trouve des corpuscules amyloïdes ça et là, dans le tissu altéré, principalement au voisinage des cornes postérieures. Des corps granuleux exis-
Dejerine. Loc. cit
tent-ils aussi dans les parties sclérosées ? Lorsque les lésions sont récentes, et qu'on les étudie au moyen du microscope, soit à l'état frais, soit en faisant usage de l'acide osmique ou du procédé de Weigert, quand la moelle a été durcie par des liquides appropriés, on reconnaît facilement un nombre plus ou moins considérable de ces corps granuleux: lorsque les lésions sont anciennes, ces corps ont presque tous disparu.
Les vaisseaux sanguins qui se ramifient dans le tissu sclérosé peuvent offrir des altérations, principalement sous forme de périartérite ; leur gaîne lymphatique contient parfois un nombre plus ou moins considérable de corps granuleux. Il est rare pourtant que ces altérations soient très prononcées et souvent on ne trouve que des vaisseaux sains ou à peu près. dans la plupart des préparations.
Les lésions de la substance blanche, dans cette affection des centres nerveux, ne sont pas limitées toujours aux faisceaux latéraux. Dans un certain nombre de cas, on constate en même temps une sclérose bien nette d'une partie des faisceaux antérieurs. C'est la partie la plus voisine du sillon antérieur de la moelle qui s'altère ainsi : la sclérose, sur les coupes transversales, forme là un petit triangle, dont le sommet confine à la commissure blanche et dont la base est sous la pie-mère de la face antérieure de la moelle ; le sillon antérieur partage ce triangle en deux triangles secondaires dont l'un appartient à la moitié droite et l'autre à la moitié gauche du centre médullaire. Ces parties altérées sont les prolongements des faisceaux non entre-croisés, que les pyramides antérieures envoient à la moelle. Elles ont été décrites maintes et maintes fois dans les traités classiques d'anatomie et il ne me semble pas qu'on doive leur donner le nom de Tûrck, pour cette seule raison que ce médecin en a indiqué le premier l'altération dans les cas de sclérose médullaire descendante, en rapport avec les lésions encéphaliques. Les lésions de ces parties directes des prolongements des pyramides antérieures dans la moelle ne sont bien inconnaissables, en général, que dans la région cervicale du centre médullaire. Parfois, comme l'ont vu MM. Debove et Gombault et M. Leyden , on observe un certain degré d'atrophie de ces mêmes faisceaux antérieurs au voisinage du trajet des racines antérieures. Les altérations peuvent même être plus considérables et occuper plus que toute l'épaisseur des cordons antéro-latéraux, du moins dans la région cervicale, tout en
restant plus prononcées dans la partie postérieure des faisceaux latéraux que partout ailleurs '.
D'autre part, les lésions de la substance blanche s'étendent par en haut, au delà de la moelle épinière. On les retrouve dans le bulbe rachidien. Les pyramides antérieures offrent une atrophie pareille à celle que l'on constate dans l'une d'elles, lorsqu'il y a lésion unilatérale des parties moyennes et antérieures des radiations pédonculaires (capsule interne). Les prolongements des pyramides dans la protubérance annulaire et dans les pédoncules cérébraux subissent aussi un travail manifeste de sclérose. Dans un cas de sclérose latérale primitive et amyotrophique, MM. Pick et Kahler â cités par M. Charcot, ont constaté l'existence de nombreux corps granuleux dans la partie externe du tiers moyen de l'étage inférieur des pédoncules cérébraux. Après durcissement dans la solution aqueuse d'acide chromique, on a reconnu que cette région offrait une sclérose manifeste. Il y avait même, dans ce cas, des modifications cérébrales : « Les sillons compris entre les cir- » convolutions frontales et occipitales étaient grêles et durs » et les sillons précentral et central étaient très larges et très profonds. » M. Gharcot avait constaté aussi, dans un cas, l'existence de corps granuleux dans le pied du pédoncule 3 et M. Dejerine, dans l'observation déjà citée, avait suivi l'état scléreux des pyramides jusqu'à l'étage supérieur de la protubérance 4. M. Flechsig a été conduit à considérer la maladie comme ayant pour siège le système conducteur direct corticomusculaire 5. Plus récemment, M. Marie a fait, sur ces lésions encéphaliques de la sclérose latérale amyotrophique, une com-
1 Charcot et Joffroy. Loc. cit. -A. Adamkievicz. Ein Fall von amyotvophischer Bulïarparalyse mit Degeneration der Pyvamidenbahnen, Charité-Annalen, V. Jahrg.
— PI. 2, fig. 2 et 3. ' .
2 Voir- Kahler et Pick. Ein Fall amyotrophischer Bulbur laralyse mit den Ersche'inunqen der amyotrophischen Lateral-sclerose Charcot' s. (Anal, in Centralblatt , 1880 p 106) Dans ce travail, les auteurs qui ont trouvé des corps granuleux dans les pyramides, dans les faisceaux de la partie antérieure du pont de Va rôle et dans le tiers moyen des deux pédoncules cérébraux, disent qu'ils ont constate aussi une atrophie des circonvolutions centrales. Ils en concluant que le processus morbide se propage des faisceaux pyramidaux à la capsule interne et jusqu'à l'écorce du cerveau.
:»,. Résumé des leçons de M. Gharcot, par M. E. Brissaud. Sclérose latérale amyotrophique. Autonomie et caractère spasmodique de cette affection (Le Progrès médical, il janvier 1880). J.-M. Gharcot. Leçons sur les localisations dans les maladies du cerveau et de la moelle épinière, pp. 385 et suiv.
Dejerine. Loc. cit., p
:i. W. Erb. Krankheiteri des Rùckenmarks (Ilandbuch cl. Speciellen Pathol. u. Thérapie. Xle Bd, 2° édition, 1878, p. 635.
munication intéressante à la Société de Biologie \ A l'autopsie d'une femme atteinte de cette affection et chez laquelle les premiers symptômes s'étaient manifestés un an avant la mort, M. Marie, outre les altérations habituelles de la maladie, a constaté l'existence de corps granuleux, non seulement dans la protubérance annulaire et dans les pédoncules cérébraux, mais encore dans la capsule interne des deux côtés, au niveau des points de passage des fibres des faisceaux pyramidaux. Ces corps granuleux se retrouvaient encore dans la substance blanche des circonvolutions fontales et pariétales ascendantes ; ils formaient là des radiations allant du centre ovale de Yieussens vers l'écorce grise du cerveau. M. Marie rappelle d'ailleurs que M. Kqjenikoff(de Moscou) avait déjà indiqué la présence de corps granuleux dans la capsule interne et les circonvolutions motrices chez des sujets atteints de sclérose latérale amyotrophique, mais il ajoute, avec raison, que la méthode des coupes lui a permis de voir, avec plus de précision que le procédé des dissociations employé par Uanatomiste russe, la disposition des corps granuleux. Un autre fait trouvé par M. Marie et qui est très important, surtout si de nouvelles autopsies le confirment et le généralisent, c'est la disparition, dans les circonvolutions motrices, des grandes cellules pyramidales qu'on y trouve très nombreuses à l'état normal.
On peut donc envisager la sclérose latérale symétrique et amyotrophique de la moelle épinière comme une affection intéressant aussi les parties de l'encéphale qui sont en continuité directe avec les faisceaux pyramidaux médullaires. Toutefois il semble résulter des données actuelles de l'anatomie pathologique que, sauf en ce qui concerne les pyramides antérieures, les altérations scléreuses sont bien moins prononcées dans l'encéphale que lorsqu'il s'agit d'une sclérose descendante, provoquée par des lésions de la capsule interne ou même des régions dites motrices de l'écorce cérébrale. En outre, ces altérations scléreuses encéphaliques sont peut-être de date moins ancienne que celles du bulbe rachidien et de la moelle épinière. Si ces différences existent bien réellement, on pourrait en déduire que la sclérose des prolongements des pyramides dans l'encéphale ne se produit que consécutivement à celle de ces faisceaux du bulbe rachidien et de leurs prolongements médullaires. Mais, pour le moment, il est impossible de
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présenter cette manière de voir autrement que comme une hypothèse.
Pour revenir aux altérations de la moelle épinière, disons que la commissure antérieure, formée en grande partie, comme les pyramides bulbaires, par des fibres nerveuses motrices entre-croisées, peut offrir des lésions plus ou moins marquées de sclérose f. Ces lésions, très prononcées dans la région cervicale, diminuent progressivement de haut en bas, mais sont encore reconnaissables dans la région dorso-lombaire.
b.) Les lésions de la moelle épinière, dans la sclérose amyotrophique, ne sont pas bornées aux faisceaux blancs de ce centre nerveux ; la substance grise est atteinte aussi. Ce sont les cornes antérieures de cette substance qui sont altérées. Un certain nombre des grandes cellules qu'elles contiennent ont disparu ou sont en voie de disparition par atrophie; ce sont les mêmes altérations que celles qui se produisent dans l'atrophie musculaire progressive : nous les décrirons plus tard. Je me borne à dire que ce sont les groupes antérieurs et antéro-externes des cellules nerveuses des cornes antérieures qui sont à peu près exclusivement atteints. On constate, en même temps que la disparition ou l'atrophie plus ou moins avancée de ces éléments anatomiques, une sclérose plus ou moins marquée de la névroglie qui les environne. Le tissu de la névroglie, dans ces points, est devenu plus fîbrillaire qu'à l'état normal; les noyaux qu'il contient peuvent être plus nombreux que dans les parties saines; mais il n'en est pas toujours ainsi, soit qu'il n'y ait pas eu de multiplication de ces noyaux, soit — ce qui est plus probable — que, multipliés d'abord, ils aient disparu ensuite peu à peu. On constate aussi d'ordinaire, dans le tissu sclérosé, d'assez nombreuses cellules-araignées, parfois des corps amyloïdes et plus rarement des corps granuleux. Les vaisseaux paraissent plus nombreux qu'àTétat normal; certains d'entre eux se sont élargis et leurs parois se sont épaissies.
La substance grise est toujours plus altérée dans les régions supérieures de la moelle épinière que dans la région dorsolombaire. Dans cette dernière région elle peut même être intacte ou à peu près.
Les cellules nerveuses formant les colonnes de Clarke et les
1. Dchovc et Gombault. Contribution à V élude de la sclérose amyolrophique (Archives d> physiol. norm. et patliol. ; 1879, p. 75i et 3iiiv.).
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tractus intermédio-latéraux ont été trouvées saines parla plupart des auteurs 1 .
c). Les cellules des noyaux d'origine de quelques-uns des nerfs bulbaires offrent aussi une atrophie plus ou moins prononcée : c'est ce qui a lieu pour les nerfs hypoglosses, accessoires de Willis, pneumogastriques, glosso-pharyngiens, trijumeaux, faciaux. C'est surtout le noyau antérieur ou inférieur du facial qui s'altère dans ces cas comme, du reste, dans les cas de paralysie glosso-labio-laryngée.
Dans un cas observé pendant la vie par M. J. Worms, M. Hayem a constaté, en même temps qu'une atrophie complète des noyaux d'origine intrabulbaire des nerfs hypoglosses et accessoires de Willis, une atrophie non moins prononcée des racines de ces nerfs 2.
ci). Les racines antérieures des nerfs rachidiens sont plus grêles que dans l'état normal. D'après M. Charcot, l'altération de ces racines consiste surtout en une atrophie simple des tubes nerveux qui les constituent ; il n'y a que très peu de ces tubes dans lesquels on trouve la myéline en voie de segmentation. Dans certains cas cependant, on a trouvé une dégénération des fibres des racines antérieures, analogue comme forme h celle qui se produit à la suite de sections expérimentales. MM. Debove et Gombault ont noté des altérations du même genre dans les nerfs périphériques 3. Le tissu interstitiel de ces nerfs paraissait avoir été peu irrité ; celui des racines antérieures l'avait été un peu plus, comme le montraient les modications des cellules plates de ce tissu.
M. Al. Lubimoffa examiné, à l'aide du microscope, l'état des ganglions du grand sympathique dans un cas de sclérose latérale amyotrophique et n'y a trouvé aucune modification morbide4.
é). Les muscles qui sont innervés par des nerfs provenant
1. W. Erb ; Debove et Gombault. Loc. cit. —Toutefois M. Gombault, dans sa thèse, cite un cas dans lequel les colonnes vésiculaires de Glarke étaient altérées (obs. II.)
2. G. Hayem. Comptes vendus de la Soc. de Biol., 8 avril 1876.
3. Archives de physiologie normule et pathologique, loc. cit., p. 755. M. Gombault a vu, dans un cas, en examinant des racines antérieures, des fibres nerveuses, saines en apparence, offrir dans certains points de leur trajet des tronçons altérés. La dégénération partielle de ces fibres rappelle celle que M. Gombault a décrite dans la paralysie saturnine expérimentale.
4. Alexis Lubimoff. Note sur l'état du système nerveux sympathique da?is un cas d'atrophie musculaire progressive et dans un cas de sclérose primitive et symétrique des cordons latéraux de la moelle èpinière. (Comptes rendus de la Société Anatomique, 15 mai 1874).
des parties altérées de la substance grise de la moelle épinière offrent les mêmes lésions que dans les cas d'atrophie musculaire progressive : c'est aussi, comme pour les nerfs moteurs et les racines antérieures de ces nerfs, une atrophie simple que l'on observe. M. Charcot a noté toutefois une hyperplasie du périmysium plus considérable que dans l'atrophie musculaire progressive; il a même vu, avec M. Debove, dans un cas, un grand nombre de leucocytes dans le tissu interstitiel des muscles altérés. Il semble donc y avoir dans ces cas, du moins dans un certain nombre d'entre eux, une irritation plus vive que dans l'atrophie musculaire progressive. On peut d'ailleurs trouver, comme dans cette dernière maladie, une abondante production de tissu adipeux dans le périmysium.
Quant à la langue, elle peut offrir une atrophie reconnaissante pendant la vie ; mais il peut se faire aussi qu'elle ait conservé son volume, ce qui tient à la formation interstitielle d'un abondant tissu adipeux.
Symptômes. — Le processus morbide auquel sont dues ces lésions se traduit, pendant la vie, par un ensemble de symptômes qui est caractéristique dans les cas bien nets. Ici encore nous reproduisons en grande partie la description magistrale donnée par M. Charcot. Affaiblissement progressif, accompagné parfois dès le début d'un commencement d'atrophie des muscles atteints et se compliquant bientôt de contracture de ces muscles; tel est, en quelques mots, l'appareil symptomatique des premières périodes de la sclérose latérale symétrique et primitive des faisceaux latéraux.
C'est dans les membres supérieurs que les symptômes se manifestent tout d'abord. 11 n'est pas rare que les premiers indices d'affaiblissement y soient précédés par des engourdissements, des sensations particulières, plus ou moins pénibles, siégeant soit dans les épaules, soit dans les bras, ou les avantbras, ou les mains, soit successivement ou alternativement dans ces diverses parties. Chez certains malades on a noté, au début, des douleurs plus ou moins vives dans la région des reins, dans la région sacrée, ou dans d'autres points de la région vertébrale, avec irradiations dans les parties latérales du tronc ou dans les membres. Souvent, sinon toujours, un des membres supérieurs est pris avant l'autre ; mais il n'y a jamais qu'un court retard de l'un sur l'autre. Après les phéno-
mènes initiaux que je viens de mentionner, le malade s'aperçoit qu'il ne se sert plus de l'un ou de Fautre de ses membres supérieurs ou de ses deux membres avec la même facilité qu'auparavant ; la force musculaire s'y affaiblit plus ou moins rapidement, et leur volume diminue bientôt' par suite du travail d'atrophie qui s'empare des muscles. Avant même que la parésie soit très prononcée, des raideurs plus ou moins passagères se produisent dans ces membres. Un peu plus tard, le bras ne peut plus se mouvoir librement sur l'épaule ; il en est de même pour les mouvements del'avant-bras : en un mot, il y a un commencement de contracture permanente. Pendant que cette contracture s'accentue de plus en plus, les mouvements volontaires des membres provoquent des oscillations rythmiques plus ou moins violentes et pouvant offrir les plus grandes analogies avec celles qui forment un des caractères constants de la sclérose en plaques cérébro-médullaire. Dans cette période du développement de la maladie, on peut observer une exaltation de l'excitabilité réflexe. La percussion du tendon du triceps brachial, celle des tendons du poignet peuvent déterminer des contractions réflexes des muscles correspondants ; d'où des mouvements de lavant-bras sur le bras, de la main sur l'avant-bras, ou de tel ou tel doigt. La contracture augmente progressivement, si bien qu'au bout de quelques mois les mouvements des membres supérieurs sont devenus tout au moins très difficiles et quelquefois impossibles.
Dans cette période de la maladie, l'attitude des membres supérieurs est presque toujours la même : le bras est appliqué contre le thorax ; on éprouve une résistance plus ou moins considérable lorsqu'on veut l'en écarter et l'on se rend bien compte que cette résistance est due à la contracture des muscles de l'épaule : on rencontre la même résistance, produite évidemment aussi par un spasme permanent des muscles, quand on cherche à étendre sur le bras l'avant-bras qui est fléchi sur ce segment du membre et tourné en pronation ; on ne réussit de même à produire la supination du poignet qu'en déployant une assez grande force. Dans certains cas, la main est en supination et cette attitude est aussi l'effet d'un spasme tonique permanent de certains /muscles de l'avant-bras. Quant à la main, elle est fléchie en contracture sur F avant-bras ; les doigts sont fléchis dans la paume de la main et le pouce est appliqué sur ces doigts ainsi fléchis. On éprouve une forte résistance, si
l'on cherche à ouvrir la main et à étendre les doigts : la contracture tend à s'exagérer, et quelquefois un tremblement assez fort se manifeste dans le membre. La flexion spasmodique des doigts peut être telle qu'on soit obligé d'interposer des linges entre eux et la paume de la main pour empêcher la production d'escarres.
Pendant que la maladie suit sa marche progressive, les muscles des membres atteints s'atrophient de plus en plus et il est facile cle reconnaître qu'ils conservent leur contractilité, comme dans l'atrophie musculaire progressive. De même aussi, on y constate des contractions partielles, fasciculaires, entraînant parfois un léger soubresaut ou déplacement involontaire et instantané de la partie que ces muscles sont destinés à mouvoir. Ces contractions brusques de faisceaux musculaires, dites contractions fibrillaires lorsqu'elles ont lieu dans des fascicules grêles , se produisent assez souvent clans une période assez rapprochée du début de la maladie : elles sont parfois presque incessantes, soulèvent la peau, tantôt dans un point, tantôt dans un autre.
Les muscles en voie d'atrophie répondent encore aux excitations électriques. Lorsque l'atrophie y est très marquée, la faradisation peut être impuissante à y provoquer des contractions : c'est ce qu'on voit alors, par exemple, dans les muscles deséminences thénar et hypothénar. La contractilité galvanoculairo peut persister encore, à un certain degré, dans les muscles qui restent immobiles sous l'action des courants faradiques saccadés.
Dans ces conditions, la main peut présenter, outre l'aspect connu sous le nom de main en griffe, un degré d'atrophie musculaire semblable en tout à celui qu'on observe dans les périodes avancées de l'atrophie musculaire progressive, lorsque cette maladie débute par les mains.
Les membres inférieurs restent plus ou moins indemnes pendant un certain temps après le début des troubles observés dans les membres supérieurs. Les premiers symptômes que présentent les membres inférieurs consistent en une parésie plus ou moins marquée. La motilité s'y affaiblit progressivement, de telle sorte qu'après un temps plus ou moins long (deux à quatre mois, dans la plupart des cas), la marche et la station même deviennent impossibles. Avant qu'il en soit ainsi, des phénomènes de contracture se sont déjà manifestés, sous forme de spasmes temporaires : ces spasmes consistent tantôt
en un état d'extension plus ou moins durable des membres inférieurs, tantôt en des soubresauts involontaires, en des flexions brusques et instantanées des jambes sur les cuisses, ou en une sorte de trémulation plus ou moins passagère des membres. Plus tard la contracture devient permanente.
Lorsqu'on veut, pendant cette période, soulever le malade pour le mettre debout, les membres inférieurs se rapprochent l'un de l'autre, en s'étendant convulsivement ; les pieds se mettent en extension avec la pointe tournée un peu en dedans, de façon à ce que chacun d'eux figure une sorte de pied bot varuséquin: il y a parfois, en même temps, une trémulation spasmoclique des'membres ; tout mouvement volontaire est impossible.
Si l'on examine le malade au lit, on constate, en général, que les membres sont immobiles ; souvent ils sont légèrement fléchis, les genoux étant rapprochés et comme serrés l'un contre l'autre. Il y a donc un certain degré de rigidité des masses musculaires, mais ce degré est très variable. Chez le même individu, la rigidité peut ne pas être d'une intensité constante. Par moments elle augmente, pour diminuer ensuite. L'augmentation de la rigidité peut avoir lieu par sortes de crises plus ou moins nettes, plus ou moins brusques, plus ou moins courtes. D'autre part, la contracture des muscles, dans presque tous les cas, n'est pas telle qu'on ne puisse facilement en triompher, de façon à fléchir les jambes sur les cuisses.
Quand les membres inférieurs, au moment de l'examen du malade, ne sont pas atteints d'un haut degré de contracture, on peut constater très facilement aussi qu'il y a une exagération considérable du mouvement réflexe connu sous le nom de réflexe rotulien. Parfois même, un choc portant sur le tendon rotulien, provoque une courte série de mouvements successifs de la jambe sur la cuisse.
Il est facile de provoquer une trépidation réflexe des pieds : il suffit de redresser la pointe des pieds comme pour les fléchir et de les maintenir ainsi fléchis. Un tremblement, consistant en des flexions et extensions alternatives et rapides, s'empare du pied qu'on cherche à maintenir fléchi. Ces oscillations peuvent être et sont d'ordinaire assez énergiques pour qu'on ne puisse pas les réprimer entièrement à l'aide d'une seule main. Elles peuvent s'étendre bientôt à tout le membre et, parfois même, elles se transmettent aussi au membre du côté opposé. Chez certains malades, les membres offrent, même sans qu'on
les ait touchés, des trémulations plus ou moins fortes : en fléchissant le pied, on augmente considérablement la force de ces trémulations. Chez d'autres malades, on n'observe ces tremblements spasmocliques que si l'on touche la peau du membre, ou si l'on saisit et presse, à l'aide de la main, les masses musculaires de la cuisse ou de la jambe, ou encore si l'on frappe sur ce segment du membre ou sur la jambe. Le contact de l'air froid peut même suffire pour provoquer du tremblement. Dans certains cas, il se produit lorsque le malade veut lever un de ses membres au-dessus du plan de son lit : ce membre est pris tout aussitôt d'une trépidation plus ou moins prononcée qui cesse ordinairement au moment où il est remis en place sur le lit ; parfois pourtant elle continue encore pendant un temps plus ou moins long. Ces divers phénomènes sont de l'ordre de ceux qui ont été désignés sous le nom impropre d'épilepsie spinale.
Ces oscillations spasmodiques des membres inférieurs sont loin d'être un symptôme constant. Elles font défaut assez souvent.
On peut observer des phénomènes analogues ayant les membres supérieurs pour siège. Dans presque tous les cas où ils se produisent, c'est au moment où le malade veut exécuter un mouvement volontaire que le membre supérieur mis en action est pris d'un tremblement plus ou moins prononcé ; lorsqu'il s'agit, par exemple, de lever ce membre, de le maintenir étendu, ou de saisir un objet pour le porter vers la bouche, etc. Dans ce dernier mouvement, il peut y avoir de l'analogie entre le tremblement observé et celui qui se montre chez les malades atteints de sclérose en plaques disséminées : la force du tremblement spasmodique peut augmentera mesure que la main s'approche de la bouche. Ce tremblement, du reste, ne peut être très intense que pendant les premières périodes de la maladie : plus tard, la contracture permanente des membres supérieurs et l'atrophie de leurs muscles s'opposent, en général, à sa libre manifestation.
Les phénomènes spasmocliques, que nous venons de passer rapidement en revue, varient beaucoup comme intensité. Ils sont même, dans certains cas, si peu accusés et si peu durables que le malade peut n'y avoir prêté qu'une faible attention et n'en avoir conservé qu'un souvenir assez vague. Il en résulte parfois des difficultés de diagnostic.
L'atrophie musculaire peut faire défaut dans les membres
inférieurs. Lorsqu'elle y existe, elle est en général peu prononcée relativement et l'on constate que, loin d'être précoce, comme dans les membres supérieurs, elle n'a commencé à se produire que tardivement. On peut d'ailleurs observer, sans qu'il y ait eu une véritable atropliie, au sens ordinaire clu mot, un amaigrissement plus ou moins considérable des membres inférieurs.
Les muscles du cou sont parfois atteints aussi. Ils s'affaibKssent d'abord, puis deviennent le siège de spasmes toniques. Le plus souvent alors, certains d'entre eux sont seuls contractures : de là, des déviations de la tête dans tel ou tel sens. L'atrophie qui s'y produit plus tard fait cesser la contracture et détermine une si grande impuissance de ces muscles que le maintien de la tête peut devenir impossible : la tête obéit, presque inerte, aux lois de la pesanteur et se renverse en arrière ou en avant ou sur l'un des côtés, sans que le malade puisse la ramener à l'attitude normale.
Ce qui a lieu dans les muscles du cou, lorsqu'ils sont atteints, c'est-à-dire la diminution delà contracture au fur et à mesure des progrès de l'atrophie, s'observe toujours dans les membres. On voit, dans les périodes avancées de la maladie, les spasmes toniques qui maintiennent les segments des membres en contracture, céder peu à peu, en même temps que les muscles s'atrophient de plus en plus. Les raideurs musculaires peuvent même disparaître tout à fait; les réflexes tendineux, au lieu d'être exagérés comme ils étaient auparavant, peuvent s'affaiblir et il peut même être impossible de les provoquer.
Si l'on examine l'état de la sensibilité, pendant les diverses phases de l'évolution de la maladie, on constate qu'il n'y a pas d'anesthésie dans les membres atteints, ni dans toute autre partie du corps ; tout au plus observe-t-on des fourmillements, des sensations d'engourdissement dans les extrémités de ces membres.
Il est rare que les malades n'aient pas éprouvé ou n'éprouvent pas, d'une façon plus ou moins persistante, quelques douleurs spontanées clans la région rachidienne ou dans les membres. La pression sur certaines vertèbres est parfois douloureuse ; il peut en être de même de celle qu'on exerce sur les masses musculaires des membres supérieurs ou inférieurs. La trépidation qu'on provoque dans les membres inférieurs, en redressant la pointe du pied, s'accompagne souvent de dou-
leurs. Il s'en produit toujours, lorsqu'on cherche à vaincre la contracture et à étendre les diverses parties des membres supérieurs les unes sur les autres, ou à fléchir les uns sur les autres les segments des membres inférieurs.
11 est important de noter qu'à aucun moment de l'évolution de la maladie, en dehors de complications éventuelles, on n'observe de troubles morbides de l'appareil de la vision. Les autres organes des sens restent aussi tout à fait intacts dans les cas simples.
Il résulte de l'ensemble des faits observés que la mixtion et la défécation s'exécutent presque toujours d'une manière normale.
On ne constate que bien rarement des troubles trophiques cutanés: d'autre part, même chez les malades confinés au lit, on ne voit qu'exceptionnellement des escarres se produire soit à la région du sacrum, soit aux régions des membres qui supportent des pressions plus ou moins durables. Chez la malade dont M. Dejerine a publié l'observation, il avait constaté, dans les vingt derniers jours de la vie, une éruption de bulles de pemphigus sur les avant-bras et sur les jambes; en outre, une escarre s'était formée au niveau du sacrum. Mais il s'agissait, dans ce cas, d'une lésion médullaire coexistant avec les altérations de la paralysie générale progressive ; la sensibilité cutanée était partout diminuée : en un mot, ce n'était pas un cas de sclérose latérale symétrique pure.
La maladie continuant à progresser, on voit de nouveaux symptômes apparaître. Ces symptômes ne laissent aucun doute sur l'envahissement du bulbe rachidien par le processus morbide. Les mouvements des lèvres, ceux de la langue et de l'isthme du gosier deviennent paresseux.
L'aspect de la face se modifie, par suite de la parésie ou de la contracture des muscles orbiculaires et des autres muscles qui concourent aux mouvements des lèvres ; il peut y avoir un rictus permanent ; ou bien le faciès devient atone et prend peu à peu les caractères de celui qu'on observe dans la paralysie labio-glosso-laryngée. Toutefois cette similitude n'est pas constante, ce qui tient surtout aux phénomènes de contracture que nous venons d'indiquer. M. Charcot a constaté que, sous l'influence de ces phénomènes, des rides frontales très accusées se
produisent, les sillons de la face, surtout les sillons naso-labiaux s'accentuent, les commissures labiales sont tiraillées, les yeux sont « grands ouverts, comme si les paupières avaient de la peine à se fermer ». Le visage prend alors un air « pleurard » . La langue n'est plus tirée hors de la bouche avec la même rapidité et au même degré ; ses mouvements de latéralité ou ceux de haut en bas s'exécutent lentement, difficilement ; elle peut offrir une surface irrégulière, déprimée par places, montueuse en d'autres points; on y observe de légers sautillements de faisceaux musculaires et parfois aussi quelques faibles oscillations d'ensemble, surtout lors de la protraction. La déglutition est malaisée ; chaque bol alimentaire n'est souvent avalé qu'à la suite de plusieurs efforts consécutifs ; les aliments plus ou moins liquides et les boissons peuvent parfois être rejetés parles fosses nasales. Le voile du palais, dans rémission des sons, la bouche ouverte, ne se meut point avec la même liberté que dans l'état normal; il reste comme pendant. Le malade ne peut plus siffler. Sa parole est paresseuse, lente ; certaines syllabes sont mal articulées ; la voix est plus ou moins nasonnée. En un mot, on observe alors tous les phénomènes caractéristiques de la paralysie glosso-labio-laryngée, phénomènes qui s'expliquent facilement parles altérations que révèle, lors de l'autopsie, l'examen microscopique du bulbe rachidien, c'est-à-dire par l'atrophie des cellules nerveuses des foyers d'origine de divers nerfs bulbaires, particulièrement des nerfs hypoglosses et des nerfs faciaux. Les malades finissent par ne plus pouvoir tirer la langue hors de la bouche et par ne plus émettre que des sons inarticulés, nasonnés, incompréhensibles. La déglutition devient de plus en plus difficile. La salive, qu'ils ne peuvent pour ainsi dire plus avaler, s'écoule hors de la bouche d'une façon continue,
D'autres accidents morbides viennent encore, un peu plus tard, compliquer l'affection. Ce sont des troubles des mouvements du cœur, consistant en accès de palpitations, avec irrégularités, inégalités, intermittences des battements cardiaques et du pouls artériel; ce sont encore des accès de dyspnée, des sortes d'accès d'asthme, dus évidemment en partie aux troubles circulatoires, mais indiquant aussi une atteinte des centres nerveux respiratoires. Ces phénomènes morbides ont, en effet, pour cause l'altération atrophique qui évolue dans les cellules des foyers d'origine des nerfs pneumogastriques et accessoires
de Willis. Ce sont ces derniers accidents qui emportent le malade, dans une crise d'asphyxie ou de syncope, lorsque quelque complication n'est pas venue, en interrompant la marche progressive de l'affection, déterminer la mort du malade, ou lorsqu'il ne succombe pas aux progrès de l'inanition par suite de l'impossibilité delà déglutition.
Marche et durée. — La marche de la maladie est moins lente que celle des autres leucomyélites chroniques primitives. La sclérose latérale symétrique et amyotrophique a une durée qui n'a pas dépassé trois ans dans la plupart des cas : la mort, produite par les accidents cardio-pulmonaires terminaux, a pu survenir, dans des cas exceptionnels il est vrai, un an seulement après le début de la maladie. Dans un cas même ' la durée a été encore plus courte; elle a été de moins de dix mois.
Nous avons déjà dit que les membres supérieurs sont atteints avant les membres inférieurs. 11 s'écoule trois ou quatre mois au moins, dans la plupart des cas, entre le début de l'affaiblissement des membres supérieurs et le moment où les premiers indices de faiblesse se manifestent dans les membres inférieurs \
La maladie ne débute pas d'ordinaire au même moment dans les deux membres supérieurs.. On observe habituellement qu'un des membres supérieurs est atteint quelques jours ou
1. Kahler et Pick. Observation résumée dans le mémoire de MM. Debove et Gom-
ba?ltSne'dTagnostic porté par M. Aufrecht ne pouvait pas être mis en doute, le cas publié par cet auteur établirait la possibilité d'une forme de sclérose latérale symemétrique, dans laquelle les lésions seraient limitées aux parties in erieures de la moelle épinière. Voici le résumé de l'observation, insère par le Centralblatt fur med. Wissensch., 1880, p. 843 {Die anatomische Untersuchung einer primuren Seitemtrang-
' « Une femme âgée de 40 ans souffrait de douleurs de la région sacrée, avec pheno- „ mènes fébriles. Au commencement la jambe droite seule était paralysée, plus tard, „ il survint de la faiblesse aussi dans la jambe gauche. La sensibilité était intacte, „ ainsi que la nutrition des muscles et les fonctions de la vessie et du rectum. Il n y >, avait pas dataxie ; les réflexes rotuliens avaient encore heu. Plus tard -Jjvinront „.d,s contractures des extrémités inférieures, de la diminution de 1 excitabih te .Ole* >, trique, de la faiblesse des bras, des altérations de la vessie et du rectum et enfin de » la sranerène de la région sacrée. ,
» La région lombaire de la moelle était atrophiée ; la région cervicale normale . Dans la région lombaire, les moitiés postérieures des deux faisceaux latéraux se . montraient sous forme de coins d'un gris Hyalin a base dirigée f^eho^ d^s . la région dorsale, les faisceaux latéraux avaient dans toute leur epaisseui cette » même apparence ; elle disparaissait vers la partie supérieure de la région Le nom- „ bre des cellules nerveuses des cornes antérieures était diminue; dans quelques , points il était très réduit; beaucoup de cellules étaient très petites et dépourvues . «le noyaux; dans la région dorso-lombaire, les groupes internes des cornes ante- » rieures ne contenaient presque plus de cellules. On ne trouvait plus une seule fibie
quelques semaines, parfois même quelques mois avant l'autre ; mais lorsque la maladie date de plusieurs mois, les deux membres supérieurs offrent le même degré, ou à peu près, de faiblesse, de contracture et d'atrophie. Les membres inférieurs sont aussi le plus souvent pris l'un après l'autre; il faut savoir qu'il n'est pas impossible qu'après le début de l'affection dans un membre supérieur, le membre inférieur du même côté soit atteint ; l'autre membre supérieur n'est pris qu'ensuite et avant le membre inférieur correspondant; mais dans ce cas exceptionnel, comme dans les cas ordinaires, au bout d'un certain temps l'affection offre sa physionomie habituelle.
L'attitude queprésententles membres supérieurs au moment où la contracture y est le plus prononcée, peut se modifier par la suite, comme nous l'avons dit, lorsque l'atrophie musculaire a fait des progrès considérables. Ces membres peuvent être alors dans une sorte de flaccidité comme paralytique. On voit encore, même alors, des contractions fasciculaires se produire dans tels ou tels muscles incomplètement atrophiés et les mains restent plus ou moins nettement en griffes.
La marche progressive des lésions n'est pas constamment la même. Tandis que, chez certains malades, les membres inférieurs, par suite de leur affaiblissement et des phénomènes de contracture et de trépidation qui s'y manifestent, ne peuvent plus
» nerveuse dans les parties altérées des faisceaux latéraux ; ils étaient formés, dans » ces points, d'une matière vitreuse, uniformément hyaline, traversée par des vais- » seaux sanguins dont les parois offraient la môme altération. Il y avait des blocs » dans lesquels la coloration par la fuschine permettait de distinguer des noyaux. » D'après Aufrecht, ces blocs provenaient de corps granuleux. L'auteur considère ce » cas comme un fait de sclérose primitive. »
M. Bernhardt, qui a fait cette analyse, croit pouvoir avancer que l'opinion de M. Aufrecht ne trouve un appui ferme ni dans l'ensemble des symptômes observés pendant la vie, ni dans les résultats anatomo-pathologiques.
Il me paraît peu*douteux que ce cas ne saurait figurer dans l'histoire de la sclérose latérale primitive et symétrique, telle que M. Charcot nous l'a fait connaître : mais l'interprétation de M. Aufrect doit-elle être rejetée pour cela? S'il est avéré que les faisceaux latéraux de la moelle épinière peuvent être pris de sclérose, née sur place, dans toute leur étendue, il ne paraîtras irrationnel d'admettre que la sclérose puisse se produire dans une région plus ou moins restreinte de ces faisceaux. Dans le cas de M. Aufrecht, on ne voit point pourquoi l'on ne considérerait pas comme primitive la lésion de la région dorsale, là où les cordons latéraux étaient atteints dans toute leur épaisseur. Si cette interprétation est exacte, il n'y a pas de raisons non plus pour ne point l'appliquer aux altérations de la région dorso-lombaire. Il est vrai que les phénomènes symptomatiques ont offert, en ce qui concerne les membres inférieurs, des caractères qui les différencient, sous divers rapports, de ceux qui se manifestent dans les membres supérieurs chez les malades atteints de sclérose primitive, symétrique, de toute l'étendue des cordons latéraux de la moelle épinière. C'est là surtout ce qui autorise à contester la légitimité d'un rapprochement entre ce fait et ceux de sclérose latérale amyotrophique.
servira la locomotion, à une époque où les symptômes bulbaires ne sont pas encore reconnaissables, il est d'autres cas dans lesquels les troubles de la paralysie bulbaire sont déjà très manifestes, alors que les malades peuvent encore marcher, bien que leurs membres inférieurs soient agités, pendant la locomotion de mouvements spasmodiques (démarche du tabès spasinodiqué).
Etiologie. — L'étiologie de la sclérose latérale symétrique est très obscure, comme d'ailleurs celle de toutes les scléroses primitives.
La maladie s'observe surtout chez des adultes. Cependant le DrA. Seeligmiiller a publié l'observation de quatre enfants d'une même famille chez lesquels il a diagnostiqué l'existence d'une sclérose des faisceaux latéraux avec atrophie de la substance grise de la moelle et même des foyers d'origine de certains nerfs bulbaires \ M. W. Erb a aussi observé le développement de la maladie dans la première enfance.
On apprend parfois, en interrogeant les malades atteints de leucomy élite bilatérale amyotrophique, que l'un ou l'autre des
1. A. Seeligmiiller (Deutsche med. Wochenschr, II, 16-18, 1876). Je transcris ici textuellement l'analyse de cette note donnée dans les Archives de méd., 1877, 1, p. 98.
« Le père et la mère de ces enfants sont robustes et habitent la campagne ; il n'existe ni affections nerveuses ni maladies héréditaires dans la famille. Sur sept enfants, trois seulement sont bien portants; les autres sont atteints, depuis leur plus tendre enfance, d'accidents paralytiques particuliers. La maladie a suivi la même marche chez les quatre petits malades. Les enfants étaient venus au monde forts et bien portants ; vers l'âge de neuf mois, ils tombaient fréquemment quand on cherchait à les asseoir ou se débattaient en criant. Vers l'âge de deux ans, ils devenaient très inhabiles à la marche ; ils se tenaient après les meubles pour commencer à courir ; mais vers l'âge de 5 â 6 ans, ils avaient oublié tous ces mouvements ; à l'heure actuelle, les deux aînés ne peuvent ni s'asseoir, ni marcher, ni se tenir debout ; la position horizontale est la seule possible, et ils ne peuvent pas la changer volontairement. Le troisième enfant se tient à peine debout après une chaise ; le quatrième, qui n'a pas un an et demi, se raidit quand on veut l'asseoir ou tombe à terre.
» Ces troubles de la motilité sont en partie provoqués par des contractures très prononcées des différentes articulations du corps, qui rendent les mouvements passifs très difliciles et très douloureux. Les pieds entraînés par la contracture des muscles des mollets, présentent la déformation du pied bot varus-équin. La raideur tétanique des muscles augmente dans le sommeil chloroformique, au point que tout le corps devient raide comme un morceau de bois et qu'on peut le maintenir dans une position horizontale, en tenant l'enfant par la jambe.
» Un fait fort important et qui s'observe chez les trois aînés, c'est l'atrophie assez prononcée de tous les muscles du corps, à l'exception de ceux de la face. Cette atrophie n'est pas encore survenue chez le plus jeune des enfants. L'excïtabililé des muscles est diminuée chez tous les enfants.
» L'excitabilité réflexe ne semble pas augmentée, la sensibilité n'est nullement altérée.
» A ces symptômes de paralysie, de contracture et d'atrophie, était venue se joindre chez les trois aînés la perte successive de la parole ; les deux aînés prononçaient
ascendants a souffert pendant longtemps soit d'une maladie semblable ou analogue de la moelle, soit de telle ou telle affection nerveuse grave, ou bien qu'il en est ainsi de l'un des frères ou sœurs; qu'en un mot, il y a une prédisposition héréditaire ou de famille. Mais le plus souvent il n'y a rien de ce genre à relever dans les antécédents.
Dans quelques cas, on note que les malades ont été exposés au froid et à l'humidité à diverses reprises et dans des conditions qui peuvent avoir exercé une influence pathogénique, qui ont provoqué, par exemple, l'apparition de douleurs rhumatoïdes ou de véritables attaques de rhumatisme articulaire : ce sont encore là des faits exceptionnels.
La syphilis n'a pas été constatée, comme antécédent morbide, dans un nombre de cas relativement aussi considérable que lorsqu'il s'agit del'ataxie locomotrice progressive.
Les traumatismes, ceux dans lesquels il y a eu ébranlement, commotion de la moelle épinière, sont au nombre des conditions étiologiqu es qui peuvent exercer une influence sur le développement de l'affection médullaire dont nous nous occupons1.
L'hystérie intense et durable favorise-t-elle le développement de la sclérose latérale symétrique? La malade, dont M. Gharcot a rapporté l'histoire en 1865, avait offert tous les symptômes cle l'hystérie la plus nette à partir de l'âge de quatorze ans. Il faudrait toutefois, pour être en droit d'admettre sans réserves une relation étiologique entre l'hystérie et la
des sons inarticulés ; le troisième disait encore quelques mots, mais d'une façon indistincte. Les trois aînés éprouvent de la difficulté de la déglutition. La salive s'écoule de la bouche et les petits malades, dont la physionomie est immobile, ont une expression de stupidité empreinte sur la figure : l'intelligence paraît néanmoins intacte.
» L'auteur exclut l'atrophie musculaire progressive dans le diagnostic ; les phénomènes de paralysie ont en effet précédé de longtemps l'atrophie et n'ont pu, par conséquent, être provoqués par cette dernière ; l'amaigrissement a été généralisé et ne s'est pas produit par sauts ; de plus on n'observe pas de contractures dans l'atrophie musculaire progressive.
» L'auteur identifie la maladie à celle qui a été décrite par Gharcot chez l'adulte sous le nom de sclérose amyotrophique. En effet la marche de la maladie observée chez ces quatre petits malades concorde exactement avec la description de Gharcot : au point de vue étiologique, l'auteur a noté que les parents des enfants étaient consanguins. »
1. M. Duménil (de Rouen) a lu devant l'Académie de médecine de Paris, un mémoire dans lequel il relate un cas de commotion de la moelle épinière, suivie de sclérose des cordons latéraux et de dégénération des cellules de la substance gi'ise. Il rapproche ce cas des observations plus ou moins analogues, publiées auparavant et il conclut ainsi : 1° la commotion de la moelle épinière doit être maintenue dans l'état actuel de la science ; 2° elle peut être l'origine de lésions inflammatoires consécutives; 3° ces lésions inflammatoires peuvent revêtir la forme de myélites systématiques (Bulletin de l'Académie de médecine, séance du 10 juin 1884, I, p. 761).
sclérose latérale amyotrophique, pouvoir s'appuyer sur un certain nombre de faits constituant une proportion notable des cas observés chez des femmes. La fréquence de l'hystérie est assez grande pour que son influence sur la production de telle ou telle affection de la moelle épinière ne soit admise qu'après une enquête des plus sérieuses. Des femmes atteintes de tabès dorsalis, de sclérose en plaques disséminées, de sclérose transverse de la moelle, comme aussi de sclérose latérale amyotrophique, peuvent avoir été hystériques, sans que cette névrose ait été pour quelque chose dans la genèse de ces diverses affections médullaires. D'ailleurs, il ne faut pas perdre de vue, dans toute discussion de ce genre, que le sexe féminin n'est pas le seul sur lequel sévissent ces affections sclérosiques et même qu'il n'y est pas le plus exposé : or, si l'hystérie exerçait une influence causale sur ces maladies de la moelle, on devrait par suite de la fréquence bien plus grande de cette névrose chez les femmes, observer chez elles, beaucoup plus souvent que chez les hommes, letaôes dorsalis, la sclérose bilatérale amyotrophique, etc.
Pour les cas dans lesquels l'affection des faisceaux latéraux de la moelle ne se complique pas de lésions des cornes antérieures de la substance grise et par suite d'amyotrophie, l'existence d'une périencéphalite diffuse paraît être, d'après les observations de M. Westphal, et de M. Dejerine, une condition pathogénique puissante. Nous reparlerons de la sclérose latérale symétrique, non amyotrophique, dans la prochaine leçon.
Diagnostic. — Avant d'indiquer les données à l'aide desquelles on peut établir le diagnostic de la sclérose latérale amyotrophique, il convient de se demander si cette affection mérite bien la place spéciale que lui a assignée M. Charcot dans le cadre de la pathologie de la moelle épinière. A vrai dire, il eût été logique de traiter cette question avant toute description : mais il fallait bien entrer en possession des éléments d'information indispensables à une telle discussion et, pour cela, il était nécessaire de prendre connaissance de l'anatomie pathologique etcle la symptomatologiede cette affection. Je ne ferai d'ailleurs, ici encore, que rappeler brièvement les arguments dont s'est servi M. Charcot pour réfuter les objections qui lui ont été opposées, principalement par M. Leyden.
D'après M. Leyden, M. Charcot aurait commis une erreur en décrivant comme une maladie à part une forme d'atrophie
musculaire progressive, qui ne différerait de la forme classique qu'en ce qu'elle se complique, à un certain moment de son évolution, de paralysie bulbaire, telle que Fa décrite Duchenne (de Boulogne). M. Leyden assure, d'autre part, que l'affection appelée sclérose latérale amyotrophique par M. Charcot peut parcourir toutes les phases de son évolution sans déterminer le moindre accident spasmodique. En outre, elle ne se traduirait pas, dans sa phase initiale, par des phénomènes de paralysie, comme le dit M. Charcot ; mais elle débuterait par l'atrophie des muscles <les membres supérieurs. Enfin, les lésions n'offriraient point la localisation spéciale admise par M. Charcot: celles de la substance blanche particulièrement ne seraient pas confinées dans les faisceaux latéraux ; elles occuperaient tout aussi constamment les faisceaux antérieurs 1.
M. Charcot n'a pas eu de peine à répondre à ces diverses objections. Dans des questions de ce genre, il faut tenir compte des cas les plus nets, de ceux que Ion observe le plus souvent et non pas des cas les moins tranchés et les plus rares. Or, la sclérose latérale amyotrophique, telle que la fait connaître M. Charcot et telle qu'elle s'est présentée à un bon nombre de médecins, offre une physionomie clinique assurément très différente de celle de l'atrophie musculaire progressive. Il e?' incontestable qu'elle débute d'ordinaire par de l'affaiblissement paralytique et qu'à une époque plus ou moins rapprochée du début, laparésie se complique de phénomènes spasmodiques. L'atrophie des muscles n'apparaît que plus tard. Dans l'atrophie musculaire progressive, au contraire, c'est la diminution du volume des muscles qui frappe d'abord le malade et s'il a su s'examiner un peu pendant les premières périodes de l'affection, il n'ignore pas que les muscles de ses avant-bras et de ses mains, si la maladie s'est manifestée d'abord dans ces parties, comme cela a lieu d'ordinaire, étaient déjà devenus moins saillants lorsqu'il s'est aperçu qu'il ne pouvait plus serrer ou soulever les objets avec la même force qu'auparavant. D'autre part, dans l'atrophie musculaire progressive, les muscles se prennent par régions : ce sont les muscles des mains et des
1. Ces critiques de M. Leyden et la réfutation qu'en a donnée M. Charcot se trouvent reproduites dans une analyse des leçons de ce professeur, faite par M. le docteur Bris saud (Progrès médical, 17 janvier 1880.) Voir aussi J-M. Charcot. Leçons sur les localisations dans les maladies du cerveau et de la moelle épinière. p. 385 et suiv.
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avant-bras, par exemple, qui sont atteints les premiers et qui sont seuls atrophiés pendant longtemps, tandis que ceux des bras et des épaules ont conservé leur volume ; ou bien c est dans un autre ordre que les modifications des muscles se produisent successivement. Dans la sclérose latérale amyotrophique au contraire, tous les muscles des membres supérieurs sont envahis par l'atrophie simultanément et l'altération y progresse du même pas. , ' D'ailleurs, la contracture spasmodique qui se montre, a une certaine période de l'évolution de la sclérose latérale amyotronhique dans les membres supérieurs, forme un trait distinctit oui la différencie clairement de l'atrophie musculaire progressive 11 est vrai que, suivant M. Leyden, les phénomènes de contracture ne sont pas constants dans la sclérose latérale amvotrophique. Si l'on ne prenait en considération que les cas relatés par le professeur de Berlin, ou serait même amené a admettre que ces phénomènes sont exceptionnels ; que, lorsqu'ils existent, ils sont à peine marqués et que, par conséquent ils ne doivent pas figurer dans le tableau clinique de la maladie. Mais l'ensemble des faits connus jusqu'ici démontre, au contraire que les spasmes toniques des muscles ne font que bien rarement défaut dans le cours de la sclérose latérale amyotrophique et l'on peut même dire que, vraisemblablement, il n est pas un seul cas dans lequel, à un moment ou à un autre, on ne constate tout au moins des signes d'excitabilité réflexe exagérée de la moelle épinière. M. Charcot a relevé des indices de ce genre même dans les cas publiés par M. Leyden. ' Dans cette sclérose médullaire, à une époque plus ou moins éloignée du début, on voit toujours apparaître des symptômes qui montrent que le bulbe rachidien est envahi, que les noyaux d'origine des nerfs bulbaires sont le siège d'un travail d'atrophie. Ces symptômes sont analogues, ou même parfois semblables à ceux qu'on observe dans la paralysie labio-glosso-larvngée. D'autre part, dans celte dernière maladie, on trouve souvent — certains disent toujours — des lésions plus ou moins prononcées de sclérose des prolongements médullaires des pyramides antérieures, avec ou sans atteinte de la substance orise de la moelle épinière. Est-on autorisé par ces faits a identifier comme on veut le faire, la sclérose latérale amyotrophique, la paralysie labio-glosso-laryngée et même l'atrophie musculaire et à considérer ces trois affections comme de
simples variétés d'évolution d'un même type morbide ? Je crois qu'on établirait ainsi une confusion bien regrettable là où tout semble heureusement démêlé. Qu'il y ait une parenté entre ces diverses maladies, cela est possible, probable même, si l'on veut : mais il n'en est pas moins vrai que chacune d'elles procède sans doute d'une prédisposition particulière ; que chacune offre une évolution spéciale, une physionomie clinique tout à fait propre ; que chacune peut le plus souvent être diagnostiquée sans difficulté pendant la vie. On doit donc assigner à chacune de ces affections une place distincte dans la nosographie et dans la clinique.
Quant à l'objection tirée de la topographie des altérations de la sclérose latérale amyotrophique, elle n'a aussi que bien peu de valeur. Il est vrai que ces altérations débordent souvent les parties des faisceaux latéraux qui sont atteintes de sclérose dans les cas de dégénération descendante, consécutive à des lésions encéphaliques ; qu'elles s'étendent, sur les coupes de la moelle, jusque vers la partie postérieure des cornes antérieures de la substance grise : mais il n'y a pas à tirer de ces particularités un argument sérieux conire l'opinion de M. Charcot. Dans la sclérose latérale amyotrophique, les faisceaux latéraux, suivant toute probabilité, sont atteints primitivement et ils sont atteints dans tout leur domaine, tandis que, dans la sclérose secondaire descendante, les altérations se confinent étroitement dans la partie de ces faisceaux qui est en continuité avec les pyramides antérieures.
M. Leyden allègue encore que l'on peut trouver, dans l'affection appelée sclérose latérale amyotrophique par M. Charcot, une altération des faisceaux antérieurs, altération s'étendant en dehors de la partie de ces faisceaux, désignée sous le nom de faisceaux de Tiïrck. C'est là un fait incontestable : MM. Debove et Gombault l'ont signalé d'une façon expresse dans leur travail. Mais si l'on en juge par ce qu'ont décrit ces auteurs, il s'agit là d'une altération qui se produit surtout dans les zones radiculaires antérieures : on peut donc penser avec eux qu'elle est due à une propagation de la lésion des filets des racines antérieures à la névroglie de la région des faisceaux antérieurs qu'ils traversent, pour se rendre clés cornes antérieures de la substance grise à ces racines. Dans certains cas toutefois, la lésion est plus diffuse ; la totalité des faisceaux antérieurs (dans la région cervicale surtout) est envahie. Mais
c'est là une particularité exceptionnelle et l'on ne saurait en
la v eu qu'il leur attribue '. Elles n'ont pas été d ailleurs sans ftiWé car elles ont appelé l'attention sur les faits qui s éo nen un eu du type décrit par M. Charcot. Nous savons m ux au ou u'hui que la sclérose latérale amyotrophique peu évolue, sans que les malades offrent, à aucun moment une contra turë durable des parties atteintes- nu», d est bon Se répéter, même dans des cas de ce genre, on peut constater toujours _ et presque constamment à la même epo- ^ du développement de l'affection des signes d'exaltation r excitabilité réflexe de la moelle épinière ; soit spasmes musculaires plus ou moins passagers soit une exagération des réflexes cutanés et surtout des réflexes tendi-
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la moelle épinière. On ne voit pas par conséquent pourquoi on abandonnerait le nom proposé par M. Charcot, nom significatif et accepté parla grande majorité des pathologistes, pour le nom probablement erroné, en un certain sens, de paralysie bulbaire.
On doit donc considérer, avec M. Charcot, la sclérose latérale amyotrophique comme une affection distincte. Les caractères cliniques de cette sclérose sont si nets dans leur ensemble, lorsque la maladie évolue régulièrement, que, depuis longtemps déjà, le diagnostic est de ceux que Ton établit sans grande hésitation au lit du malade. Ce diagnostic avait été posé pendant la vie, dans plusieurs des cas dont la relation a été publiée dans ces dernières années et l'autopsie Ta pleinement confirmé. Ce n'est pas à dire qu'on ne rencontre jamais aucune difficulté pour reconnaître l'existence de cette affection. Parfois, comme dans les cas de M. Leyden et dans des cas analogues publiés par d'autres auteurs, certains signes de la maladie (les phénomènes spasmodiques surtout) ne sont pas très accusés et sont assez passagers pour laisser peu de traces dans les souvenirs du malade : lorsqu'il en est ainsi et que l'affection est dans une période avancée de son évolution, on peut se demander si l'on est bien en présence d'un cas de sclérose latérale amyotrophique ou s'il ne s'agit pas d'un cas d'atrophie musculaire protopathique. D'autres fois, on a sous les yeux une affection du système nerveux qui se traduit par un ensemble de symptômes rappelant, dans une certaine mesure, celui que l'on observe dans la sclérose latérale amyotrophique, mais s'en éloignant par des caractères plus ou moins importants et l'on peut encore être ici dans l'embarras pour savoir si la maladie dont il s'agit est un cas irrégulier de cette sclérose ou si l'on n'a pas affaire à des manifestations d'un autre état morbide, soit d'une autre sorte de sclérose médullaire, soit de l'hystérie.
On voit que l'on peut être exposé à confondre la sclérose latérale amyotrophique avec certaines formes symptomaliques de l'hystérie, avec l'atrophie musculaire progressive. On peut aussi éprouver des doutes en présence de certains cas de sclérose en plaques disséminées, etc.
Parlons d'abord de l'hystérie. ïl est clair que la contracture
hystérique ne peut offrir une certaine analogie avec la sclérose symétrique des faisceaux latéraux que clans des cas bien rares, car elle diffère de cette maladie par bien des caractères. La contracture hystérique siège soit dans un des membres inférieurs, soit dans ces deux membres, soit dans un membre thoracique seul et le membre pelvien du même côté. Or, dans la sclérose latérale amyotrophique, les contractions toniques commencent le plus souvent clans les deux membres supérieurs : les membres inférieurs, lorsqu'ils sont atteints, à leur tour, de contracture, ne le sont, en général, que longtemps après. D'autre part, le spasme des muscles est d'ordinaire bien plus énergique dans l'hystérie que dans cette dernière affection. Non seulement les contractures sont plus fortes clans l'hystérie, mais encore elles n'entraînent pas les différents segments des membres dans un sens constant, comme la sclérose symétrique des faisceaux latéraux de la moelle : dans l'hystérie, l'avant-bras est tantôt en flexion, tantôt en extension ; si l'avant-bras est lléchi, il peut être soit appuyé sur l'épigastre ou le sternum, soit porté en arrière et pressé convulsivement contre le clos ; la main peut être étendue ou fléchie, en pronation ou en supination, en adduction ou en abduction et les doigts peuvent offrir toutes les attitudes imaginables. Certains de ces types de contracture ne s'observent pas dans la sclérose des faisceaux latéraux de la moelle, de telle sorte que, lorsqu'on les constate on peut immédiatement éliminer du diagnostic cette affection médullaire. Il faut dire aussi que, chez, les hystériques, en même temps que ces grandes contractures des membres, des spasmes toniques peuvent exister dans d'autres groupes musculaires (muscles oculaires et palpébraux, muscles linguaux, etc.) Si l'on considère que la contracture hystérique se manifeste habituellement d'une façon brusque, à la suite d'une attaque de nerfs ; qu'elle atteint fréquemment, dès les premiers moments, son maximum d'intensité qu'elle peut persister, sans s'affaiblir, pendant des mois et parfois des années, ou, dans certains cas, cesser plus ou moins complètement pour reparaître ensuite; si Ton note que très souventla sensibilité cutanée est plus ou moins obnubilée ou paralysée dans tels ou tels points ou clans toute l'étendue des membres contractures ; qu'il y a très fréquemment aussi, dans ces cas, une rachialgie spéciale, de Fovarialgie et d'autres phénomènes d'hysléricisme, on sera presque toujours à l'abri d'une erreur
de diagnostic. En sens inverse, on ne pensera pas à l'hystérie, si l'on est en présence d'une malade chez laquelle les membres supérieurs seuls, ou les quatre membres n'ont offert des phénomènes de contracture, qu'après s'être d'abord affaiblis et chez laquelle le spasme tonique des muscles, après avoir atteint progressivement son plus haut degré d'intensité, a diminué peu à peu, au fur et à mesure que le volume de ces muscles se réduisait sous l'influence d'un travail graduel d'atrophie. On ne pourra pas douter qu'on n'ait sous les yeux, dans de telles conditions, un cas de sclérose latérale amyotrophique. Et cependant, il y a des cas de contracture hystérique dans lesquels on éprouve une réelle difficulté à se défendre de l'idée que des lésions médullaires sont intervenues à un certain moment du développement de la maladie. Ce sont les cas où l'on constate de l'exagération des réflexes tendineux et un certain degré de diminution de volume des muscles contractures, avec affaiblissement plus ou moins prononcé de leur contractilité électrique. Ce dernier caractère peut dépendre de l'état de contracture de ces muscles ; mais il est à peu près impossible de savoir si la diminution du volume des muscles est due ou non à une véritable atrophie : l'absence de contractions fasciculaires ne suffit pas comme signe distinctif. Si à cet amoindrissement des masses musculaires se joignent des douleurs rachidiennes, des douleurs dans les parties contracturées ; si le début de cet état morbide remonte à un ou deux ans, ou même à une époque plus ancienne encore, on est entraîné parfois à douter de la nature purement hystérique de la maladie. C'est pourtant à ce diagnostic qu'il faut s'attacher dans la presque totalité des cas. Il est rare d'ailleurs qu'il ne se produise pas, dans le cours de la maladie, des variations d'intensité de la contracture, qui tantôt s'affaiblit plus ou moins et tantôt remonte à son haut degré primitif: or, ces variations, qui sont parfois rapides ou même soudaines, ne s'observent que dans l'hystérie. Il n'est aucun médecin qui n'ait vu de ces cas quelque peu embarrassants. J'ai eu pendant longtemps dans mon service, à l'hôpital de la Charité, une hystérique, Clorinde X.., chez laquelle on a pu constater, pendant plusieurs années, une contracture permanente des membres inférieurs et des membres supérieurs. Les muscles avaient subi, surtout dans les membres inférieurs, une diminution considérable de volume. Divers médecins, tout en éliminant d'une
manière absolue l'idée d'une sclérose latérale symétrique et amyotrophique, avaient pensé que la moelle épinière de cette malade devait être altérée, particulièrement dans les faisceaux latéraux. Je ne pouvais pas me ranger à cette manière de voir, car j'avais vu, dans ce cas, se produire brusquement la contracture de l'un des bras, à la suite d'une attaque hystérique et il paraissait résulter des renseignements donnés par la malade que la contracture des membres inférieurs avait débuté aussi d'une façon soudaine. Enfin, plus tard, à la suite d'autres attaques, les muscles des yeux et ceux de la langue furent atteints subitement de contracture permanente. Quant à la durée de cette contracture, on ne pouvait pas en faire un argument contre l'hypothèse de la nature purement hystérique du symptôme en question. Mon diagnostic se trouva pleinement confirmé : a un certain moment, sans que le traitement y ait eu une part bien reconnaissable, la contracture disparut' en un petit nombre de jours et la malade put recommencer à se servir de ses membres et à marcher un peu. Quelques mois plus lard, la contracture se reproduisit et la malade mourut longtemps après ce retour du spasme permanent des muscles. A l'autopsie, on reconnut, à l'œil nu et à l'aide du microscope, un état absolument sain de la moelle épinière 1.
Pour qu'on fût autorisé à supposer la production possible de lésions des faisceaux latéraux de la moelle dans un cas d'hystérie incontestable, il faudrait qu'on eût vu les muscles des membres se contracturer peu à peu. Cette marche de la contracture prendrait une signification bien plus nette, si la maladie avait commencé par l'affaiblissement des deux membres supérieurs avant l'apparition des spasmes musculaires et surtout si l'on y avait constaté un travail d'atrophie, s'accompagnant de contractions fibrillaires oufasciculaires et laissant dans les faisceaux persistants une contractilité intacte. On serait en droit, dans de telles conditions, d'admettre l'existence d'une sclérose latérale amyotrophique ayant pris naissance dans le cours de l'hystérie.
La sclérose latérale amyotrophique diffère notablement comme physionomie clinique, de l'atrophie musculaire progressive. Elle s'en distingue d'abord par les contractures qui forment un de ses symptômes les plus importants. J'ai dit
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précédemment qu'il ne faut pas pourtant s'attendre à trouver, dans tous les cas de sclérose latérale amyotrophique, des phénomènes de contracture aussi prononcés que dans les cas-types. Parfois la contracture est peu marquée relativement, même dans la période de plein développement de l'affection; d'autres fois, au moment où l'on observe le malade, elle a beaucoup diminué par suite des progrès de l'atrophie musculaire. Dans ce dernier cas, les antécédents seront d'une grande importance : dans le premier, un examen attentif permettra toujours de reconnaître des indices d'exaltation du pouvoir réilexe des centres médullaires ; on constatera tout au moins de l'exagération des réflexes tendineux, symptôme qui fait défaut daus l'ensemble des signes de l'atrophie musculaire progressive. Il faut d'ailleurs noter que, dans la sclérose latérale amyotrophique, l'invasion de la maladie est caractérisée le plus souvent par un affaiblissement progressif qui précède l'apparition des premiers indices d'atrophie musculaire. H y a donc d'abord parésie des membres sapérieurs et ce n'est qu'au bout d'un certain temps, variable d'ailleurs, que l'on peut reconnaître un commencement de diminution du volume des muscles. Or, dans l'atrophie musculaire progressive, il n'en est pas ordinairement ainsi.
D'autre part, l'atrophie musculaire progressive peut prendre naissance et évoluer, sans que le malade ressente la moindre douleur, soit dans les parties qui s'atrophient, soit dans la région rachidienne. Il n'e,st pas rare, au contraire, comme je l'ai dit, d'observer, chez les individus qui sont atteints de sclérose latérale amyotrophique, des douleurs dans les membres ou clans tel ou tel point de la région vertébrale ' .
Enfin, le diagnostic s'établirait au besoin par les caractères de l'amyotrophie elle-même. Chez les malades affectés de sclérose latérale amyotrophique, comme je l'ai dit aussi, l'altération atrophique des muscles se produit à la fois dans tous les muscles des membres atteints ; tandis que, dans l'atrophie 'musculaire progressive, certains muscles, ceux des mains, ou ceux des bras, par exemple, ou quelques-uns seulement de
1. Ces deux derniers caractères diagnostiques ne sont pas décisifs. On voit exceptionnellement des cas d'atrophie musculaire progressive dans lesquels une courte période parétique précède dans les muscles atteints le début du travail atrophique. D'un autre côté, il n'est pas absolument rare que des douleurs plus ou moins vives, plus ou moins passagères, se manifestent dans les masses musculaires où s'effectue ce travail .
ces muscles, sont pris tout d'abord, alors que les autres muscles des membres supérieurs conservent plus ou moins complètement leur volume et leur force. En outre, si l'on voit, dans la sclérose latérale symétrique comme dans l'atrophie musculaire progressive, l'amyotrophie se produire d'abord dans les membres supérieurs et ne se manifester que plus tard dans les membres inférieurs, ces membres-ci ne restent pas indemnes aussi longtemps dans la première maladie que dans l'autre.
Le diagnostic entre la sclérose latérale symétrique de la moelle épinière et la sclérose en plaques disséminées est d'ordinaire facile, puisque, dans la sclérose en plaques, on n'observe en général ni contracture permanente, ni atrophie musculaire : d'un autre côté, le tremblement à forme si caractéristique, que l'on constate dans les membres supérieurs des malades affectés de cette sclérose disséminée, ne fait pas partie de l'ensemble habituel des symptômes de la sclérose symétrique et primitive des faisceaux latéraux. Mais il est des cas dans lesquels le diagnostic présente de sérieuses difficultés. On voit certains malades affectés de sclérose en plaques disséminées, chez lesquels, aux symptômes ordinaires de cette myélopathie viennent s'ajouter des phénomènes insolites, tels que la contracture plus ou moins intense des muscles des membres ou l'atrophie de ces muscles et parfois ces deux états morbides en même temps. Si l'on constate, en même temps, chez ces malades, le tremblement caractéristique des membres supérieurs, on ne sera pas, en général, détourné longtemps de la véritable voie ; et l'on se trouvera encore bien guidé, même dans certains cas où la contracture aura immobilisé ces membres, si l'on apprend par l'interrogation du malade ou des personnes qui l'ont vu à diverses périodes de l'affection, qu'à l'époque où les spasmes toniques n'existaient pas encore, le tremblement dont il s'agit était très manifeste. Mais il n'est pas toujours facile d'obtenir des renseignements de ce genre, car la mémoire du malade peut être devenue infidèle, et, surtout à l'hôpital, il peut ne recevoir aucune visite de parents ou d'amis qu'on pourrait interroger. D'ailleurs, le tremblement peut avoir toujours fait défaut. Pour faire comprendre le genre de difficultés que le diagnostic peut rencontrer dans de tels cas, il n'est rien de plus instructif que le fait
publié récemment par M. Dejerine dans un travail très intéressant *. Je crois devoir en donner le résumé :
Il s'agit d'une femme âgée de 46 ans, entrée le 48 novembre 1880 à l'hôpital de la Charité, dans le service de M. Hardy. Pas d'antécédents héréditaires à relever. Elle a eu quelques douleurs rhumatismales vers l'âge de 25 à 30 ans. À 34 ans, elle aurait eu une hémiplégie passagère du côté droit. Elle remarqua une faiblesse progressive des jambes, il y a 4 ans, après une fausse couche (c'était la sixième) ; cette faiblesse ne fut pas accompagnée de douleurs. Au bout de 3 ans, paraplégie complète. Depuis un an, les bras commencent à s'affaiblir. C'est dans cet état qu'on l'examine à l'hôpital de la Charité.
Paraplégie avec contracture, tantôt en extension, tantôt en flexion. La contraction du triceps crural du côté gauche est le seul mouvement volontaire que puisse exécuter la malade. Masses musculaires très amaigries. Réflexes tendineux exagérés. Trépidation réflexe des pieds. Réflexes cutanés, plantaires, exagérés aussi. Conservation delà sensibilité dans ses différents modes.
Membres supérieurs affaiblis, un peu atrophiés et contractures, surtout le membre gauche ; demi-flexion de l'avant-bras sur le bras, griffe légère des doigts. Réflexes tendineux augmentés. Aucune espèce de tremblement de lavant-bras, lorsque la malade porte un objet à sa bouche. Sensibilité intacte. Notions de position très nettes.
Atrophie assez marquée des muscles des épaules, surtout du côté gauche.
Aucune déviation de la face ; l'ouïe, le goût et l'odorat sont normaux.
Miction un peu difficile ; constipation opiniâtre.
Deux mois après l'entrée, le membre supérieur droit était aussi atteint que celui du côté gauche. On constate, pendant le séjour de la malade à l'hôpital, des sortes d'accès d'exacerbation de la contracture, accès d'une durée de 12, 24, 36 heures, pendant lesquels des douleurs violentes se produisaient dans les membres : tantôt il y avait extension violente des membres inférieurs; tantôt flexion. Les bras et la nuque participaient à ces accès.
Dans le mois de décembre 1881, l'état général de la malade s'est aggravé ; elle a un peu de démence. Jusque-là le changement le plus saillant avait consisté en une modification de l'expression faciale. Les muscles zygomatiques relevaient les commissures labiales et produisaient un rire un peu sardonique ; la parole était hésitante. Des eschares se forment: la malade meurt le 2 janvier 4882. On avait constaté encore, le 18 décembre, l'intégrité de la sensibilité et la persistance de la trépidation réflexe des pieds.
On trouve, à l'autopsie, un type de sclérose en plaques disséminées, forme cérébro-spinale.
M. Dejerine, à la suite de ce cas, donne un résumé du fait
1. J. Dejerine. Étude sur la sclérose en plaques cérébro-spinale à forme de sclérose latérale amijotrophique (Revue de médecine, 10 mars 1884, pp. 193 et suiv.).
publié par M. Rillian et recueilli dans la clinique cle M. Leyden*. Ce fait offre une assez grande analogie avec le précédent comme symptomatologie. On n'avait jamais non plus observé le moindre tremblement des membres supérieurs pendant la vie. L'autopsie révéla l'existence d'une sclérose en plaques disséminées dans la moelle épinière, la protubérance annulaire et l'une des couches optiques.
Il cite aussi un fait relaté par M. Pitres 2 et je reproduis l'analyse qu'il en a faite.
Obs — Femme de 53 ans. Antécédents peu nets comme débat de la sclérose en plaques. En janvier 1870, l'état actuel est le suivant : paralysie complète des membres supérieurs, avec contracture légère. Atrophie musculaire des mains,moins nette aux autres parties des membres supérieurs. La contractilité faradique est diminuée. Les membres inférieurs sont paralysés, mais la paralysie est flasque ; pas de tremblement réflexe. La malade succombe le 17 février 1876, et à l'autopsie •on trouve une sclérose en plaques cérébro-spinale. Les muscles présentent au microscope les caractères de l'atrophie simple, avec développement de tissu adipeux entre les faisceaux.
M. Dejerine, dans les réflexions dont il a fait suivre son observation, est amené à parler du diagnostic et il croit que ce diagnostic n'est pas impossible entre la sclérose en plaques et la sclérose latérale amyotropbique, même dans un cas analogue à celui qu'il publie. Ce diagnostic trouverait comme principaux éléments, d'abord cette considération que l'affection a débuté par les membres inférieurs, tandis que, dans la sclérose amyotropbique, ce sont les membres supérieurs qui sont atteints en premier lieu ; puis les particularités relatives à la contracture. Elle atteignait, dans le cas dont il rapporte l'histoire, un degré d'intensité qu'on ne voit jamais dans la sclérose latérale amyotrophique. De plus, dans cette dernière maladie, au fur et à mesure que l'atrophie musculaire fait des progrès, la contracture diminue, parce que les muscles perdent de plus en plus de leur force de contraction. Dans le cas de M. Dejerine, la contracture est demeurée d'une intensité extrême jusqu'à la mort, malgré l'atrophie des muscles des membres ; il est vrai que cette atrophie était relativement peu prononcée.
1, Killian. Ein Fall von 'li/Juser Myelitis chronica (Westphal's Areh., f. Psychiatrie
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2. A. Pitres. Contribution à l'étude des anomalies de la sclérose disséminée, [tic-
Il est possible, en effet, que, dans un cas de ce genre, on soit conduit à rejeter le diagnostic : sclérose latérale amyotrophique, en se fondant sur les considérations que nous venons d'indiquer, d'après M. Dejerine ; mais serait-on autorisé à affirmer qu'il s'agit d'une sclérose eu plaques? Dans le cas de M. Pitres, la difficulté était encore plus grande, car il n'y avait qu'une contracture légère des membres supérieurs avec atrophie des muscles de ces membres et les membres inférieurs offraient une paralysie flaccide, sans tremblement réflexe. Il y a, en réalité, des cas dans lesquels les hommes les plus habitués à l'étude des maladies des centres nerveux restent dans un embarras absolu. Du reste, je puis le dire d'avance, la sclérose en plaques se présente sous des formes cliniques variées, surtout pendant les premières périodes de son évolution et il est alors parfois tout à fait impossible de la reconnaître, tant elle peut différer du type classique.
11 faut répéter toutefois que ces difficultés sont exceptionnelles et que, le plus souvent, on arrive aisément à ne pas confondre la sclérose latérale amyotrophique avec la sclérose en plaques disséminées1.
J'en dirai tout autant des faits analogues à celui qui a été récemment publié par M. Démange2. Dans ce cas, il s'agissait d'une sclérose diffuse de la moelle épinière. Bien que l'on n'eût point noté, pendant la vie, de troubles de la sensibilité ou du mouvement dans les membres supérieurs, on constata que les lésions s'étendaient à la région cervicale. Ces lésions consistaient en îlots diffus de sclérose occupant principalement les faisceaux latéraux, mais existant aussi dans les faisceaux postérieurs. Comme, dans ce cas, l'atrophie et la contracture ne s'observaient que dans les membres inférieurs et qu'elles n'ont gagné les muscles du cou et du clos que dans les derniers jours de la vie, on ne pouvait, pendant la vie, en dehors du diagnostic : myélite diffuse, admettre que celui-ci : sclérose bilatérale et amyotrophique, bornée aux régions dorsale et dorso-lombaire de la moelle. M. Démange cherche à démon-
1. Voir, a propos des difficultés de ce diagnostic la thèse inaugurale de M. l'Héritier de Chézèle : Note sur un cas de myélite chronique à diagnostic douteux (sclérose latérale amyotrophique ou sclérose en plaques) Paris, 1883.
2. E. Démange. Contracture progressive des membres inférieurs et des muscles dorso-lombaires; athérome généralisé : artério-sclérose des vaisseaux de la moelle; sclérose diffuse de la moelle, d'origine vasculaire, simulant la sclérose latérale amyotrophique (ttcvue de médecine, 10 octobre 1884).
trer que son fait, au point de vue de l'anatomie pathologique, diffère à la fois de la sclérose en plaques disséminées et de la sclérose latérale amyotrophique. lia évidemment raison pour cette dernière maladie. Pour la sclérose en plaques, il est peutêtre aussi dans le vrai; mais il faut dire que, dans un bon nombre de cas de cette sclérose en plaques, les îlots ne se terminent qu'en apparence, par en haut et par en bas, et qu'ils se relient, en réalité, les uns aux autres dans les profondeurs de la moelle ; si bien que certains auteurs pensent que la clé^ nomination « sclérose en plaques » devrait être, pour ces cas tout au moins, remplacée par celle-ci « sclérose diffuse ».
Il est encore d'autres affections de la moelle épinière qui peuvent, quelquefois, déterminer des phénomènes analogues à ceux de la sclérose latérale symétrique. Je citerai, par exemple, les tumeurs de la moelle ou de ses membranes, le mal de Pott cervical, le tabès dorsal spasmodique, certaines variétés de meningo-myélite. Mais, en réalité, le diagnostic ne présente pour ainsi dire jamais de sérieuses difficultés dans ces cas. Dans aucune de ces maladies on n'observe le mode d'évolution que présente la sclérose latérale amyotrophique. D'autre part, sauf l'existence de contractures plus ou moins prononcées, et la production éventuelle d'un certain degré d'atrophie musculaire dans telles ou telles parties du corps, la physionomie symptomatique est toute différente dans la période d'état de la sclérose latérale amyotrophique d'une part et de ces diverses myélopathies d'autre part. Je crois que, sur ce point, tout développement serait inutile.
Enfin il est impossible de confondre, avec la sclérose latérale amyotrophique, la sclérose secondaire et descendante, accompagnée d'atrophie de la partie antérieure delà substance grise : dans les cas très rares auxquels je fais ici allusion, l'affection de la moelle est et reste presque toujours unilatérale ; l'état des membres et de la face du côté atteint est différent de ce qu'il est dans la sclérose bilatérale primitive ; l'évolution de la myélopathie et de ses symptômes est aussi très dissemblable dans les deux sortes de cas. Les différences sont telles qu'une confusion ne saurait avoir lieu, même dans un cas où Ton observerait exceptionnellement une sclérose descendante bilatérale de la moelle, compliquée d'atrophie des cellules des deux cornes antérieures de la substance grise.
Pronostic. — Je n'ai pas besoin d'insister sur la gravité du pronostic de la sclérose latérale amyotrophique. Les malades atteints de cette affection de la moelle épinière ne conservent pas bien longtemps la liberté de leurs mouvements. Au bout de quelques mois, les membres supérieurs, affaiblis et contractures, ne peuvent plus rendre aucun service ; les membres inférieurs, pris à leur tour, ne se prêtent plus à la marcbe ni, un peu plus tard, à la station verticale : de là un état d'infirmité des plus pénibles. Puis, au bout de dix-huit mois, deux ans, deux ans et demi, commencent à se manifester les troubles de la déglutition, de la respiration, du fonctionnement du cœur, troubles progressifs comme tous les autres symptômes de la maladie, et qui, dans un espace de temps plus ou moins long, déterminent la mort. La sclérose latérale amyotrophique est, en somme, parmi les affections médullaires de ce genre, une des plus redoutables.
Traitement. — Je ne dirai que peu de mots du traitement. Jusqu'ici l'on n'a trouvé aucune médication exerçant une influence constante et bien reconnaissante sur la sclérose latérale amyotrophique. Dans un cas de ce genre, comme dans tous les cas de sclérose primitive, il faudrait pouvoir d'abord arrêter les progrès de la maladie et, d'autre part, chercher à provoquer un travail plus ou moins actif de réparation de la moelle épinière. Ces deux résultats sont, pour le moment, aussi difficiles à obtenir l'un que l'autre.
Il ne paraît pas impossible toutefois que l'on découvre, dans un avenir plus ou moins éloigné, un moyen ou un ensemble de moyens thérapeutiques capables d'enchaîner la cause pathogénique, quelle qu'elle soit, de telle ou telle sclérose systématique, peut-être de celle qui nous occupe en ce moment. Mais, en attendant qu'une telle éventualité se réalise, nous ne disposons que d'agents d'une efficacité bien incertaine et bien faible en tout cas. Les révulsifs appliqués sur la colonne vertébrale, les préparations iodées et arsenicales administrées à l'intérieur, forment le fond de la médication à employer. Il n'y a aucune espérance à fonder sur l'emploi du phosphore, du nitrate d'argent, des préparations d'or, des divers alcaloïdes, du moins par rapport au traitement curatif de la maladie ; il est bien à craindre qu'il n'en soit de même des différentes pratiques de l'hydrothérapie et du traitement par telles ou telles
eaux minérales. Au début, pourtant, ces divers moyens peuvent n'être pas tout à fait inutiles.
Quant à la réparation de la moelle épiuière, est-il chimérique de croire à sa possibilité, si la cause pathogénique de la sclérose symétrique des faisceaux latéraux, soit spontanément, soit sous l'influence du traitement, venait à cesser d'agir? C'est là une question embarrassante. Nous ne savons pas, en réalité, si l'on a jamais observé une reproduction incontestable de fibres nerveuses clans des faisceaux médullaires atteints de sclérose. Lorsqu'on trouve dans ces faisceaux des fibres nerveuses munies de myéline, extrêmement grêles, devenant très facilement variqueuses, offrant une très grande analogie avec déjeunes fibres nerveuses, on peut se demander si ce sont bien des fibres nouvelles, formées par suite d'un processus de régénération, ou bien s'il s'agit de fibres offrant une clés phases de l'atrophie simple. Mais quand même on serait autorisé, par un ensemble de faits bien probants, à admettre la possibilité de la régénération des fibres nerveuses de la moelle épiuière clans des cas de sclérose des faisceaux blancs de ce centre nerveux, que gagnerait le malade à cette régénération clans les cas de sclérose latérale amyotrophique, c'est-à-dire clans les cas où une disparition des cellules nerveuses des cornes antérieures complique la lésion des faisceaux latéraux? 11 faudrait qu'il se fit aussi une régénération des cellules nerveuses atrophiées. Or, nous ne pouvons' nous appuyer sur aucun fait, pour supposer qu'une telle régénération puisse avoir lieu.
On voit combien doit être faible l'espoir, non pas d'une guérison, mais même d'une amélioration tant soit peu notable, dans cette grave maladie. Si l'affection suspendait sa marche progressive pendant un certain temps, si l'irritation des diverses parties qui sont atteintes clans les centres nerveux venait à cesser, on observerait sans doute une disparition plus ou moins accusée des phénomènes passagers ou permanents de contracture ; mais l'amyotrophie persisterait évidemment. Il y aurait, en somme, un certain soulagement; l'infirmité serait moins pénible, pendant cette sédatiou temporaire de l'irritation. Mais un tel amendement, même temporaire, a-t-il été constaté jusqu'ici d'une manière indiscutable? Cela me paraît douteux.
Pathogénie. — Tels sont les traits principaux de l'histoire clinique de la sclérose symétrique et primitive des faisceaux laté-
rauxetplus particulièrement de la sclérose symétrique latérale amyotrophique. Il s'agit là, en réalité, d'une affection relativement rare, surtout si on la compare à la sclérose symétrique et primitive des faisceaux postérieurs ou, pour parler plus exactement, à l'affection qui donne lieu à cette dernière sclérose, c'està-dire au tabès dorsalis ou à l'ataxie locomotrice progressive. Mais la sclérose latérale symétrique et primitive n'en offre pas moins un intérêt considérable. Elle constitue, elle aussi, un type d'affection systématique de la moelle épinière. Les faisceaux latéraux, dans une grande partie de leur épaisseur, sont atteints isolément, et les autres faisceaux peinent rester absolument intacts, à l'exception toutefois delà partie la plus interne des faisceaux antérieurs qui subit d'ordinaire une altération toute semblable.
L'étude du développement de la moelle épinière démontre, ainsi que nous l'avons rappelé, que révolution des faisceaux latéraux, ou plutôt de la région de ces faisceaux qui s'altère dans la maladie en question, a lieu pendant un certain temps d'une façon spéciale. Cette considération tend bien à démontrer qu'il s'agit là de trousseaux distincts de fibres nerveuses médullaires, et nous avons vu que cette partie des faisceaux latéraux conserve, pendant toute la durée de la vie, des caractères histologiques particuliers. Mais l'anatomie avait depuis longtemps déjà fait à cette partie des faisceaux latéraux une place à part dans la moelle ; on avait reconnu qu'elle fait suite aux faisceaux entre croisés des pyramides antérieures du bulbe, lorsqu'on suit ces faisceaux de haut enbas.Elleavait suivi aussiles faisceaux pyramidaux non entre-croisés et elle avait constaté que ces faisceaux forment, de chaque côté du sillon antérieur de la moelle, la partie la plus interne des cordons antérieurs médullaires. On savait donc, avant les recherches modernes relatives à l'anatomie pathologique et à l'évolution de la moelle épinière, que l'écorce blanche de ce centre nerveux contient un système anatomique à part, constitué par une portion de la région postérieure des faisceaux antéro-latéraux et par la partie la plus interne de la région tout à fait antérieure de ces mêmes faisceaux. On savait aussi que le système anatomique ainsi formé comprend deux parties : l'une appartenant à la moitié droite de la moelle et l'autre à la moitié gauche. On savait enfin que ce système est le prolongement médullaire d'une des pyramides antérieures du bulbe rachiclien. Tous les physiologistes, se fon-
dant sur ces données anatomiques, admettaient que les fibres nerveuses de ce système spécial sont les conducteurs des incitations motrices émanées de l'encéphale.
L'anatomie pathologique, il faut d'ailleurs le reconnaître, a confirmé d'une façon bien décisive les enseignements de l'anatomie. LudvvigTiirck, le premier, a montré que 1 atrophie descendante des conducteurs des incitations motrices, atrophie qui se produit surtout dans les cas de lésion des radiations pédonculaii es situées entre les deux noyaux de substance grise du corps strié (c'est-à-dire dans les cas de lésion de la capsu e interne), ne s'arrête pas dans la pyramide antérieure du coté correspondant, on Cruveilhier l'avait déjà suivie; il a fait voir cm'elle atteint certains faisceaux de la moelle épimere, précisément ceux dont l'anatomie a démontré la continuité avec les pyramides antérieures bulbaires. C'est la partie postérieure du faisceau latéral du côté opposé à la pyramide antérieure atrophiée et la partie la plus interne du faisceau antérieur du coté correspondant à cette pyramide qui s'atrophient. Ces faits ont été revus et étudiés en détail, en France, par M. Charcot et par moi par M. Bouchard et par d'autres médecins et ils sont aujourd'hui tout à fait classiques. Lorsque cette atrophie descendante existe, il y a toujours paralysie plus ou moins complète de la moitié du corps qui correspond au faisceau latéral atteint d'atrophie : il y a, en outre, le plus souvent, un degré plus ou moins marqué de contracture des membres de ce coté. C est une démonstration tout à la lois des relations de continuité entre les faisceaux pyramidaux et ces parties de la moelle qui s'atrophient et d'autre part, du rôle que jouent ces parties de la moelle dans le mécanisme de la transmission des incitations motrices émanées de l'encéphale.
Les régions de l'écorce blanche de la moelle qui sont atteintes dans la sclérose symétrique et primitive des faisceaux latéraux constituent donc bien un système à part, ou plutôt une des parties d'un système anatomo-physiologique spécial. Ce système comprend, en effet, outre les prolongements descendants, intra-môdullaires, des pyramides bulbaires, ces pyramides elles-mêmes, et leurs prolongements ascendants dans la protubérance annulaire, les pédoncules cérébraux, la capsule interne le centre ovale de Vieussens et certaines .1rs régions dites motrices de l'écorce grise cérébrale. On pourrait être tenté même d'y rattacher les groupes de cellules nerveuses qui font
partie des cornes antérieures de la substance grise de la moelle épinière et qui donnent naissance aux fibres des racines antérieures des nerfs rachidiens, ainsi que ces fibres elles-mêmes jusqu'à leurs terminaisons dans les muscles. Le système anatomique ainsi formé serait donc constitué par des fibres allant des régions dites motrices de l'écorce cérébrale aux cellules nerveuses des cornes antérieures de la substance grise médullaire, puis, par ces cellules et par les fibres motrices des nerfs rachidiens. Cette manière de voir est assurément conforme aux données de l'anatomie et de la physiologie des centres nerveux. Il me semble toutefois qu'il convient, au point de vue de l'anatomie et de la physiologie pathologiques, de diviser ce système en deux sous-systèmes, dont l'un s'étend des régions dites motrices de l'écorce cérébrale jusqu'aux cornes antérieures de la substance grise médullaire, et dont l'autre comprend ces cornes et les fibres nerveuses motrices auxquelles elles donnent naissance. Cette division me paraît légitime, si l'on se place au point de vue d'où nous considérons les choses en ce moment ; car les lésions des régions pyramidales des faisceaux latéraux ne se propagent pas nécessairement jusqu'aux cellules des cornes antérieures de la substance grise. On sait, en effet, qu'une propagation de ce genre est tout à fait exceptionnelle dans les cas de sclérose descendante de ces régions. D'autre part, le sous-système médullo-nerveux, comprenant les cellules motrices des cornes antérieures et les fibres nerveuses qui y naissent, jusqu'à leurs extrémités intramusculaires, s'altère isolément aussi, comme on le voit dans les cas d'atrophie musculaire progressive, par exemple.
On peut d'ailleurs se demander si, dans les cas de sclérose latérale symétrique et amyotrophique, le système corticomédullaire, allant de l'écorce cérébrale jusqu'aux extrémités intra-médullaires des fibres pyramidales, s'altère toujours dans toute son étendue dès le début même de l'évolution des lésions des centres nerveux.
L'étude de cette affection n'a pas été suffisamment approfondie dans ce sens pour qu'on puisse répondre à cette question d'une façon précise. Il y a peu de temps encore, on pouvait incliner à considérer les lésions bulbo-médullaires comme réellement primitives et celles de l'encéphale comme éventuelles et secondaires. On constalait, en effet, que les lésions
cle la protubérance annulaire, des pédoncules cérébraux et surtout celles des capsules internes, des centres ovales de Vieussens, des régions motrices de l'écorce cérébrale, n'avaient pas attiré du premier coup l'attention des observateurs comme celles des pyramides antérieures et des prolongements médullaires de ces pyramides. 11 était donc présumable, d'après cette remarque, que les lésions encéphaliques faisaient défaut ou étaient peu marquées dans les premiers cas observés. L'intégrité des circonvolutions cérébrales et notamment de celles qui sont considérées comme des centres d'incitation motrice pour les membres, est indiquée d'une façon très nette dans diverses observations, particulièrement dans celle qui a été publiée par MM. Debove et Gombault1. Ces auteurs ont examiné à l'état frais, au moyen du microscope, les circonvolutions frontale et pariétale ascendantes, le lobule paracentral et la capsule interne, sans y trouver cle corps granuleux. Il était clair, en outre, d'après les descriptions les plus récentes, que les lésions des pédoncules cérébraux et de la protubérance annulaire sont nien moins accusées qu'elles ne le sont, non seulement dans les cas d'altérations de la capsule interne, mais même dans ceux d'hémorragies ou de ramollissement des parties motrices des circonvolutions frontale et pariétale ascendantes. La relation entre les lésions des prolongements encéphaliques des pyramides antérieures et celles des prolongements médullaires de ces mêmes parties du bulbe rachidien ne paraissait donc pas aussi étroite dans la sclérose latérale amyotrophique que dans la sclérose latérale secondaire descendante. D'an autre côté, on était encore plus entraîné vers cette manière de voir, lorsqu'on remarquait que les lésions bulbo-médullaires sont d'ordinaire plus avancées que celles de l'encéphale ; car, cellesci, du moins celles que l'on connaissait alors, consistaient surtout dans la présence de corps granuleux, et l'on ne mentionnait aucun indice de sclérose, ce qui permettait de les considérer comme s'étant produites à une date plus récente que les altérations sclérosiques du bulbe rachidien et de la moelle épinirte. D'où, en définitive, on était amené à conclure que les lésions bulbo-médullaires de la sclérose latérale amyotrophique étaient nées sur place, isolément, indépendamment de toute altération
1. Debove et Gombault. — Contribution à l'étude de la sclérose latérale amyotrophique (Archives de physiologie cl rie pathologie, l S : 0 , pp. 754 et 7" (>) -
encéphalique et que les lésions des prolongements encéphaliques des pyramides bulbaires antérieures étaient, dans cette maladie, de seconde date.
Il faut bien le dire : on ne peut pas aujourd'hui être catégoriquement affîrmati f sur ce point. Les observations de M. Marie ; que j'ai mentionnées à propos de l'anatomie pathologique, obligent à une grande réserve. La disparition des grandes ceb Iules nerveuses, dans les régions dites motrices del'écorce grise cérébrale, précède peut-être les premières altérations du bulbe rachidien et de la moelle épinière ; mais, pour que Ton puisse assigner à ce fait découvert par M. Marie sa véritable valeur, il est de toute nécessité qu'il ait été contrôlé par de nouvelles recherches.
Les lésions de la sclérose latérale amyotrophique constituées, comme dans les autres cas de sclérose fasciculaire systématique, par une atrophie des fibres nerveuses de la région altérée, avec modification de la gangue interstitielle ont certainement pour point de départ une irritation inflam matoire de ces fibres nerveuses : l'altération de la névroglie, quelque précoce qu'elle puisse être, est secondaire. Les arguments que nous avons déjà formulés à propos de la sclérose primitive des faisceaux médullaires postérieurs, sont encore valables lorsqu'il s'agit de celle des faisceaux pyramidaux de la moelle épinière. 11 semble qu'une inflammation primitive du tissu interstitiel de ces derniers faisceaux ne devrait pas se confiner dans leur enceinte. Aucune solution de continuité n'existe entre ce tissu et celui des régions voisines ; par conséquent, on ne voit pas pourquoi l'irritation ne se propagerait pas d'une façon diffuse et irrégulière dans le reste de l'étendue de la région antéro-latérale de la moelle et pourquoi même elle n'envahirait pas aussi les faisceaux postérieurs et la substance grise, comme le fait la sclérose en plaques. Il faut donc admettre nécessairement que ce sont les fibres nerveuses elles-mêmes qui sont atteintes d'irritation : c'est une irritation parenchymateuse qui est ici en cause au début et non une irritation interstitielle ; en un mot, la sclérose primitive et symétrique des faisceaux latéraux doit être rangée, comme je l'indiquais dès mes premières leçons sur les affections médullaires et cérébrales, en 1867 et 1868, au nombre des inflammations parenchymateuses de la moelle épinière. La par-
ticipation de la névroglie au travail morbide est le fait d'une irritation collatérale et subordonnée.
Peut-on chercher à aller plus loin et à indiquer le siège primordial de l'irritation inflammatoire? N'est-ce pas dans les filaments axiles que l'irritation prend naissance tout d'abord? Nous avons déjà risqué cette hypothèse en parlant de la pathogénie des lésions médullaires de l'ataxie locomotrice: elle est tout aussi vraisemblable ici ; on peut supposer que la souffrance longtemps prolongée d'un élément anatomique ' y entraîne des modifications dabord légères, puis de plus en plus accusées, se terminant par la mort de cet élément. Si c'est le cylinder axis qui est atteint d'irritation, il est clair que cette irritation, dès son début, est conditionnée par une modification de ce filament, quelque légère qu'on veuille l'admettre. Cette modification, à la longue, doit s'accentuer; peu à peu la nutrition intime du cylinder axis doit s'affaiblir et ce filament subit ou une destruction granuleuse ou une atrophie simple progressive qui, finalement, le fait disparaître.
Si l'on concède la légitimité de ces hypothèses, il n'est pas très difficile de se représenter le mode d'évolution des lésions. En effet, lorsqu'il s'agit des nerfs, une fois la vitalité du cylinder axis éteinte, la fibre nerveuse est sans doute condamnée à périr. Il est possible que la myéline, dès qu'elle n'est plus en contact avec un cylinder axis vivant, ne puisse pas demeurer intacte, qu'elle ne tarde pas alors à se segmenter et à disparaître par le mécanisme bien connu de l'atrophie granuleuse des fibres nerveuses. Il est possible aussi que cette segmentation et toutes les autres phases de l'atrophie et de la disparition delà myéline aient lieu, non pas par suite de la mort du filament axile, mais en conséquence de l'altération du protoplasma situé sous la gaîne de Schwann et des noyaux qu'il contient. Le protoplasma de la fibre nerveuse dont le filament axile n'a plus qu'une faible vitalité entrerait en activité exagérée dans ces conditions ; il deviendrait^ siège d'une irritation analogue à celle qui se produit dans les tissus entourant un corps étranger, une partie morte ou mourante. Il y aurait multiplication des noyaux et peut-être formation de sub-
1. Je parle ici exclusivement de la souffrance liée à une irritation de substance plus ou moins assimilable à l'irritation inflammatoire. Il est d'autres irritations, que' certains auteurs appellent dynamiques, lesquelles n'exercent pas la môme influence destructive; par exemple, les souffrances névrosiques des centres nerveux.
stances qui altèrent la myéline et y provoquent le processus destructif dont le dernier terme est la disparition de cette substance. On a même admis l'intervention des leucocytes extravasés et migrateurs qui pénétreraient dans les fibres nerveuses, entre la gaine de Schwann et la myéline, et qui s'incorporeraient, par intussusccption, la myéline, pour la faire disparaître plus ou moins complètement par une sorte de digestion. Une partie de la myéline non détruite persisterait dans ces leucocytes sous forme de granulations. Cette hypothèse ingénieuse — je parle du rôle attribué aux leucocytes comme agents destructeurs de la myéline, — me paraît encore dépourvue d'appuis solides. La gaîne de Schwann est, on le sait, la partie la plus résistante des fibres nerveuses, dans les nerfs. Elle survit un certain temps aux autres parties, mais finit par disparaître. Lorsqu'il s'agit des centres nerveux, il ne saurait être question de véritable gaines de Schwann, puisque de telles gaines n'y existent pas. L'irritation se transmet donc, dans la moelle, du protoplasma des fibres nerveuses, au tissu de la névroglie et cette névroglie subit un certain degré d'hyperplasie. Cette irritation, toute secondaire, collatérale pour ainsi dire, n'ayant aucune énergie propre, n'a guère de tendance à s'étendre la à névroglie des faisceaux circonvoisins, dans lesquels les fibres nerveuses ont conservé leur intégrité de structure. C'est pour cela que la sclérose qui résulte de cet enchaînement de lésions reste limitée, plus ou moins confinée dans les faisceaux dont les fibres nerveuses ont été primitivement atteintes d'irritation.
Je ne puis pas ne point mentionner, à propos du mode d'évolution des lésions de la sclérose latérale amyotrophique, l'opinion soutenue aujourd'hui par divers auteurs (MM. H. Martin1, Démange 2, Duplaix 3 et autres), d'après lesquels la sclérose, dans tous les organes, et quelle que soit sa disposition, aurait pour point de départ une altération des artères, soit une endartérite, soit une périartérite. Il y a là certainement une vue séduisante et qui mérite l'attention. Elle me semble toutefois très discutable. En ce qui concerne les scléroses systématiques, on ne comprend réellement pas pourquoi les altérations des
H. Martin. Revue de médecine
2. Em. Démange. Loc. cit. — M. Démange a fait connaître deux nouveaux cas analogues à celui qu'il avait déjà publié : Contribution à V étude des lésions scléreuses des vaisseaux spinaux, scléroses périvasculaires et liémorrhagies miliaires de la moelle épinière. — Revue de médecine, 1885, p. 1 et suiv.
3. Duplaix. Contribution à l'étude de la sclérose. Thèse inaugurée de Paris, 1833.
artères se produiraient d'une façon isolée ou entièrement prédominante dans tels ou tels faisceaux de la moelle épinière. D'autre part, il est un fait incontestable, c'est que l'on rencontre souvent des altérations des parois des artérioles des faisceaux blancs de la moelle épinière sans qu'il y ait le moindre travail de véritable sclérose dans ces faisceaux. Rien n'est plus démonstratif, à cet égard, que les faits publiés par M. Em. Démange dans son travail tout récent. Dans les deux cas qu'il rapporte, les lé.sions artérielles (endo-périartérite) existaient dans tous les points de la moelle, bien que les ilôts de sclérose fussent cantonnés exclusivement dans certaines régions de ce centre. Enfin, l'expérimentation démontre que les vaisseaux s'altèrent secondairement dans les cas de lésions atrophiques des nerfs et des centres nerveux, de telle sorte qu'en définitive, loin de considérer les altérations des vaisseaux comme le point de départ des scléroses médullaires systématiques primitives, j'incline fortement à penser que ces altérations sont secondaires et j'ai d'autant plus de tendance à le croire, qu'elles consistent souvent alors en une périartérite plus ou moins simple, l'endartère demeurant sain ou à peu près. On s'explique assez bien cette périartérite comme une altération produite par propagation de l'irritation de la névroglie à la tunique externe des vaisseaux ; on ne la comprend guère, si on la regarde comme une lésion primitive, puisque l'on voit que l'artério-sclérose primitive se montre partout, en général, sous forme d'endartérite * .
Une particularité qui mérite d'être rappelée au sujet de la pathogénie, c'est le temps qui s1écoule entre le moment où les membres supérieurs sont pris d'affaiblissement, puis de phénomènes spasmodiques, et le moment où les membres inférieurs sont atteints à leur tour. Il peut se passer quelques mois entre ces deux moments. La lésion qui se produit dans les prolongements médullaires des pyramides antérieures du bulbe rachidien ne se développe donc point en même temps, ou du même pas, dans toute la hauteur de la moelle épinière ; elle se propage de haut en bas. Il s'agit là d'un fait qui est le pendant de celui qu'on observe si habituellement dans la sclérose systématique et primitive des faisceaux postérieurs : les lésions de
1. Nous serons d'ailleurs amenés a pa-ler encore de celte question à propos de la sclérose en plaques. Bien que nous ayons fait allusion à des cas de sclérose disséminée, nous avons eu ici surtout en vue les rapports de l'artério-sclérose avec les scléroses systématiques de la moelle épinière.
ces faisceaux, dans le tabès dor salis, débutent le plus souvent dans les parties inférieures de la moelle épinière ; elles ont une tendance à envahir, de bas en haut, les autres régions des faisceaux postérieurs, mais il peut s'écouler un temps considérable, des mois, des années, avant que la partie des faisceaux postérieurs et des racines nerveuses postérieures qui correspondent aux membres supérieurs soit atteinte. Dans la sclérose primitive et systématique des faisceaux latéraux, il est probable qu'au début de l'affection, les lésions bulbo-médullaires sont bornées aux pyramides antérieures et aux parties supérieures de leurs prolongements médullaires ; c'est plus tard seulement que les lésions se propagent aux régions inférieures de ces prolongements.
Pour comprendre comment les lésions peuvent se cantonner, pendant des mois, dans les régions supérieures des faisceaux antéro-latéraux, il faut admettre que ces lésions sont en même temps partielles, c'est-à-dire qu'elles n'atteignent tout d'abord qu'un certain nombre des fibres de ces cordons. S'il n'en était pas ainsi, il y aurait, comme conséquence nécessaire, une sclérose descendante dans tout le reste de la hauteur des prolongements médullaires des pyramides antérieures, ainsi que cela a lieu toutes les fois que les faisceaux antéro-latéraux se trouvent interrompus dans leur continuité par suite de compression, ou par suite de sclérose transverse. 11 en résulterait inévitablement aussi, dès les premiers temps de l'évolution morbide, un affaiblissement simultané des membres tant inférieurs que supérieurs ; de même encore, ces membres seraient tous pris en même temps de spasmes moteurs plus ou moins passagers, puis de contracture permanente.
Comme les choses se passent tout autrement et que les troubles morbides se manifestent exclusivement, pendant un temps plus ou moins long, dans les membres supérieurs, on est conduit à conclure que les libres des pyramides antérieures, destinées à mettre en rapport les nerfs des membres supérieurs avec l'encéphale, sont atteintes seules ou presque seules au début de la maladie, ainsi que les fibres de la moelle qui leur font suite et vont se terminer dans les groupes de cellules médullaires où naissent les nerfs des membres supérieurs 1. A ce moment, si cette hypothèse est exacte, les lé-
1. C'est à une conelusion du même genre que MM. Debove et Gombault ont été con-
sions doivent être, ainsi que je le disais tout à l'heure, limitées à la région supérieure de la moelle, ou du moins doivent y être très prédominantes : si l'on trouve une altération des faisceaux latéraux dans la région dorsale, cette altération doit être très restreinte et doit n'atteindre qu'un petit nombre des fibres qui établissent des communications entre le bulbe rachidien et les foyers d'origine des nerfs des membres inférieurs. Plus tard, l'altération des pyramides antérieures et de la région cervicale de la moelle se complète et, par suite, la sclérose envahit graduellement la totalité des parties pyramidales des faisceaux latéraux. C'est alors que l'affaiblissement des membres inférieurs se manifeste nettement et qu'il augmente progressivement, en se compliquant de contractures plus ou moins prononcées.
Il est d'ailleurs un point qu'il convient de rappeler ici d'une façon spéciale : c'est que la lésion des faisceaux latéraux est plus étendue dans la région cervicale et dans la partie supérieure de la région dorsale, lorsqu'il s'agit d'un cas de sclérose primitive et symétrique des faisceaux latéraux, que dans les cas de sclérose latérale secondaire descendante . Pour certains auteurs, ce serait là le résultat d'une propagation du processus irritatif interstitiel des prolongements pyramidaux médullaires ; pour d'autres (Pick, Debove et Gombault), ce serait en partie une conséquence (par propagation aussi ?) du processus morbide qui évolue dans les racines antérieures. En réalité, si l'altération est plus étendue dans ces cas que dans ceux cle sclérose descendante, c'est que, dans la sclérose descendante ordinaire unilatérale, l'atrophie a lieu exclusivement dans les fibres nerveuses qui sont, dans le faisceau latéral, en relation directe avec la pyramide antérieure du côté opposé, et par son intermédiaire, avec le foyer de lésion encéphalique; tandis que, dans la sclérose latérale amyotrophique, toutes les fibres nerveuses des faisceaux latéraux peuvent offrir, ou simultanément ou successivement, la même prédisposition morbide et devenir ainsi le siège de l'irritation particulière qui aura pour suites, d'abord l'atrophie de ces fibres, puis la sclérose delà
duits dans leur trpvail sur la sclérose latérale amyotrophique (Loc. cit. p. 768 et suiv.). Ils inclinent môme, semble t-il, à placer le siège primitif de la lésion dans le renflement cervical de la moelle épinière. Je pense que les altérations débutent en même temps dans les pyramides antérieures et dans la région cervicale des faisceaux latéraux.
névroglie circonvoisine1. Cette disposition des lésions de la sclérose latérale amyotrophique serait, ainsi que le dit M. Charcot, un argument de plus à faire valoir pour prouver que, dans cette affection de la moelle, il s'agit bien d'une lésion primitive, résultant d'une irritation née sur place.
Le mode de production des altérations des faisceaux latéraux n'est pas le seul point de l'histoire de la maladie qui, par rapport à la pathogénie, offre des difficultés d'explication : il en est de même de l'atteinte si habituelle de la substance grise de la moelle, peu de temps après le début des accidents de la maladie. Nous l'avons vu : l'affaiblissement des membres supérieurs est à peine devenu bien manifeste que déjà le volume des muscles des membres tend à diminuer d'une façon évidente. Il y a là une atrophie précoce et presque constante, ce qui justifie pleinement le nom de sclérose l&iérale amyotrophique donné par M. Charcot à cette maladie.
Nous ne connaissons pas, par des résultats d'examen directs, à quel moment précis se fait, dans la sclérose latérale amyotrophique, l'envahissement des cornes antérieures de la moelle épinière. La marche de la maladie nous permet seulement d'affirmer qu'il s'agit d'une lésion secondaire. On peut se demander si la propagation de l'altération a lieu, des fibres pyramidales cle la moelle épinière aux cellules des cornes antérieures, par continuité de tissu. Ces fibres communiquent bien certainement avec les cellules des cornes antérieures. La physiologie ne saurait laisser de doutes à cet égard, car s'il en était autrement le mécanisme des mouvements volontaires serait incompréhensible. L'histologie ne nous montre d'ailleurs pas clairement comment se fait cette communication. Mais, tandis que les cellules des cornes antérieures sont mises en relation avec les fibres des racines antérieures parles prolongements de Deiters, elles ne doivent s'unir aux fibres pyramidales de la moelle que par des ramifications de leurs autres prolongements. Il y a là des conditions par suite desquelles la propagation d'une irritation des fibres pyramidales cle la moelle aux cellules des cornes antérieures, ou réciproquement, est sans doute plus difficile que la propagation d'une irritation des cellules aux fibres des racines antérieures.
1. A ce processus de sclérose autochthone se mêle nécessairement un travail d'atrophie descendante.
En tout cas, en supposant qu'une telle propagation du travail morbide puisse avoir lieu, des fibres des faisceaux latéraux aux cellules nerveuses des cornes antérieures de la substance grise, il est certain qu'elle exige une énergie toute particulière de ce travail morbide ; car l'altération des cellules des cornes antérieures ne se produit pas constamment, toutes les fois que les fibres des prolongements médullaires des pyramides sont atteintes d'irritation et d'atrophie consécutive. C'est ainsi que. les cornes antérieures ne s'altèrent que rarement dans les cas de sclérose descendante des faisceaux latéraux, à la suite des lésions encéphaliques qui déterminent cette slérose secondaire. L'altération des cellules des cornes antérieures et l'atrophie musculaire qui en est la conséquence ne paraissent même pas être, en réalité, des complications plus fréquentes dans les cas de sclérose latérale descendante que dans ceux de sclérose des faisceaux postérieurs.
Quelque rationnelle d'ailleurs que paraisse l'hypothèse dont nous venonsdeparler, il se pourrait qu'elle ne fût pas suffisante, ni même exacte. Peut-être la maladie tend-elle, dès le début, à atteindre sur place, non seulement les pyramides antérieures et leurs prolongements intra-médullaires, mais encore certaines régions de la substance grise bulbo-médullaire. Ce qui plaiderait dans ce sens, c'est ce fait que, dans les régions dorsale inférieure et dorso-lombaire, les altérations de la substance grise font parfois défaut, alors que la sclérose des faisceaux latéraux est assez considérable dans ces mêmes régions. Donc il ne s'agit pas seulement d'une tendance particulière du processus morbide de la sclérose latérale à se propager des fibres des faisceaux pyramidaux de la moelle aux cellules des cornes antérieures delà substance grise. Un autre fait parle dans ce même sens, c'est-à-dire tendrait à prouver que la substance grise peut être affectée d'une façon indépendante, chez les sujets qui sont atteints de cette maladie de la moelle épinière, c'est que les amas de substance grise d'où naissent certains nerfs bulbaires, les hypoglosses, les glosso-pharyngiens, les spinaux et pneumogastriques, etc., deviennent aussi, tardivement il est vrai, dans la plupart des cas, le siège d'une atrophie plus ou moins étendue, sans que cette atrophie paraisse avoir été suscitée par une irritation préalable des fibres de l'isthme de l'encéphale qui viennent se mettre en rapport avec ces groupes de cellules nerveuses.
Ces questions sont donc encore très obscures, ce qui ne peut guère étonner, car il en est ainsi de presque tous les problèmes que soulèvent les recherches de pathogénie. S'il est difficile de se faire une idée absolument nette sur le mode de production de l'atrophie des fibres nerveuses et des cellules nerveuses dans cette maladie et sur le genre de relations qui peut exister entre les lésions de la substance blanche et celle de la région antérieure de la substance grise, combien de difficultés plus grandes encore ne rencontre-t-on pas, lorsqu'on cherche à comprendre la genèse de la maladie elle-même ! Quelles sont les véritables causes qui lui donnent naissance ? Comment ces causes agissent-elles sur tels ou tels individus et non sur d'autres? Par quel mécanisme agissent-elles? On est arrêté, dès les premiers pas ; car, ainsi que je l'ai dit, les causes de la sclérose latérale symétrique et primitive des faisceaux latéraux nous échappent à peu près complètement. C'est d'ailleurs un aveu qu'il faut bien répéter non seulement à propos de chaque sorte de sclérose de la moelle épinière, mais encore lorsqu'il s'agitd'un bien grand nombre de maladies des centres nerveux.
Quel peut être, dans un tel état de choses, le rôle de la médecine expérimentale ? Comme nous ne possédons, sur la pathogénie de la sclérose symétrique des faisceaux latéraux, aucune donnée satisfaisante, il est impossible de songer à provoquer chez les animaux, une affection médullaire du même genre. Et même, il faut bien le dire, quand même nous aurions pu saisir les causes réelles de cette maladie et déterminer avec précision le mécanisme de leur action, nous serions encore réduits à l'impuissance la plus complète. Pour la maladie dont nous nous occupons en ce moment, comme pour le plus grand nombre des autres, il y a des conditions propres au sujet menacé, et qu'il n'est pas en notre pouvoir de faire naître chez tel ou tel animal. C'est là l'obstacle devant lequel la médecine expérimentale est si souvent condamnée à s'arrêter.
Si donc on ne peut pas produire, chez les mammifères, une sclérose primitive des faisceaux latéraux de la moelle épinière, on peut du moins, à l'aide de données empruntées à la physiologie expérimentale, chercher à expliquer certains des symptômes de la maladie.
L'affaiblissement des membres qui reçoivent leurs nerfs des parties de la moelle atteintes de sclérose, tient évidemment à
la lésion des parties des cordons antéro- latéraux qui transmettent à la substance grise médullaire et, parla médiation de cette substance, aux fibres des racines antérieures, les incitations motrices de la volonté1. Ici la physiologie expérimentale n'a plus à intervenir de nouveau: elle a, depuis longtemps, fait connaître les voies suivies par ces incitations motrices.
11 n'en est pas tout à fait de même en ce qui concerne la contracture qui envahit de bonne heure les parties atteintes d'affaiblissement progressif. La clinique nous a enseigné que lorsque les faisceaux latéraux, dans leurs parties postérieures, sont le siège d'un travail de sclérose, ce travail se traduit presque toujours symptomatiquement par des phénomènes de contracture dans les régions correspondantes du corps. C'est ce qui a lieu, comme on le sait, dans les cas de sclérose descendante des faisceaux latéraux, aussi bien à la suite de certaines lésions encéphaliques, que consécutivement à des lésions de la moelle épinière elle-même ; c'est ce qu'on observe encore, dans des cas de sclérose en plaques disséminées, ou même,' exceptionnellement, dans des cas de sclérose primitive des faisceaux postérieurs, compliquée de sclérose des parties contiguës des faisceaux latéraux, etc. Mais est-ce la destruction de ces parties des faisceaux latéraux qui détermine les spasmes musculaires, la contracture? Ou bien est-ce l'irritation de ces parties?
J'ai fait, pour m'éclairer sur ce point, des expériences dont le résultat, bien qu'il soit incomplet , ne laisse pas que d'offrir un certain intérêt. On ne pouvait pas penser à enlever, sur une grande partie de la longueur de la moelle, la région postérieure des faisceaux latéraux ; aussi s'est-on contenté de pratiquer cette ablation sur une partie limitée de la moelle. On a mis la moelle épinière à nu sur un chien chloralisé, au niveau des deux dernières vertèbres dorsales et de la première vertèbre lombaire. Après avoir ouvert la dure-mère, on a fait de chaque côté, sur la région supérieure (postérieure) du faisceau latéral, une incision transversale et profonde de deux à trois millimètres de large de dedans en dehors, en partant du sillon laléro-postéricur ; puis on a fait une autre incision pareille, sur
1. S'il était reconnu plus tard que les grandes cellules des régions dites motrices de 1 ecorce cérébrale sont atteintes dès le début de la maladie, il faudrait attribuer un rôle <i cette altération dans la production de la parésie du début de la maladie.
la même région du faisceau latéral de chaque côté, à deux centimètres en arrière de la première. A l'aide d'une pince anatomique, on a saisi le faisceau latéral en arrière de l'incision antérieure et, en tirant à soi, on a enlevé toute la partie de ce faisceau située entre les deux incisions, d'abord du côté droit, puis du côté gauche. L'opération avait été faite à 10 heures et demie du matin. A 3 heures et demie, la chloralisation était dissipée depuis assez longtemps ; les deux membres postérieurs étaient paralysés, complètement flasques; l'animal les traînait inertes, lorsqu'il marchait au moyen de ses membres antérieurs. La sensibilité était conservée dans les deux membres postérieurs ; elle y était intacte pour le moins. Le lendemain, l'animal était mourant et aucun indice utile ne pouvait être recueilli dans ces conditions.
Ainsi donc, une solution de continuité des régions latérales de la moelle par lesquelles se fait la transmission des incitations motrices volontaires, n'a déterminé que des phénomènes de paralysie de la motilité et non des phénomènes de contracture \
Cette expérience ayant été faite dans de bonnes conditions, il me semble incontestable que d'autres expériences du même genre donneraient un résultat semblable ; l'on peut donc généraliser la déduction que je viens d'indiquer et dire que la cessation du fonctionnement des régions des faisceaux latéraux, qui sont formées par les prolongements des pyramides du bulbe rachidien, n'est pas, par elle-même, une cause de contracture \
N'est-on pas ainsi conduit à attribuer à l'irritation des parties souffrantes de la moelle la contracture qui est l'un des
1. La persistance de la sensibilité dans les deux membres postérieurs de ce chien me paraît devoir être signalée d'une façon spéciale. La lésion faite de chaque côté sur la région supérieure (postérieure) du faisceau latéral avait évidemment interrompu la continuité des fibres que certains auteurs ont considérées comme les conducteurs principaux des impressions sensitives. Il y a donc là un résultat expérimental en désaccord avec cette opinion qui est adoptée aujourd'hui par un bon nombre de physiologistes et de pathoiogistes, mais que je ne puis admettre, tant elle me paraît en désaccord avec les enseignements les plus clairs de la physiologie expérimentale.
2. L'interrupiion complète des communications anatomiques entre l'encéphale et la région dorso-lombaire de la moelle, ne détermine pas non plus — on le sait bien — la contracture des membres inférieurs; mais elle en facilite toutefois la production. Ainsi M. François Franck, après avoir reconnu que les chocs répétés de la rotule ne font pas naître la contracture chez des chiens intacts, a constaté que ces chocs provoquaient une contracture d'une durée de 2 à 3 minutes, lorsque la moelle épinière des animaux avait été préalablement coupée en travers, au-dessous du bulbe ou à la région dorsale (François Franck, Soc. de Biol.,31 juillet 1880).
symptômes caractéristiques de la maladie ? Quelque logique que soit cette déduction, il ne m'a pas paru inutile d'en contrôler l'exactitude à l'aide de l'expérimentation. Je me suis proposé de provoquer une irritation de la partie supérieure (postérieure) d'un des faisceaux latéraux et d'examiner l'influence de cette irritation expérimentale sur la motilité du membre postérieur correspondant. Sur des chiens profondément chloralisés, après avoir mis la moelle à nu au niveau de la dernière vertèbre dorsale et des deux premières lombaires (ou, clans d'autres cas, au niveau des deux dernières vertèbres dorsales et de la première vertèbre lombaire), j'ai ouvert la dure-mère longitudinalement, puis j'ai cautérisé, sur une longueur de deux à trois centimètres l'un des cordons latéraux, en dehors de la ligne d'implantation des racines postérieures. La cautérisation a été faite soit à l'aide d'un pinceau de poils de blaireau, trempé dans une forte solution aqueuse d'acide chromique, soit à l'aide d'un crayon de nitrate d'argent, soit au moyen d'une aiguille à tricoter, chauffée au rouge dans la flamme d'une lampe à alcool. Lorsque l'expérience a été bien faite, c'est-à-dire lorsque la cautérisation a été bornée au faisceau latéral, on a observé de la contracture du membre postérieur du côté correspondant. Cette contracture n'a eu, en général, qu'une durée d'un ou deux jours, ce qui est facile à comprendre : les irritations expérimentales n'ont pas la persistance des irritations morbides ; ou bien, si elles sont faibles, elles s'éteignent au bout de peu de temps ; ou bien, si elles sont fortes, elles déterminent rapidement une destruction de tissu qui empêche leurs effets ordinaires de durer. C'est ce dernier résultat qui s'est produit presque toujours dans mes expériences et une paralysie plus ou moins prononcée a succédé à la contracture du membre postérieur, dès le second ou le troisième jour après l'opération.
L'apparition de cette paralysie, au moment où le faisceau latéral qui a subi la cautérisation superficielle se ramollit, prouve bien que la contracture n'est pas due, dans ces sortes d'expériences, à la cessation d'action du faisceau latéral cautérisé, mais bien au travail irritatif qu'on y a ainsi provoqué. Un argument conduisant à la môme interprétation est fourni par ce fait que la contracture ne se produit pas dès que l'animal commence à sortir de l'état chloralique, comme cela devrait être, si ce spasme avait pour cause l'abolition des fonctions du
faisceau latéral cautérisé. C'est seulement au bout de deux ou trois heures après le réveil complet que la contracture se manifeste.
Ces considérations permettent d'affirmer que les contractures sont bien dues à l'irritation dont les faisceaux latéraux sont le siège, dans les cas de sclérose de ces faisceaux.
Ces phénomènes sont-ils déterminés directement par cette irritation? Ou bien est-ce par mécanisme réflexe qu'ils sont provoqués ? L'irritation du tissu nerveux siège dans une région de la moelle qui ne contient guère que des éléments moteurs. S'il y a, en effet, quelques fibres sensitives ou excito-motrices dans les faisceaux pyramidaux de la moelle épinière, elles sont très-peu nombreuses. S'il y a dans les faisceaux latéraux des fibres sensitives, excito-motrices, elles sont surtout cantonnées dans la partie de ces faisceaux qui confine étroitement aux faisceaux postérieurs ; elles sont, par conséquent, toutes ou presque toutes, hors de l'enceinte des parties pyramidales des cordons latéraux. Chacun des faisceaux pyramidaux de la moelle est réellement formé presque exclusivement de fibres motrices, et ces fibres ne paraissent être en rapport, parleurs extrémités intra-médullaires, qu'avec les cellules des cornes antérieures de la substance grise, c'est-à-dire avec des cellules motrices, de même que, parleurs extrémités supérieures, elles sont probablement en connexion, d'une façon exclusive ou à peu près, avec des cellules motrices des centres encéphaliques. Il ne semble donc pas y avoir là les conditions nécessaires à la production d'un phénomène réflexe quelconque. L'on serait conduit de la sorte à regarder les contractures qui se manifestent chez les malades affectés de sclérose latérale symétrique, comme des résultats directs de l'irritation des fibres motrices des faisceaux latéraux de la moelle, si cette manière de voir ne rencontrait aucune objection. Mais il n'en est pas ainsi. On peut se demander, en effet, pourquoi la sclérose des faisceaux latéraux ne se complique pas constamment d'un état de contraction spasmodique des muscles des membres qui reçoivent leurs nerfs des régions altérées de la moelle épinière. Plusieurs cas de sclérose latérale symétrique de la moelle ont été observés et publiés, dans lesquels on n'avait constaté que de faibles indices de véritable contracture des muscles des membres ou de ceux du tronc, du cou, de la tête. Dans d'autres cas, la contracture ne s'est montrée que dans quelques muscles et même n'y a été
que très passagère. Même chez les malades dont les membres supérieurs sont nettement contractures, les membres inférieurs peuvent, bien que très affaiblis, ne point offrir de spasmes musculaires toniques ; et cependant, chez certains de ces malades, on a pu, lors de l'autopsie, reconnaître que les régions pyramidales des faisceaux latéraux étaient altérées jusqu'à la partie inférieure de la moelle épinière. Comment expliquer ces faits, si l'on admet que les contractures qui se manifestent dans le cours de la sclérose latérale symétrique de la moelle sont dues à l'irritation des fibres motrices des régions susdites des faisceaux latéraux?
L'objection me paraît sérieuse, si sérieuse même qu'elle doit, suivant moi, faire abandonner l'interprétation à laquelle on peut l'opposer. Il doit y avoir un facteur contingent auquel appartient le rôle principal, sinon exclusif, dans la production de la contracture chez les malades atteints de sclérose latérale symétrique. Ce facteur pourrait être l'irritation de fibres nerveuses excito-motrices, sensitives ou non, ou bien un mode particulier d'irritation des cellules motrices avec lesquelles ces libres sont en relation directe. Cette dernière hypothèse, celle qui mettrait en cause les cellules des cornes antérieures, me paraît, a priori, peu acceptable ; elle ne peut s'appuyer sur aucune donnée connue, expérimentale ou clinique. Quant à la supposition d'une irritation de fibres excito-motrices, elle est, au contraire, très admissible. Nous avons rappelé que la région tout à fait postérieure des faisceaux latéraux renferme des fibres de cette sorte ; or, cette région n'est pas toujours absolument indemne dans cette maladie ; d'ailleurs, les régions pyramidales des faisceaux latéraux contiennent sans doute un petit nombre, plus ou moins variable, de fibres nerveuses excitomotrices : enfin, les cornes postérieures auxquelles confine la portion des faisceaux latéraux qui s'altère clans la sclérose latérale symétrique est riche en éléments soit sensitifs, soit excitomoteurs. De ces trois groupes d'éléments excito-moteurs ou sensitifs, quel est celui dont l'irritation joue le principal rôle dans la provocation de la contracture? Il est difficile de répondre catégoriquement à cette question. Cependant il convient de faire observer que la contracture devrait être constante dans la maladie dont nous nous occupons, si elle était due à l'irritation de fibres sensitives ou excito-motrices comprises dans l'enceinte de la région pyramidale des faisceaux latéraux :
l'inconstance de ce symptôme autorise donc à considérer cette hypothèse comme peu vraisemblable. L'irritation des fibres sensitives ou excito-motrices de la couche postéro-corticale des faisceaux latéraux ne me paraît pas non plus devoir fournir une explication plausible ; car, dans le tabès dorsalis, la sclérose des faisceaux postérieurs gagne parfois cette couche, comme on le constate à l'autopsie, et cependant la contracture est un accident morbide exceptionnel dans ces cas. 11 semble donc que la contracture de la sclérose latérale doive être attribuée à l'irritation de certains des éléments sensitifs ou excito-moteurs des cornes postérieures : cette irritation atteindra ces éléments dans certains cas et non dans tous par propagation de dehors en dedans 1.
En résumé, on est conduit ainsi à admettre que les contractures de la sclérose latérale symétrique se produisent, suivant toute probabilité, par mécanisme réflexe. Dans le cas où l'irritation des faisceaux latéraux se propage aux éléments excito-moteurs ou sensitifs des cornes postérieures, l'excitation persistante de ces éléments met enjeu, d'une façon continue, l'activité de certains groupes de cellules des cornes antérieures et provoque ainsi des contractions toniques des muscles animés par les nerfs qui naissent de ces cellules.
Cette interprétation physiologique me paraît d'accord, du moins en ce qui concerne l'admission d'un mécanisme réflexe pour les contractures de la sclérose latérale symétrique, avec les résultats de l'examen de la réflectivité médullaire chez les malades atteints de cette affection et chez lesquels ces contractures tendent à se manifester ou existent déjà. Nous avons vu que cette réflectivité est alors exaltée. C'est ce que démontre l'exagération des mouvements réflexes provoqués par la percussion des tendons: par celle des tendons rotuliens, des tendons d'Achille, des tendons du poignet, etc. C'est ce qui est prouvé encore par la trépidation réflexe du pied, qu'on détermine en fléchissant le pied du malade sur la jambe; parles tremblements spasmodiques qui se manifestent, provoqués ou non, dans diverses parties du corps; etc.
1 . En passant en revue les diverses hypothèses qui peuvent être proposées pour l'explication de la contracture observée dans la sclérose latérale symétrique, je n'ai pas cru devoir parler de la possibilité d'une irritation de la pie -mère médullaire, parce que l'inflammation de cette membrane, dans les cas où elle est incontestable, dans le tabès dorsal par exemple, ne détermine pas des contractions toniques et persistantes des muscles.
M. Charcot, dans ses leçons sur les localisations dans les maladies du cerveau et de la moelle épinière1, professe « que « la contracture permanente n'est pas, si l'on peut ainsi dire, » une fonction de la sclérose du faisceau pyramidal. » Il explique cette contracture par la propagation de l'irritation des faisceaux latéraux aux cellules antérieures delà substance grise et probablement à celles des autres régions de cette substance. Cette irritation ne serait, dans l'état ordinaire des choses, qu'une lésion dynamique, plus ou moins analogue à celle que produit la strychnine. 11 y aurait ainsi exaltation du pouvoir réflexe de la substance grise; d'où l'exagération des réflexes tendineux et cutanés. La contracture permanente ne serait ellemême, dans cette manière de voir, qu'une exagération du phénomène réflexe qui constitue le tonus musculaire. Sa cause immédiate, dit encore M. Charcot, « est dans la substance grise » et non dans le faisceau lui-même. Il s'agit donc là d'une lé- » sion consécutive, deutéropathique, aléatoire en quelque » sorte, dont le degré pourra varier, suivant les sujets, suivant » les âges, et dontl'existence même n'est pas dans l'espèce un » fait absolument nécessaire 2. »
On a vu que je me rallie complètement à cette interprétation. Je crois, comme M. Charcot, que la contracture permanente de la sclérose bilatérale symétrique est due à une irritation delà substance grise et qu'elle se produit par mécanisme réflexe ; je suis d'accord aussi avec lui pour admettre que cette irritation de la substance grise n'a lieu que dans certains cas déterminés. La première manifestation de cette modification morbide de la substance grise, c'est l'exaltation du pouvoir réflexe ; mais lorsque l'irritation atteint un plus haut degré dans tels ou tels points delà substance grise — principalement sans doute dans les cornes postérieures, le cou de ces cornes et la partie postérieure des cornes antérieures, — il n'y a plus seulement exagération des phénomènes réflexes provoqués, il y a production de contractions réflexes toniques, c'est-à-dire de contracture permanente de tels ou tels groupes de muscles.
On comprend ainsi, comme le dit M. Charcot, « que la con- » tracture permanente, bien qu'elle se rattache à la sclérose » pyramidale primitive ou consécutive par un lien assez étroit,
i. J.-M. Charcot. Loc. cit., pp. 334, 339, 342 et suiv., 347, 2. Charcot. Loc. cit., p. 347
» n'en est pas, cependant, un symptôme nécessaire, patho- » gnomonique. Ainsi, quoique sclérose (latérale) et contracture » s'observent, en général, simultanément, on peut voir la scié- » rose (latérale) sans contracture et la contracture sans sclérose, » comme, par exemple, dans le cas de l'hystérie. On conçoit, » en effet, que l'irritation ganglionnaire qui provoque la con- » tracture s'établisse primitivement, ou en conséquence de lé- » sions autres que celles des faisceaux latéraux1. » Je crois devoir ajouter, pour compléter cette vue de physiologie pathologique que, vraisemblablement, même dans l'hystérie, les contractures se produisent par mécanisme réflexe, l'irritation provocatrice prenant naissance dans les régions excito-motrices de la substance grise des centres nerveux.
lime parait utile de répéter, en terminant cette étude, que la sclérose latérale amyotrophique, telle que nous l'a fait connaître M. Charcot, est bien une maladie spéciale, reconnaissable pendant la vie et caractérisée, après la mort, par des lésions constamment les mêmes dans leurs traits principaux. Est-ce à dire, pour cela, que l'histoire naturelle de cette maladie soit définitivement ûxée ; qu'il n'y ait plus de doutes sur son mode d'évolution, sur ses formes et ses variétés? 11 serait manifestement inexact de le prétendre.
L'observation de M. P. Marie sur la disparition des grandes cellules de la région motrice cortico-cérébrale conduit, comme je l'ai dit plus haut, à ne plus considérer, sans réserves, comme primitives , les lésions des cordons latéraux de la moelle épinière . Il faut dire pourtant que cette observation est, jusqu'ici, isolée et que le développement clinique des symptômes semble bien indiquer que les altérations de la région cervicale des parties pyramidales des cordons latéraux, si elles ne prennent pas naissance les premières, acquièrent dès le début, une importance prépondérante. On peut, il est vrai, se demander si l'affaiblissement graduel des membres, qui marque la première période de l'affection, n'est pas dû à la destruction progressive des grandes cellules des régions motrices de l'écorce grise cérébrale ; mais on est en droit d'objecter à cette interprétation que les membres inférieurs conservent, en général, toute la force de leurs mouvements pendant un certain temps après l'apparition des premiers phénomènes morbides dans les membres supérieurs et que, cependant, les altérations des grandes
Charcot. Loc. cit., p. 3i
cellules de l'écorce cérébrale ne sont pas signalées, clans l'observation de M. P. Marie, comme plus avancées dans la circonvolution front aie ascendante que dans la pariétale acendante. — Quand même de nouvelles observations viendraient enlever toute valeur à cette réponse, il n'en est pas moins vrai que les phénomènes de spasmes, de contractures, d'atrophie musculaire, constatés dans les membres supérieurs, à une époque relativement peu avancée de l'évolution de la maladie, dépendent étroitement des altérations des faisceaux latéraux et des cornes antérieures de la substance grise, dans la région cervicale de la moelle épinière.
D'autre part, il faut encore rappeler ici cette observation faite par M. Charcot et confirmée par plusieurs auteurs, à savoir que les altérations de la substance blanche antéro-latérale de la moelle, dans ces cas, s'étendent à une partie bien plus grande de cette substance que dans les cas de sclérose secondaire descendante, même lorsque cette sclérose est produite par des lésions considérables de l'encéphale ; d'où cette conclusion : que les altérations des faisceaux antéro-latéraux, dans la sclérose latérale primitive; amyotrophique, ne peuvent pas être exclusivement les résultats d'une dégénération descendante, mais qu'elles sont, au moins partiellement, nées sur place. Ces considérations me paraissent suffire pour légitimer le nom sous lequel M. Charcot a introduit cette maladie dans le cadre de la pathologie médullaire.
Quant à ce qui concerne les formes de la maladie, ce que nous en avons dit à plusieurs reprises montre que, sous le rapport des symptômes, la sclérose latérale amyotrophique peut ne pas se traduire par un ensemble de signes absolument invariable. C'est surtout le degré de l'excitabilité de la substance grise qui peut différer dans tels ou tels cas. Tantôt, comme dans les cas-types, cette excitabilité est très exaltée et alors on observe non seulement l'exagération des réflexes tendineux, mais encore des phénomènes spasmodiques divers et en particulier la contracture permanente des muscles avec ou sans exacerbations ; tantôt tout se réduit à quelques spasmes musculaires passagers ; peut-être même la maladie évolue-t-elle, exceptionnellement, sans qu'il y ait, à aucun moment, des indices d'exaltation du pouvoir réflexe des centres nerveux.
Jusqu'où les variétés du tableau clinique de la sclérose latérale amyotrophique peuvent-elles aller? C'est ce qu'il est im-
possible de dire maintenant, à cause du nombre encore restreint des faits connus. Peut-il y avoir une sclérose latérale amyotrophique bornée aux membres inférieurs? A priori, cela semble en contradiction avec les données acquises jusqu'ici : mais il serai! peut-être téméraire de nier la possibilité de pareils faits. Peut-on observer des cas de sclérose amyotrophique, dans lesquels les premiers phénomènes de la maladie consisteraient en troubles morbides des fonctions bulbaires? Certains cas paraissent prouver qu'il peut en être ainsi et, dans de pareilles circonstances, on conçoit qu'on ait été entrainé à désigner ces faits sous le nom de paralysie bulbaire. On voit que, sur un certain nombre de points de l'histoire de la sclérose latérale amyotrophique, la lumière n'est pas encore complètement faite.
— Les cas de sclérose latérale amyotrophique sont toujours, en laissant de côté la Salpêtrière, peu nombreux dans les hôpitaux de Paris. Je n'ai pu étudier cette maladie que très rarement dans les divers services dont j'ai été chargé. Voici une observation qui a été recueillie dans mon service, àl'Hôtel- Dieu, pendant que j'étais suppléé par M. Dejerine. C'est sous sa direction que cette observation a été prise ; je n'ai pu voir la malade que pendant les cinq dernières semaines de son séjour à l'hôpital ; j'ai constaté l'exactitude de cette histoire clinique.
Obs. La nommée H. Julie, .âgée de trente-deux ans, couturière, entre à l'Hôtel-Dieu, salle Ste-Martine, n° 13, le 20 août 1883 (service de M. Vulpian, suppléant : M. Dejerine).
Antécédents de famille. Son père est mort à soixante-quatorze ans, après être resté cinq mois à l'hôpital ; la malade ne peut dire à quelle affection il a succombé. Sa mère est morte à cinquante ans de maladie accompagnée de jaunisse ; c'était la seconde fois qu'elle était atteinte d'ictère. Son père et sa mère ont eu cinq enfants : le premier est mort âgé de vingt mois; le second, neuf jours après sa naissance; le troisième, à trois ans, de convulsions ; le cinquième, à sept mois ; le quatrième enfant est la malade actuellement en traitement à l'Hôtel- Dieu.
Antécédents personnels. La malade a eu la rougeole dans sa première enfance ; à neuf ans elle a été tourmentée par des palpitations. Elle a été toujours très nerveuse. Réglée à quinze ans et demi, elle l'a été assez bien depuis lors. En 1870, elle a souffert de l'estomac et a perdu l'appétit ; elle a pris de la pepsine pendant deux ou trois mois. Peu après, en 1871, elle a eu des accès de folie furieuse, provoqués, dit-elle, par la vue de son père qui la battait. Elle fut admise à l'asile de Ghâlons où
elle fut traitée pendant six mois ; elle dit que, pendant tout ce temps, elle n'eut pas d'accès.
Elle a eu cinq enfants ; trois sont vivants. Le second est mort à neuf ans d'une méningite tuberculeuse ; un autre est mort sans qu'on puisse savoir la cause de sa mort. Le dernier de ses enfants est une petite fille âgée de vingt-un mois, qui aurait eu une pneumonie, à la suite de laquelle tout son côté droit aurait été enflé et comme paralysé. La paralysie a à peu près disparu : la petite fille remue son bras droit ; mais elle ne peut pas encore marcher. Depuis ses premiers jours, elle a eu des abcès sous le cuir chevelu; actuellement l'un d'eux est en pleine suppuration.
Début de la maladie. Deux mois avant la naissance de ce dernier enfant, il y a près de deux ans par conséquent, la malade, sans avoir eu ni fièvre, ni fourmillements, ni malaise quelconque, s'aperçoit, en voulant porter un seau, que son bras droit est faible et a de la peine à soulever ce fardeau. Elle attribua d'abord cette faiblesse à son état avancé de grossesse ; mais bientôt le doute ne fut plus possible, car peu à peu il lui devint difficile de coudre, sa main droite n'ayant pas assez de force pour pousser l'aiguille. Cette faiblesse augmenta de jour en jour et au bout de peu de temps elle s'accompagna de raideur du membre. L'accouchement n'eut aucune influence sur la marche de l'affection. L'année dernière, au mois d'avril 1882, la malade remarqua que sa main droite était pendante, déviée en dehors et qu'elle ne pouvait pas la ramener en dedans sans le secours de l'autre main. Jusque-là elle avait pu s'occuper encore. Sept à huit mois après le début de l'affaiblissement du bras droit, le membre supérieur gauche se prit à son tour de la même façon, en passant par les mêmes phases et, dans ce moment, la malade entre à l'hôpital parce qu'elle ne peut pas manger seule. Elle marche, mais assez difficilement. Les membres inférieurs ont commencé à s'affaiblir, il y a six mois environ. La maladie y a suivi la même évolution que dans les membres supérieurs.
Etat au moment de Ventrée à l'hôpital. — Les deux mains sont pendantes ; le poignet est fléchi et les doigts sont fléchis aussi dans la paume des mains. Le bras, de chaque côté, est appliqué fortement contre le tronc ; l'avant-bras est fléchi sur le bras et en pronation. Ces segments du membre sont en contracture et il en est de même de la main et des doigts qui sont en griffe presque fermée. Si on cherche à redresser les doigts de la main droite, il y a de la trémulation de la main et de l'avantbras et en même temps, de la douleur ; même trémulation lorsqu'on essaie d'étendre les doigts de la main gauche ; mais il n'y pas de douleur. Lorsqu'on cherche à écarter le bras droit du thorax, on éprouve de la résistance et l'on provoque une douleur assez vive. Phénomènes analogues du côté gauche, mais moins marqués. Trois ou quatre mois après que le membre supérieur gauche a été atteint à son tour, la malade a vu, en certains points de la surface de ce membre et du membre supérieur droit, se produire de temps à autre des sautillements (contractions fibrillaires). Actuellement on peut constater encore parfois quelques contractions fibrillaires dans le membre supérieur gauche ; mais il n'y en a pas dans le membre supérieur droit. La malade ne peut pour ainsi dire pas imprimer le moindre mouvement à ce membre et il
en est ainsi depuis quatorze mois ; elle remue encore un peu le membre supérieur gauche et peut, par exemple, écarter son bras du thorax de façon à le mettre à angle droit'par rapport aune ligne verticale abaissée du fond de Faisselle. Il n'est pas possible de faire naître des mouvements réflexes du membre supérieur droit en percutant les tendons de ce membre ; des mouvements de ce genre peuvent se produire dans le membre supérieur gauche.
Atrophie de tous les muscles des bras et du tronc, atrophie en masse symétrique. Peut-être les sus-épineux sont-ils plus atrophiés que les autres muscles. Les membres sont extrêmement grêles. Gomme aspect général de ces membres, c'est la reproduction de ce qu'on voit dans certains cas-types d'atrophie musculaire progressive. L'atrophie des muscles du tronc, en particulier des muscles droits de l'abdomen, empêche la malade de s'asseoir seule sur son lit.
Tous les muscles ont conservé la contractilité faradique à des degrés variés.
Ainsi, du côté droit, qui est le côté le plus anciennement atteint, on constate que, pour obtenir une contraction des extenseurs de l'avantbras, avec l'appareil à chariot, il faut que la bobine au fil induit ne soit écartée que de sept centimètres de la borne d'arrêt.
Pour les fléchisseurs de l'avant-bras droit, l'on n'obtient rien au delà d'un écartement de neuf centimètres ;
Pour le biceps brachial, au delà d'un écartement de 0m085 Deltoïde 0 065
Grand pectoral. — Faisceau claviculaire 0 085 — Faisceau sternal 0 08
Trapèze (contractilité intacte) 0 12
L'on n'a pas pris de mesures du même genre du côté gauche.
Il y a six mois environ que les membres inférieurs ont été atteints. Le premier phénomène a été l'affaiblissement. Gomme pour les membres supérieurs, c'est le membre inférieur droit qui a été le premier pris ; puis l'affaiblissement s'est compliqué plus tard de contracture, surtout dans les fléchisseurs des orteils. La malade marche encore, mais péniblement et se fatigue en quelques instants ; ses jambes lui semblent raides. Les réflexes tendineux sontexagérés ; il y a de la trépidation réflexe du pied lorsqu'on le fléchit sur la jambe. Les muscles des membres inférieurs sont à peine atrophiés ; cependant, ceux du membre inférieur droit sont plus mous que ceux de l'autre membre ; quant à la couche adipeuse sous-cutanée, elle n'est pas devenue plus épaisse. Souvent, surtout pendant la nuit, la malade a des crampes dans les jambes. Elle a remarqué aussi, à diverses reprises, que, lorsqu'elle cherchait à marcher pendant plusieurs minutes, ses membres inférieurs devenaient raides et quelle ne pouvait plus les fléchir, du moins pendant quelques moments. Elle n'a jamais eu de vraie contracture dans les muscles des jambes et des cuisses : seuls, comme il a été dit, les fléchisseurs des orteils sont en état de contracture permanente.
Depuis huit mois environ, la malade se plaint d'une douleur dans la nuque, douleur qui l'empêche de relever fortement la tête en arrière.
Depuis cinq mois, il y a des troubles de la parole ; la voix est nasonnée ; par moments, la malade peut à peine articuler les mots. La déglutition est gênée. En examinant la gorge, on ne constate aucune lésion. Le voile du palais fonctionne bien; il en est de même de la langue. Depuis la même époque, la malade ne peut ni cracher, ni se moucher, parce quelle n'en a pas la force.
La sensibilité cutanée est intacte dans tous les points du corps ; aucun trouble des sens spéciaux.
Roséole émotive sur la partie supérieure et antérieure du thorax, lorsqu'on découvre la malade.
Les sphincters fonctionnent bien.
Pas de troubles viscéraux.
Altérations trophiques peu accusées : cependant les ongles poussent lentement et se cassent facilement.
Rien au cœur, si ce n'est un léger bruit de souffle anémique au niveau de la base de cet organe.
On a pris la mesure du volume des cuisses et des jambes.
Cuisse droite, circonférence 0m39
Cuisse gauche, mesure prise au même niveau 0 39
Jambe droite, la plus grande circonférence 0 31
Jambe gauche 0 30
On soumet la malade à une faradisation méthodique et modérée des divers muscles.
Les jours suivants, il semble se faire un peu d'amélioration ; la malade arrive à lever sa main gauche jusqu'à sa tête ; elle peut faire un léger mouvement d'abduction de son bras droit elle a pu même fléchir un peu l'avant-bras droit sur le bras, sans le secours de sa main gauche.
De temps en temps, on constate des mouvements fîbrillaires dans les muscles des épaules et des bras. Elle ne s'est plainte qu'une fois d'avoir éprouvé, pendant la nuit, des crampes dans les pieds.
Le 3 septembre. On fait un nouvel examen du degré de contractilité des masses musculaires des deux membres, à l'aide de courants faradiques (appareil à chariot), en cherchant, pour chaque région, au delà de quel écartement de la bobine au fil induit on n'obtient plus de contractions.
Côté droit. — Avant-bras. — Muscles extenseurs, écartement 0m080
Muscles fléchisseurs 0 095
Muscles de l'éminence thénar 0 060
Muscles interosseux 0 050
Bras. — Biceps 0 090 *
Triceps 0 090
Épaule. — Deltoïde 0 070
Grand pectoral 0 075
Trapèze 0 105 à 0 110
Côté (fauche. — Avant-bras. — Muscles extenseurs 0 085
Muscles fléchisseurs 0 090
Muscles de Téminence thénar 0 070 Muscles interosseux 0 085 à 0 090
Côté gauche. — Bras. — Biceps 0 090
Triceps 0 085 Epaule. — Deltoïde 0 085 Grand pectoral 0 095 Trapèze 0 100 Nerf radial gauche, dans sa gouttière au bras : de 0 050 à 0 060
Les indices d'amélioration qu'on avait constatés lors de la fin du mois d'août ne s'accentuent pas davantage et bientôt même, il paraît évident que l'affaiblissement du côté droit a notablement augmenté. On en peut juger par les chiffres trouvés le 30 septembre pour l'écartement maximum de la bobine induite, écartement au delà duquel on n'obtient plus de contractions.
Membre droit. — Extenseurs de l 'avant-bras ; il n'y a de faibles contractions que lorsque labobine induite est appliquée contre la borne d'arrêt, par conséquent avec 0 écartement Long supinateur 0m050
Fléchisseurs 0 060
Biceps 0 060
Deltoïde 0
Triceps 0 060
Grand pectoral. — Faisceau clavieu-
laire 0 060
Faisceau sternocostal 0 040
Trapèze 0 100
Nerf radial (excitabilité) dans sa gouttière 0
Du côté gauche, on n'a examiné, à ce point de vue, que les muscles extenseurs de la main, lesquels sont inexcitables même en employant le maximum du courant et le long supinateur qui se contracte avec un écartement de 0m065 de la bobine au fil induit, mais ne se contracte plus dès qu'on a dépassé cet écartement.
Pendant le mois d'octobre, la situation reste à peu près dans le statu quo. Les contractures passagères avec ou sans sensation de crampes sont pourtant devenues plus fréquentes dans les membres inférieurs: la malade n'y éprouve d'ailleurs ni douleurs persistantes ni douleurs fulgurantes. Elle ressent, au contraire, de temps à autre, des douleurs assez pénibles dans le cou et les épaules.
La malade parle lentement, d'une voix nasonnée, comme si elle avait une paralysie du voile du palais ; mais cette paralysie n'existe pas ; tout au plus y-a t-il de l'affaiblissement. Elle peut tirer la langue hors de la bouche, la mouvoir à droite et à gauche, la relever et l'abaisser ; mais ces divers mouvements se font mollement et un peu lentement. La déglutition s'exécute assez bien ; cependant — et cela prouve bien un certain degré d'affaiblissement des muscles du voile du pa-
lais — les liquides reviennent quelquefois par le nez. Les mouvements de l'orbiculaire des lèvres s'exécutent bien aussi; mais ils ont lieu pareillement d'une façon paresseuse. La face, en somme, ne présente aucune modification des traits qui puisse, à première vue, attirer 1 attentas de troubles des organes des sens. Pas de céphalalgie. Miction et défécation normales. _ . t
Les membres inférieurs se sont certainement affaiblis depuis 1 entrée de la malade à l'hôpital, mais le progrès du mal a été moins sensible dans ces membres que dans les membres supérieurs.
Le 8 novembre — La malade demande qu on lui permette de retourner dans son pays où son mari la rappelle. Elle quitte l'hôpital et on ne l'a pas revue depuis lors.
Il ne saurait y avoir de doutes, dans ce cas, sur le diagnostic Le mode du début, l'évolution de la maladie, l'envahissement progressif d'une partie de plus en plus étendue de la moelle la contracture permanente des membres supérieurs et des orteils, l'atrophie musculaire qui est venue, de bonne heure compliquer l'affaiblissement des membres ; tout démontre bien qu'il s'est agi d'un cas de sclérose latérale amyotrophique.
Sclérose primitive et symétrique des faisceaux latéraux, sans complication d'amyotrophie . — Sclérose des faisceaux dits cérébelleux. — Myélopathie spasmodique (Tabès spasmodique ou paralysie spinale spasmodique).
LEUGOMYÉLITES SYSTÉMATIQUES PRIMITIVES (Suite)
Le groupe des leucomyélites primitives systématiques ne comprend pas seulement la sclérose primitive des faisceaux postérieurs proprement dits, la sclérose des faisceaux grêles médians postérieurs, la sclérose des faisceaux latéraux associée à l'altération des cornes antérieures de la substance grise (sclérose latérale amyotrophique)et, dans certains cas à la sclérose de la partie la plus interne des faisceaux antérieurs ; il comprend encore la sclérose primitive, non amyotrophique, des faisceaux latéraux et la sclérose primitive des faisceaux que Ton désigne sous le nom de cérébelleux.
Étudions d'abord la sclérose latérale symétrique non amyotrophique.
Sclérose primitive et symétrique des faisceaux latéraux, sans complication d'amyotrophie
Nous avons rappelé, au début de la leçon précédente, que Ludwig Tiirck avait décrit en 1856 des cas de sclérose latérale symétrique, sans lésions de la substance grise et que ces faits se bornaient à des relations anatomo -pathologiques, sans histoires cliniques.
L'absence de tout document sur les phénomènes morbides par lesquels s'était traduite cette lésion pendant la vie constitue une lacune bien regrettable, d'autant plus qu'en réalité, nous ne trouvons pas, dans les publications faites depuis lors sur les affections de la moelle épinière, des matériaux qui puissent nous permettre de la combler d'une façon absolument satisfaisante. D'autre part, à l'époque où Ludwig Turck recueillait
ses observations, la technique des études microscopiques était trop imparfaite pour qu'il ait pu s'assurer avec certitude de l'absence de lésions de la substance grise.
Nous avons dit aussi, dans la précédente leçon, que M. Westphal a observé des faits de sclérose latérale symétrique de la moelle épinière dans des cas de paralysie générale progressive. M. Dejerine a publié un fait du même genre \ Mais doit-on voir dans ces faits des cas bien légitimes de sclérose latérale primitive ? Les lésions de l'écorce grise du cerveau ne peuvent-elles pas avoir exercé une influence provocatrice sur la production de la sclérose des faisceaux pyramidaux médullaires ? 11 est impossible de répondre nettement à cette question. Ces faits, toutefois, ont une grande importance, en ce qu'ils nous fournissent des données pour esquisser le tableau symptomatique de la sclérose bilatérale symétrique et primitive, mais non amyotrophique, tableau qui n'est modifié dans les cas dont nous parlons que par l'immixtion des symptômes de la périencéphalite diffuse. Cette sclérose se traduirait, en somme, pendant la vie, par une parésie progressive qui s'accompagnerait bientôt de phénomènes dus à l'augmentation du pouvoir réflexe de la moelle, c'est-à-dire d'exagération des mouvements réflexes provoqués (trépidation réflexe du pied, mouvements réflexes produits parle choc du tendon rotulien ou des autres tendons, etc), de tremblement spasmodique de telles ou telles parties du corps, puis finalement de contractures permanentes des membres. Ce qui différencierait surtout la physionomie de la maladie de celle de la sclérose latérale amyotrophique primitive, c'est précisément l'absence d'amyotrophie. Les membres pourraient offrir un amaigrissement plus ou moins marqué ; mais les muscles de ces membres ne subiraient pas un véritable travail d'atrophie ; on n'y observerait pas de contractions fîbrillaires ou fasciculaires involontaires ; la contractilité y demeurerait intacte. En outre, les foyers d'origine des nerfs bulbaires conserveraient leur état normal, de telle sorte que l'on ne verrait pas se produire, dans une certaine phase de l'évolution de la maladie, comme lorsqu'il s'agit de l'atrophie latérale amyotrophique, les manifestations morbides qui caractérisent la paralysie bulbaire : il n'y aurait ni difficultés des mouvements des muscles buccaux, de ceux de la langue, du voile du palais, du pharynx, etc., ni embarras delà
Dejerine. Loc. cil
parole, de la déglutition, etc., ni troubles de la respiration et du moirvement du cœur.
Dans de telles conditions, la sclérose latérale, symétrique, primitive, non amyotrophique, ne devrait pas être aussi rapidement menaçante pour la vie que la sclérose latérale amyotrophique. Sous ce rapport, son pronostic serait moins grave.
Il est d'ailleurs impossible de donner une grande précision à cette esquisse. En dehors des faits publiés par M. Westphal et M. Dejerine, nous ne possédons pour ainsi dire pas d'observations incontestables de sclérose primitive et symétrique des faisceaux latéraux de la moelle épinière. Les cas décrits sous le nom de tabès dorsal spasmodique ou de paralysie spinale spasmodique doivent-ils être considérés comme des faits de cette sorte de sclérose? C'est ce que nous étudierons en parlant de cette affection des centres nerveux.
Nous ne nous étendrons pas davantage sur ce sujet ; nous serons amenés à en reparler tout à l'heure, à propos du tabès dorsal spasmodique.
Sclérose des faisceaux dits faisceaux cérébelleux.
Il s'agit ici de la région postérieure de la couche corticale des faisceaux latéraux, c'est-à-dire de celle qui sépare de la surface de la moelle épinière, les cordons pyramidaux compris dans ces faisceaux. Les fibres de cette région ont été désignées par M. Flechsig, dans leur ensemble, sous le nom de faisceaux cérébelleux. La couche qu'elles forment, au-dessous de la piemère, est assez mince : elle s'étend de la ligne d'implantation des racines postérieures à peu près jusqu'au niveau de l'angle externe de la corne antérieure. Elle n'existerait que dans les parties supérieures de la moelle, jusqu'au milieu de la région dorsale et son étendue irait en augmentant de bas en haut. M. Flechsig a donné à cette couche de fibres le nom de faisceaux cérébelleux parce qu'on peut suivre ce faisceau de fibres, lorsqu'il s'atrophie, dans le cordon rectiforme jusqu'à l'entrée de ce cordon dans le cervelet. D'après lui, les fibres de ce faisceau prendraient origine dans les colonnes cellulaires de Lockhart-Clarke et suivraient un trajet ascendant. Ce faisceau a-t-il réellement une existence indépendante et forme-t-il un système à part dans chaque moitié de la moelle épinière ? Ses fibres naissent-elles dans les colonnes vésiculaires de Clarke ? Sont-elles destinées à mettre ces colonnes de cellules ner-
veuses en communication avec le centre cérébelleux ? Il est impossible de rien affirmer pour le moment sur ces divers points.
Je ne connais pas de faits qui aient montré bien nettement la possibilité d'une altération primitive et isolée de ces parties de la moelle. Le peu que nous savons des modifications morbides qu'elles peuvent subir est entièrement relatif à des lésions secondaires. C'est donc en parlant des scléroses systématiques secondaires de la moelle épinière que nous serons amenés à dire quelques mots des altérations de ces faisceaux et si nous les avons citées dès à présent, c'est uniquement pour établir un casier d'attente, dans la pensée qu'un jour ou l'autre des faits de sclérose primitive de ces faisceaux viendront y prendre place.
Ces faisceaux peuvent être atteints aussi dans certains cas de sclérose primitive complexe de la moelle.
Jusqu'ici, on ne connaît rien des manifestations symptomatiques par lesquelles les altérations de ces parties de la moelle se traduisent pendant la vie. Une comparaison attentive entre les cas dans lesquels ces altérations compliquent d'autres lésions de la moelle et les cas analogues dans lesquels elles font défaut, nous fournira sans doute plus tard des données à l'aide desquelles on pourra tout au moins ébaucher la physiologie normale et la physiologie pathologique de ces faisceaux.
Myélopathie spasmodique.
(Tabès dorsal spasmodique. — Paralysie spinale spasmodique.)
M. W. Erb publia, en 1875, un certain nombre d'observations qui lui parurent offrir des caractères symptomatiques communs et il émit la pensée qu'il s'agissait là d'une affection médullaire particulière, bien distincte de celles qui avaient été spécifiées jusque-là. D'après lui, cette affection devait avoir pour lésion une sclérose primitive des faisceaux latéraux. Toutefois, en l'absence de données anatomo-pathologique positives il ne crut pas pouvoir proposer un nom pour la désigner et son travail est intitulé : Sur un complexus symptomatique spinal peu connu l .
L'année suivante, en 1876, M. Charcot publia ses recherches sur l'affection signalée par M. W. Erb. 11 lui donna le nom de tabès dorsal spasmodique 2.
M. Erb, en 1877, fît connaître de nouveaux faits et donna plus de développements à la description qu'il avait tracée en 1875. Il chercha en outre à montrer toute la vraisemblance de l'hypothèse qu'il avait émise, par rapport au substratum anatomo-pathologique de l'affection. Dans ce travail, il désigne cette affection sous le nom de paralysie spinale spasmodique 3 .
M. 0. Berger, dans un travail publié aussi en 1877 et qui s'appuie sur onze observations, adopte l'opinion de M. Erb et il donne même à la maladie le nom de sclérose latérale primitive delà moelle (Anal, in Archives gén. de Méd., 1877, II, 361) K A tout prendre, dans l'état actuel de nos connaissances, la dénomination adoptée par M. W. Erb me paraît préférable à celle qu'a proposée M. Charcot. Le nom de tabès dorsal a pris place clans la nosographie moderne comme un synonyme d'ataxie locomotrice progressive. 11 éveille donc, à première audition, l'idée de la sclérose des fais-
1. W. Er'b. Ueber einen wenig bekannten spiaalen Symptomencoruplex (^Berlin. Klin. Wochensch., 1875, n° 26).
2. Isidore Bétous. Etude sur le tabès dorsal spasmodique (Thèse de Paris. 1876, n° 149). — Charcot. Du tabès dorsal spasmodique {Le Progrès médical, 1876, nos45, ■46, 47).
3. Wilhelm Erb. Ueber die spastische Spinalparalyse [Tabès dorsal spasmodique- Charcot). — (Virchow's Archiv, 1877, 77e vol., p. 241 et suiv ). Les observations de M. Erb se trouvent reproduites dans la thèse inaugurale de M. Ferrand {Étude sur le tabès dorsal spasmodique. Paris, 1881).
4. Voir aussi: 0. Berger. Dei Lehre von der primiiren Lateralsclerose. Eine Berechtigung. Virchow's Archiv, 1877, t. 71, p. 115.
eeaux postérieurs médullaires et des racines postérieures des nerfs racliidiens. L'addition de l'épithète « spasmodique » ne détruit pas cette impression et, avant toute explication, on peut croire qu'il s'agit d'une forme particulière de l'ataxie locomotrice progressive, forme qui serait caractérisée par l'addition de phénomènes spasmodiques à ceux par lesquels se traduit d'ordinaire la sclérose des faisceaux postérieurs et des racines postérieures. Or, comme on le sait, les symptômes caractéristiques de l'ataxie locomotrice progressive font défaut dans le cours de l'affection dont MM. Erb et Charcot ont cru devoir admettre l'existence distincte.
Le nom de paralysie spinale spasmodique (Erb) ne préjuge rien par rapport à la nature de cette affection et c'est pour cela qu'il mérite suivant moi la préférence. J'aimerais encore mieux la dénomination que j'ai placée en tête de cet article, parce qu'elle ne comprend que deux termes dont l'un indique l'organe souffrant, et l'autre le symptôme caractéristique entre ceux par lesquels se révèle l'affection médullaire. 11 est d'autant plus nécessaire d'user d'une grande circonspection dans la désignation à adopter que l'existence même de l'affection dont il s'agit, à titre de maladie médullaire distincte, peut être mise en discussion.
Les symptômes de la myélopathie spasmodique ont été décrits avec soin par M. W. Erb et par M. Charcot, d'après un grand nombre d'observations.
Il n'est pas rare que la maladie s'annonce, au début, par des douleurs ayant pour siège les parties inférieures de la région vertébrale ou les membres inférieurs. Parfois ce sont des engourdissements plus ou moins pénibles, des fourmillements, des sensations diverses et plus ou moins passagères de tiraillements, de fatigue, de courants d'eau froide ou d'eau chaude dans toute la longueur ou dans certains segments des membres inférieurs. 11 n'y a rien toutefois qui ressemble aux phénomènes douloureux de l'ataxie locomotrice progressive.
Au bout d'un certain temps, ces troubles morbides s'accompagnent d'affaiblissement des membres inférieurs. De même que les douleurs et autres sensations plus ou moins pénibles ont pu se manifester d'abord dans un membre inférieur, puis dans l'autre, de même l'affaiblissement peut se montrer successivement dans les deux membres inférieurs. La mar-
che devient plus lente et plus difficile, la fatigue se produit plus rapidement.
Un peu plus tard, des contractions involontaires ont lieu dans les membres inférieurs, soit pendant la station ou la marche, soit même dans l'attitude assise ou couchée. Ces contractions involontaires de certains muscles peuvent produire une gêne considérable de la locomotion. Cette gêne devient bien plus marquée encore, dans une période un peu plus avancée, lorsque des raideurs plus ou moins durables, puis permanentes, succèdent à ces mouvements spasmodiques. La marche des malades est alors très difficile et offre des caractères spéciaux. Les membres inférieurs, dans la station verticale, sont rapprochés et comme serrés l'un contre l'autre. Ils sont souvent alors pris d'un tremblement spasmodique plus ou moins marqué, à oscillations verticales, relevant et abaissant alternativement le talon et entraînant tout le corps dans leur mouvement. Si le malade veut marcher, le pied se détache difficilement du sol et ne se porte en avant qu'en traînant sur sa pointe abaissée spasmodiquement; ou bien il peut être soulevé, mais pour retomber lourdement. Dans certains cas, la marche alieu sur la pointe des pieds, les talons étant relevés d'une façon continue par la contracture des muscles extenseurs du pied sur la jambe. Les chaussures s'usent à la pointe, soit au bord externe, soit au bord interne. Parfois le malade semble ne pouvoir déplacer successivement chacun de ses membres que par un mouvement de rotation du bassin et chaque pied décrit à son tour un arc de cercle qui l'amène en avant de l'autre. Le tremblement spasmodique des membres inférieurs peut continuer alors : le malade oscille ainsi verticalement d'une façon incessante pendant la marche ; Démarche spasmodique, Erb ; Paraplégie tétano'ide, Séguin; Démarche oscillante). On a constaté que, dans certains cas, il est obligé, pour conserver son équilibre, en marchant, de pencher un peu son corps en arrière ; dans d'autres cas, il l'incline, au contraire, un peu en avant *. Du reste, la marche, je le répète, est très pénible et le
\ . Ollivier (d'Angers), à propos de la myélite chronique, décrit les modifications imprimées à la marche par cette maladie et on peut trouver dans cette description les traits qui caractérisent un des modes de démarche du tabès dorsal spasmodique : « Chaque pied, dit-il, se détache avec peine du sol, et, dans l'effort que fait alors le » malade pour le soulever entièrement et le porter en avant, le trono se redresse et » se renverse en arrière, comme pour contrebalancer le poids du membre inférieur, » qu'un tremblement involontaire agite avant qu'il soit appuyé sur le sol. Dans ces » mouvements, tantôt la pointe du pied est abaissée et traîne plus ou moins contre
malade ne peut faire que quelques pas : il peut même y avoir, par suite de cette attitude et d'un certain degré de défaut d'équilibre, un peu d'entraînement à précipiter les pas.
Au lit, dans cette période, les malades restent d'ordinaire couchés sur le dos et ne s'assoient pas sans difficulté. Les membres inférieurs sont étendus, serrés l'un contre l'autre plus ou moins fortement ; ils peuvent être agités par un tremblement spasmodique continuel. Le pied a le plus souvent sa pointe tournée en dedans. Dans d'autres cas, les membres sont immobiles quand on ne les touche pas ou quand le malade ne cherche pas à les remuer; mais au moindre mouvement volontaire pour lever un des membres, ou le fléchir ou l'écarter de l'autre, ou pour faire agir les orteils, un tremblement plus ou moins violent s'empare du membre, sans douleur concomitante le plus souvent. Ce tremblement peut se communiquer à l'autre membre. Il dure plus ou moins longtemps, lorsqu'il est ainsi provoqué ; il perd plus ou moins rapidement de son intensité, diminue progressivement et finit par disparaître. Lorsqu'il est permanent, il offre des redoublements d'énergie par moments, tantôt sans cause appréciable, tantôt par suite soit d'un essai de mouvement volontaire, soit d'un mouvement automatique. De même, si l'on touche l'un des membres, surtout si l'on veut lui imprimer un déplacement, ou si l'on cherche à fléchir tel ou tel segment de ce membre, les oscillations spasmodiques y deviennent beaucoup plus fortes pendant un temps d'une durée variable. L'exposition des membres à l'air, lorsqu'on les découvre en rejetant les couvertures au pied du lit, suffit parfois pour faire naître un tremblement de ce genre.
En général, les actions réflexes ont lieu avec plus de force et sont provoquées plus facilement que dans l'état normal chez les malades atteints de cette forme d'affection de la moelle épinière. Le chatouillement de la plante du pied suscite un
» terre avant de s'en détacher, tantôt elle est relevée brusquement en même temps » que le pied est déjeté en dehors. J'ai vu quelques malades qui ne pouvaient mai'- » cher un peu, quoique appuyés sur une canne, qu'en se renversant le tronc et la » tête en arrière, de telle sorte que leur allure avait quelque analogie avec celle que » détermine le tétanos. 11 est plus rare de voir alors le corps courbé en avant. » G. -P. Ollivier (d'Angers) Traité des Maladies de la moelle épinière, :-.° édit. T. II. p. 427. C'est là, on doit bien le noter, une description générale s'appliquant à la myélite chronique et non une description particulière, visant une forme spéciale do celte maladie. Ollivier (d'Angers) est cité dans l'historique du tabès dorsal spasmodique par presque tous les auteurs qui se sont occupés de ce sujet : il n'y a, en réalité, aucun droit.
mouvement brusque de retrait du membre (et souvent une sensation plus vive, plus agaçante que dans les conditions ordinaires) ; l'excitation produite en grattant superficiellement la peau vers le milieu de la hauteur de la cuisse, à la face interne, détermine plus facilement que d'habitude la rétraction du crémaster correspondant ; il en est de même du réflexe épigastrique (dépression brusque de l'épigastre), du réflexe des parties latérales de l'abdomen ', des réflexes inter-scapulaires.
Chez ces malades, on détermine une violente trépidation du pied en le saisissant à pleine main et en le fléchissant sur la jambe ; parfois il suffît de relever un peu la pointe du pied avec la main appliquée à plat sur la région plantaire pour mettre cette trépidation en branle. Elle est souvent assez énergique pour qu'il soit presque impossible delà réprimer tout-àfait. Elle se communique à tout le membre et parfois au membre du côté opposé. S'il y a un tremblement spasmodique incessant des membres inférieurs chez le malade que Ton examine, la manœuvre dont il s'agit, tout en provoquant la trépidation réflexe du pied ne fait qu'augmenter la force des oscillations du membre correspondant.
On peut déterminer un mouvement du pied, bien visible surtout chez les malades qui ne présentent pas de tremblement spasmodique continu, en frappant un petit coup sec, avec les doigts ou avec un instrument quelconque sur le tendon d'Achille. Pour faciliter cette exploration, le malade doit se coucher en travers de son lit ou, s'y mettre à genoux, le corps penché en avant appuyé sur les membres supérieurs, de telle sorte que les pieds dépassent le bord du lit et que les muscles de la jambe soient en résolution. Chaque coup portant sur le tendon d'Achille provoque un mouvement d'extension du pied sur la jambe et parfois, en même temps, un mouvement de flexion des orteils. Il n'est pas rare qu'un mouvement semblable, mais plus faible, se produise, au même moment à peu près, dans le pied et les orteils du côté opposé, bien qu'on n'ait point touché le tendon d'Achille de ce côté.
De même, le phénomène du genou présente chez ces malades une exagération évidente. Si la jambe du malade, fléchie et dans le relâchement, est soulevée sur l'avant-bras de l'explo-
1. M. Rosenbach a étudié la signification diagnostique de ce réflexe, surtout en ce qui concerne les affections de l'encéphale {Die diagnostische Bedeutung des Refl< insbesondere des Bauchreflexes. Anal, in Centralblàtt.... 1880, p. 285.)
lexe.
rateur, placé sous le jarret, il suffit du plus faible coup porté sur le tendon rotulien à l'aide du bord cubital de la main libre, ou au moyen d'un corps dur quelconque, pour provoquer un mouvement brusque d'extension de la jambe sur la cuisse.
L'exagération des mouvements réflexes produits par le choc du tendon rotulien s'observe encore mieux, si l'on fait asseoir le malade sur le bord de son lit et si les jambes peuvent rester pendantes dans cette situation. C'est alors surtout que la moindre percussion sur le tendon rotulien provoque un brusque et rapide mouvement d'extension de la jambe sur Ja cuisse, et quelquefois une sorte de trépidation passagère de la jambe. Lorsque le malade ne peut pas fléchir facilement les jambes, on peut constater encore l'augmentation de la réflectivité médullaire en frappant le tendon rotulien, pendant que le membre est étendu sur le lit : on voit alors le triceps fémoral se contracter d'une façon soudaine et parfois même le membre offrir un tremblement spasmodique plus ou moins accusé.
Comme M. Erb l'a dit, on peut aussi déterminer parfois des contractions réflexes des adducteurs delà cuisse, par la percussion de leurs tendons ; on peut en provoquer encore, d'après le même médecin, dans le muscle tibial postérieur ou le tibial antérieur, dans le biceps fémoral, le demi tendineux, etc. M. Charcot et M. Erb, ont constaté que les mouvements réflexes déterminés par l'excitation de la peau des membres inférieurs peuvent offrir les caractères normaux ou à peu près, chez des malades qui présentent une exagération considérable des réflexes tendineux.
Dans une période ultérieure de la maladie, la raideur des membres inférieurs devient encore plus forte. Ces membres ne peuvent plus exécuter presque aucun mouvement volontaire et chaque effort que tente le malade pour les mouvoir exagère la contracture. Ils sont appliqués l'un contre l'autre, si serrés, dans certains cas, qu'on est obligé de placer des compresses de linge, ou une couche de ouate entre les parties internes des genoux, parfois aussi entre les malléoles internes, pour s'opposer à la production d'eschares. Si on soulève un des membres inférieurs, de telle sorte qu'il ne soit plus en contact avec l'autre, on sent que ce membre est entraîné de dehors en dedans par la contracture des adducteurs et si on l'abandonne à cette tendance, il vient se poser sur l'autre membre en formant avec lui une sorte d'X. Lorsqu'on attire à soi
l'un des membres inférieurs pour l'amener hors du lit. on entraîne souvent l'autre membre et le bassin, par suite delà contracture des divers muscles de ces membres. Si l'on place le malade dans un fauteuil, on observe parfois que les membres inférieurs restent étendus et la contracture des extenseurs oppose une grande résistance aux efforts que l'on fait pour fléchir les jambes sur les cuisses et donner ainsi aux membres inférieurs l'attitude qui leur est habituelle dans la situation assise.
Tous les phénomènes réflexes sont exagérés dans cette période comme dans la précédente et, de même que dans celle-ci, les réflexes dits tendineux se produisent sous l'influence de faibles excitations et avec la plus grande énergie. De même encore que dans la période précédente, on voit se manifester de temps en temps soit des redoublements du tremblement des membres, lorsque ce tremblement existe d'une façon incessante ; soit des accès de trépidation, lorsque les membres sont habituellement immobiles : ces symptômes sont souvent provoqués par des excitations extérieures, même par les plus légères, comme celles qui résultent du contact du doigt avec les téguments de ces membres ; parfois il se produisent spontanément en apparence. Ce sont ces accès de trépidation ou d'exagération du tremblement habituel que certains auteurs désignent sous le nom de phénomènes épileptoïdes , (Tépilepsie spinale. J'ai dit ailleurs que cette expression est impropre, lorsqu'il s'agit de dénommer ces phénomènes qui n'ont, en réalité, que très peu d'analogie avec ceux qu'on observe dans les membres pendant les attaques de vraie épilepsie.
Les membres supérieurs sont assez souvent épargnés par la maladie ; mais dans certains cas ils sont pris aussi : seulement, l'affaiblissement de la première période de l'affection ne s'y observe en général qu'assez longtemps après que les membres inférieurs ont offert les premiers indices de la phase spasmodique. Parfois des douleurs du cou et de la partie supérieure du dos ont précédé le début de l'affaiblissement des membres supérieurs. On a vu, dans des cas exceptionnels, un membre supérieur présenter les premiers phénomènes de la maladie, alors qu'un seul membre inférieur, celui du même côté, était atteint. Plus tard, l'autre membre inférieur, puis le membre supérieur correspondant, sont pris àleur tour. Lorsque l'affection est bien nette dans les membres supérieurs, on
peut constater aussi dans ces membres une exagération des mouvements réflexes. Un choc portant sur le tendon du triceps brachial provoque alors une contraction réflexe de ce muscle ; les muscles de F avant-bras peuvent aussi se contracter sous l'influence d'une percussion brusque de leurs tendons.
D'après M. Erb, dans la paralysie spinale spasmodique, la percussion de l'extrémité inférieure du radius peut provoquer des mouvements réflexes dans le biceps ; la percussion de l'extrémité inférieure du cubitus 1 en provoquerait dans le triceps et la partie postérieure du deltoïde. On pourrait déterminer des contractions du long supinateur en percutant son tendon ; en outre, la percussion des os métacarpiens provoquerait parfois des contractions des interosseux ; celle de l'épine de l'omoplate, des contractions du deltoïde ; celle du sternum, des contractions du grand pectoral, etc. Il en est peut-être de même clans la sclérose latérale amyotrophique, mais on ne trouve pas ces particularités signalées dans les observations.
On peut même observer aussi de la contracture des membres supérieurs, mais toujours à un degré moindre que dans les membres inférieurs. Dans les cas cités par M. Bétous, les fléchisseurs des doigts étaient seuls pris de contracture très prononcée ; il n'y avait en même temps qu'un peu de raideur du biceps brachial. Cette contracture s'était montrée presque au début de l'affaiblissement.
La contracture finit par gagner les muscles de la paroi abdominale et il peut en résulter une difficulté plus ou moins considérable cle la respiration, comme aussi des actes qui exigent le concours de ces muscles, comme la miction et la défécation1. Les muscles vertébraux, ceux du thorax et du cou n'échappent pas toujours à la propagation de l'état de spasme : le diaphragme lui-même peut être atteint de contracture et la vie du malade peut ainsi se trouver menacée.
Les muscles de la face, ceux du larynx, du pharynx, de l'œsophage et les muscles de la vie organique ont con-
1. J'ai constaté maintes fois que l'un des moyens les plus efficaces pour provoquer des mouvements réflexes plus ou moins forts, plus ou moins étendus, dans le membre supérieur, chez des individus dont l'excitabilité réflexe médullaire est exagérée (certains cas d'hémiplégie ancienne, etc.), consiste a percuter plus ou moins fort les extrémités inférieures du cubitus et du radius au poignet.
1. Dans un cas rapporté par M. Bétons, M. Gharcot aurait constaté, chez un de ses malades, rémission involontaire de l'urine, sous l'influence de la contracture des muscles abdominaux (Bétous, loc, cit. p. 34.)
serve leur fonctionnement normal dans les cas qui ont été cités.
Les troubles de la sensibilité n'ont qu'une bien faible importance dans le tableau clinique de la maladie. Nous avons vu que l'affaiblissement paralytique des membres est précédé, tout au moins dans un certain nombre de cas, par des douleurs ayant surtout pour siège la région vertébrale. Ces douleurs qui offrent des exacerbations irrégulières et qui peuvent cesser complètement par moments, se montrent encore dans les diverses périodes de l'affection ; mais il n'est pas rare que leur intensité diminue notablement lorsque les membres commencent à s'affaiblir. Ces douleurs n'offrent pas le caractère fulgurant. Dans la période spasmodique, les contractures musculaires ne s'accompagnent pas nécessairement d'une sensation douloureuse ou pénible ayant les muscles atteints pour points de départ. Il en est cependant ainsi clans certains cas et les crises d'exacerbation de la contracture ou les accès de trépidation, spontanés ou provoqués, peuvent coïncider avec des reprises de douleurs plus ou moins vives.
11 n'y a pas d'anesthésie dans les cas simples. La sensibilité est même plutôt exagérée dans les régions dont les muscles sont plus ou moins contractures. Dans certains cas, la sensibilité paraît intacte et les contacts de la peau, le chatouillement de la plante des pieds^ ne provoquent pas des mouvements réflexes avec plus de facilité, de rapidité ou d'étendue que dans l'état normal. 11 y a ainsi une sorte de contraste entre les excitations cutanées et les excitations tendineuses. Les notions de position des divers points du corps sont nettes. Lorsque le malade peut encore se tenir debout, il n'oscille pas sous l'influence de l'occlusion des paupières. Les sensations de fourmillement, d'engourdissement, de picotement, de vibration, etc., n'existent point dans tous les cas.
Les organes des sens restent intacts. En particulier, on n'observe pas de troubles de la vue. M. 0. Berger cite bien un cas dans lequel on vit, chez un homme de trente-huit ans, l'atrophie des nerfs optiques survenir huit ans après le début de la malade. Mais s'agissait-il bien d'un cas de tabès spasmodique semblable à ceux qu'ont décrits M. Erb et M. Charcot.
Le fonctionnement du cerveau est toujours resté intact.
Les fonctions de la miction et delà défécation ne deviennent
quelque peu difficiles que lorsque les muscles de l'enceinte abdominale sont atteints de contracture assez forte: la miction peut s'opérer aussi avec difficulté, chez les femmes, à cause de la contracture des muscles adducteurs des cuisses. En dehors de ces cas qui sont rares, ces fonctions s'exécutent d'une façon normale.
On n'a point signalé de troubles vaso-moteurs, pas de tendance à la formation rapide d'eschares sur la région sacrée ou sur une autre région.
Comment la maladie se termine-t-elle? L'on n'a, sur ce point de l'histoire de la myélopathie spasmodique, que des renseignements bien vagues. On sait qu'elle peut durer longtemps, vingt ans, par exemple, sans déterminer la mort. La production d'eschares sur la région sacrée, des complications vésico-rénales, interviennent parfois au bout d'un certain nombre d'années et ont une issue funeste. Des affections thoraciques peuvent aussi survenir et brusquer le dénouement fatal.
Il peut se produire une amélioration plus ou moins marquée, dans le cours de la maladie ; mais cette amélioration ne porte d'ordinaire que sur l'état des membres supérieurs.
Diagnostic. — Peut-on établir le diagnostic différentiel delà maladie? Chaque question que l'on pose soulève toujours une difficulté préalable des plus graves. L'affection nommée paralysie spinale spasmodique (W. Erb), ou tabès dorsal spasmodique (Charcot) ou myélopathie spasmodique, existe-t-elle à titre de maladie distincte ? Pour que l'on pût répondre affirmativement, il faudrait que cet ensemble de phénomènes que l'on a réuni sous une dénomination particulière pût être considéré comme l'expression symptomatique d'un processus morbide constant, à peu près uniforme, évoluant toujours dans telle ou telle partie déterminée des éléments constitutifs de la moelle épinière. Il faudrait, en d'autres termes, qu'il y eût dans tous les cas une lésion médullaire identique, à localisation spéciale et à peu près invariable.
Or, les cas dans lesquels l'autopsie a pu être faite sont jusqu'ici très peu nombreux et ce qui montre bien que le diagnostic de cette affection n'est pas toujours chose facile, c'est que, dans l'un de ces cas recueilli dans le service de M. Charcot et relaté dans la thèse de M. Bétous, comme un
type de tabès dorsal spasmodique. l'examen nécroscopique a révélé l'existence d'une sclérose en plaques. L'autopsie a été publiée par M. Pitres1.
Pour d'autres cas publiés sous les noms de paralysie spinale spastique ou de sclérose primitive des faisceaux latéraux, il est permis de se demander si les auteurs ont bien eu sous les yeux des cas de tabès dorsal spasmodique. Je citerai, par exemple, le fait suivant :
M. Mader a décrit sous le nom de paralysis spinalis spastica le cas d'une femme âgée de 57 ans, qui, depuis 4 ans, à la suite d'un refroi- » dissement, était atteinte de contracture en flexion des deux membres » inférieurs. Les muscles fléchisseurs et les extenseurs étaient fortement » tendus ; les mouvements, soit actifs, soit passifs, de ces membres » étaient impossibles et, en cherchant à les provoquer, on déterminait » des douleurs très vives. L'impossibilité des mouvements empêchait » les réflexes tendineux. Il y avait des douleurs spontanées dans les » genoux, des sensations de chatouillement et de fourmillement dans » les jambes. Le traitement fut sans résultat.
» L'examen nécroscopique, fait avec beaucoup de soin, fit recon- » naître des altérations inflammatoires des muscles, des jointures et » des os des membres atteints ; mais il n'y avait pas de lésions macros- » copiques de la moelle épinière. Les faisceaux blancs étaient normaux ; » les nerfs de la queue de cheval présentaient çà et là un gonflement » hyalin et dans d'autres points un aspect trouble. Pas de sclérose » des vaisseaux latéraux, mais sclérose des cellules ganglionnaires des » cornes antérieures et postérieures de la moelle lombaire et épaissis- » sèment de la tunique adventice des vaisseaux centraux. Dans la ré- » gion dorsale de la moelle qui offrait du ramollissement, on ne » trouvait ni corps granuleux, ni indices de processus sclérotique2. »
Il est clair que, dans ce cas, les résultats de l'autopsie ne répondent en aucune façon à l'hypothèse d'après laquelle la paralysie spinale spasmodique se rattacherait à une lésion primitive et plus ou moins isolée des faisceaux pyramidaux de la moelle épinière.
On comprend donc que divers auteurs aient exprimé des doutes sur la légitimité de la création nosologique de M. Erb et de M. Charcot. M. Leyden, entre autres, a cherché à montrer que l'ensemble symptomalique du tabès dorsal spasmodique n'a rien de caractéristique et qu'on peut l'observer dans un certain nombre de cas d'affections variées de la moelle
1. Revue mensuelle de médecine et de chirurgie, ï%Tl, p. 901.
2. Mader. Einige Falle seltener Spincdkrankheiten (CenXralblaXt L meà. W., 1880 p. 149),
épinière, lorsque la lésion siège dans la région dorsale de ce centre nerveux. Parmi les affections dans le cours desquelles il aurait constaté cet ensemble symptomatique, il cite la myélite traumatique, la myélite par compression, les paralysies spinales consécutives à des maladies aiguës, les paralysies syphilitiques et les périmyélites 1.
M. R. Schulz allègue que l'on peut observer tous les symptômes de cette affection dans des cas où la lésion est, non pas primitive, mais secondaire.
Il relate l'histoire de la maladie d'un cordonnier âgé de 29 ans. Les principaux traits de cette histoire furent les suivants : parésie des extrémités supérieures et inférieures, raideurs musculaires très prononcées ; fonctionnement normal des organes génitaux et urinaires ; augmentation considérable des réflexes tendineux. L'état resta le même, sous ces divers rapports, jusqu'à la mort. A l'autopsie, on trouva dans la moelle allongée, à la place de l'olive gauche, un kyste du volume d'une noisette, s'étendant vers la droite et contenant un fluide rouge brun. Au fond de ce kyste, on voyait saillir une tumeur qui avait envahi presque toute l'épaisseur de la moelle allongée. Cette tumeur, à la surface de laquelle on trouvait encore une mince couche du tissu de la protubérance, était molle, de couleur rouge-brunâtre (gliome). Dans toute la longueur de la moelle épinière on trouvait une sclérose bilatérale des faisceaux latéraux dans la région ordinaire.
La tumeur n'avait produit, par elle-même, aucun symptôme ; les phénomènes morbides avaient été certainement sous la dépendance de la sclérose des faisceaux latéraux de la moelle ; mais cette sclérose avait été manifestement secondaire.
M. Schulz rapporte une autre observation relative à un ouvrier âgé de 54 ans, chez lequel on avait constaté aussi les phénomènes caractéristiques : parésie progressive des extrémités, raideurs musculaires, sensibilité intacte, état normal des fonctions génitales et des fonctions urinaires, augmentation des réflexes tendineux. Dans ce cas à l'autopsie on reconnut que la moelle épinière était entièrement saine ; mais il y avait une colossale hydrocéphalie interne.
La conclusion de M. Schulz ressemble à celle de M. Leyden.
1. E. Leyden. Ueber spastische Spinallulimnng (Anal, in Centralblatt.. 1879, p. 411). Dans les conclusions de son travail, dit l'auteur de l'analyse, Leyden croit pouvoir ranger les paralysies médullaires en deux groupes, d'après l'état des muscles paralysés: a) les paralysies flasques ou atoniques, etc. ; b) les paralysies spastiques ou toniques. La première forme s'observerait: l°dans l'atrophie étendue des fibres sensitives (faisceaux postérieurs et racines postérieures) ; 2° dans les maladies de la substance grise; 3° dans les myélites aiguës, surtout les traumatiques ; 4° dans les derniers stades désaffections médullaires graves. La seconde forme, forme spastique, se rencontrerait 1° dans les paralysies par névrite, 2° dans les inflammations des méninges avec atteinte des racines postérieures ; 3° dans les cas d'interruption partielle ou totale des conducteurs de la volonté, avec intégrité de la partie de la substance grise servant aux réflexes (Paralysies centrales hémiplégiques; certains foyers myélitiques).
Il ne croit pas plus que ce dernier à l'existence d'une sclérose primitive ascendante des parties des faisceaux latéraux médullaires, qui font suite aux pyramides du bulbe rachidien. L'ensemble des symptômes qu'on a indiqués comme propres à cette sclérose se produit, suivant lui, dans telle ou telle partie du corps, toutes les fois que les faisceaux pyramidaux de la moelle sont atteints dans la région correspondante «le ce centre nerveux ; ou même, toutes les fois que ces faisceaux deviennent le siège d'une excitation fonctionnelle, même sans la moindre altération matérielle \
Si l'examen de la plupart des cas dans lesquels l'autopsie a pu être faite, inspire des doutes sérieux sur l'existence, à titre d'affection distincte, du tabès dorsal spasmodique, que dironsnous des observations — ce sont les plus nombreuses — où le contrôle de l'anatomie pathologique fait défaut ? Combien de ces cas ne doit-on pas rapporter à des espèces nosologiques connues, telles que la sclérose en plaques, la méningo-myélite, etc. ? Dans combien d'autres, l'ensemble symptomatique n'est-il pas trop complexe pour qu'on puisse même essayer de les classer? N'est-ce pas un cas de cette dernière sorte que celui qui a été publié par M. Feinberg comme un fait de paralysie spinale spasmodique?
Il s'agit d'un malade ayant en la syphilis, une dizaine d'années auparavant et soigné en 1875 pour les suites d'une violente commotion provenant d'un accident de chemin de fer. Les phénomènes morbides avaient fait alors poser le diagnostic : méningite spinale. Après 8 mois de séjour au lit, les douleurs rachidiennes et les douleurs en ceinture avaient disparu : il n'y avait plus que de la faiblesse et du tremblement dans la jambe droite. — Il était encore dans cet état lorsqu'il fut pris brusquement d'hémiplégie droite ; puis plus tard, lorsque celle-ci diminuait, survint une hémiplégie gauche. C'est à la suite de ces attaques que l'on constate une exagération considérable de l'excitabilité réflexe et des réflexes tendineux : le moindre attouchement des jambes y pro-
1. R. Schulz. Giebt es eine primure Sclérose der Seitenstriïnge des Rùckenmarcks? (Anal, in Centralblatt f . w. M., 1879, 561).
Le journal Braia: a Journal of Neurology, janvier 1884. p. 561 et suiv. reproduit deux faits qui peuvent être rapprochés de ceux de M. R. Schulz. (Ces faits ont été publiés par M. Bianchi, dans // movimento medico-chirurgico) .
Dans l'un de ces faits, il s'agit d'un homme de 67 ans qui avait présenté pendant la vie un ensemble de symptômes analogue à celui qui caractérise la paralysie spinale spasmodique. On trouva à l'autopsie, un ramollissement de la moelle, allant de la région lombaire jusqu'à la hauteur delà troisième paire dorsale.
Dans le second cas, des symptômes du même genre s'étaient manifestés chez une jeune fille de 12 ans, d'intelligence faible. L'autopsie révéla l'existence de lésions du cerveau et des faisceaux pyramidaux, tant dans le bulbe rachidien que dans la moelle, et, en outre, des altérations du canal central de la moelle et du tissu circonvoisin.
voque un tremblement violent. De même les membres se mettent à trembler d'une façon intense lorsqu'on cherche à mettre le malade debout '.
11 est clair qu'un fait de cette nature est tout à fait différent de ceux que M. Erb et M. Charcotonl eus en vue lorsqu'ils ont cherché à tracer l'histoire d'une affection nouvelle de la moelle, sous les noms de tabès dorsal spasmodique ou de paralysie spinale spasmodique.
Mais il faut bien reconnaître qu'il y a des cas, en bien petit nombre il est vrai, dans lesquels l'autopsie a permis de reconnaître des lésions limitées aux faisceaux latéraux de la moelle épinière. L'ensemble des symptômes, observés pendant la vie, correspondait assez exactement à celui qui caractérise la maladie spasmodique décrite par M. Erb et par M. Charcot. On peut citer, par exemple, une observation publiée par M. Stoffela2. Ce fait offre un intérêt particulier en ce qu'il concerne une malade, chez laquelle l'affection avait débuté vers 75 ou 76 ans et chez laquelle tous les symptômes du tabès spasmodique étaient très accusés lorsqu'on l'examina à l'âge de 78 ans. Il y avait un affaiblissement notable des membres inférieurs. Les pieds glissaient sur le sol, sans le quitter, pendant la marche ; les genoux étaient raides et les cuisses serrées l'une contre 1 autre : souvent, après quelques pas, des crampes se manifestaient dans les muscles des mollets et des cuisses. On ne constatait aucune incertitude de la station verticale lorsqu'on fermait les yeux de la malade.
Pendant les deux ans qui s'écoulèrent entre cette époque et le moment de la mort déterminée par une pneumonie, aucun indice d'atrophie musculaire ne se montra ; la contractilité resta intacte. Il n'y eut ni diminution, ni perversion de la sensibilité cutanée. La miction et la défécation s'exécutaient d'une façon normale; les réflexes cutanés et tendineux étaient exagérés; les phénomènes spasmodiques étaient devenus plus fréquents et plus intenses.
A l'autopsie, on trouva une sclérose des faisceaux latéraux,
1. Feinberg. Fait von spastische Spinal-paralyse. Berlin. Klin.Wochens., n° 20, p. 290, 1879.
2. Cette observation a été recueillie par M. Stoffela dans le service du professeur Klob. L'autopsie a été faite par ce dernier (Von Stoffela. Ueber Seitenstrang-sclerose. Wiener med. Wochensch., 1878). — La traduction de cette observation se trouve dans la thèse de M. Jubineau. [Étude sur le tabès dorsal spasmodique. Sclérose primitive des faisceaux latéraux . Paris, i 883).
dans toute la longueur delà moelle, surtout dans les régions thoracique et lombaire. L'altération s'étendait en dehors jusqu'à la surface de la moelle ; en arrière, elle confinait aux cornes postérieures.
La valeur de ce fait n'est pas indiscutable. M. Leyden récuse cette observation en faisant remarquer qu'il n'y a pas eu d'examen microscopique ; que la disposition de la sclérose n'était pas tout à fait celle qu'on observe dans les cas de sclérose primitive des faisceaux latéraux ; que l'encéphale n'a pas été examiné, de telle sorte qu'il est impossible de savoir s'il ne s'agissait pas, chez cette malade, d'une lésion encéphalique avec dégénérations secondaires.
Ces critiques me paraissent un peu exagérées ; aucun des symptômes n'autorise la supposition dune lésion cérébrale et l'absence d'atrophie musculaire permet de penser que la substance crise était saine.
Une autre observation, publiée par M. Morgan1, paraît être à l'abri de toute objection et, s'il en était ainsi, ce serait un exemple de sclérosé primitive des faisceaux latéraux de la moelle, sclérose traduite, pendant la vie, par un ensemble de symptômes conforme au tableau clinique de la paralysie spinale spastique, tel que l'ont tracé MM. Erb et Charcot.
Il s'agit d'un homme âgé de 45 ans qui faisait remonter le début de sa maladie à une partie de chasse pendant laquelle, deux ans auparavant, il était resté, une partie de la nuit, le corps plongé dans l'eau. Un ou deux jours après, il avait éprouvé un certain affaiblissement de la sensibilité et du mouvement dans le membre inférieur droit ; puis, au bout de plusieurs mois, le membre inférieur gauche s'était pris à son tour. Un peu plus tard se montraient tous les caractères de la paraplégie spastique.
Lorsqu'on l'observa au mois de mai 1880, on constata de la parésie avec raideur des membres inférieurs ; les réflexes étaient exagérés ; la sensibilité était intacte, il n'y avait point de paralysie des sphincters ; on ne reconnut aucun trouble ataxique; les fonctions cérébrales étaient intactes. La région lombo-vertébrale était douloureuse à la pression et le malade ne pouvait pas s'asseoir seul sur son lit.
Le malade mourut le 7 juillet 1880. L'examen de la moelle fait par le Dr Dreschfeld révéla l'existence d'une sclérose des faisceaux latéraux. Cette sclérose, très reconnaissable dans la région cervicale et lombaire, était plus étendue dans la région dorsale. Toutes les autres parties de la moelle, faisceaux blancs et substance grise, étaient absolument saines.
i. Traduite dans la thèse de M. Jubineau.
M. Morgan avait envoyé des coupes à M. Charcot qui a pu reconnaître que la lésion était bien une sclérose des faisceaux latéraux et qui aurait écrit à M. Morgan « que c'est le premier cas connu dans » lequel l'examen post mortem a démontré l'existence d'une lésion » parfaitement confinée aux cordons latéraux sans participation de la » substance grise ou du cordon postérieur. »
M. Jubineau a observé dans le service de M. Hervouet, à Nantes, un autre cas qui lui paraît être aussi un fait de sclérose primitive des faisceaux latéraux, ayant déterminé l'affection décrite sous le nom de tabès dorsal spasmodique !.
Un homme âgé de 52 ans, graveur, entre "à l'Hôtel-Dieu de Nantes, le 22 février 1882. Excellent ouvrier, n'a jamais fait d'excès, n'a pas eu la syphilis ; son caractère a toujours été bizarre. Depuis plusieurs années il avait négligé un peu son travail pour s'occuper de littérature (poésies, romans) et de sciences (astronomie surtout).
La maladie a débuté en 1881 (novembre), par un affaiblissement progressif des membres inférieurs ; un peu plus tard, des raideurs vinrent s'ajoutera laparésie et le malade fut contraint d'entrer àl'hôpital.
Le 6 juillet 1882, lorsque M. Jubineau put examiner le malade, celui-ci lui dit qu'il avait maigri et qu'il n'avait guère d'appétit.
Les membres inférieurs sont contractures dans l'extension et l'adduction forcée. Si l'on veut amener à soi un des membres, on déplace la partie inférieure du corps, l'autre membre suivant celui qu'on attire. On ne peut écarter l'un de l'autre ces membres ou leur imprimer des mouvements de flexion qu'en déployant une certaine force. Le malade peut cependant élever l'un ou l'autre membre, sans oscillation, audessus du plan de son lit. Trépidation réflexe des pieds, quand on fléchit l'un ou l'autre pied sur la jambe. Augmentation des réflexes tendineux. Accès d'exagération de la contracture des membres. Pas d'atrophie musculaire. Gontractilité conservée. Sensibilité cutanée intacte. De temps en temps, quelques douleurs lancinantes, peu violentes. Un peu d'oedème des pieds.
Soutenu par deux aides, le malade peut à peine faire quelques pas : le pied ne repose sur le sol que par la pointe qui est en varus ; il glisse sur le sol pour se placer en avant de l'autre pied. Il y a alors un tremblement violent de tout le corps.
Membres supérieurs intacts.
Miction et défécation normales.
Etat cérébral rappelant celui de la périencéphalite diffuse dans la période de la mégalomanie. Il n'y a cependant aucun tremblement de la langue ni des lèvres.
Des signes de phtisie pulmonaire deviennent bientôt très apparents et cette affection fait des progrès rapides.
Le 3 septembre, il y a un violent accès de tremblement convulsif des membres inférieurs, qui dure près d'une heure.
1 . Jubineau. Etude sur le tabès spasmodique (Sclérose primitive des faisceaux latéraux), Thèse inaugurale, Paris, 1883.
Mort le 26 septembre.
L'examen des centres nerveux fait par M. Hervouet avec beaucoup de soin a montré qu'il existait une sclérose très manifeste des faisceaux latéraux de la moelle dans la région dorso-lombaire. Les autres parties de la moelle dans cette région (faisceaux blancs, substance grise) étaient saines. Cependant les faisceaux antérieurs proprement dits n'étaient peut-être pas tout à fait normaux. Les travées de tissu connectif étaient épaissies çà et là.
Les faisceaux latéraux étaient sains dans la région cervicale. Quant à la région dorsale, par suite d'un accident de préparation, elle n'a pas pu être examinée régulièrement.
M. Hervouet fait remarquer que la lésion, dans la région dorsolombaire, dépassait les limites du faisceau pyramidal et que dans les parties sclérosées on retrouvait encore d'assez nombreux tubes nerveux dont beaucoup étaient en voie d'atrophie simple : quelques-uns d'entre eux étaient réduits à leur cylindre d'axe l.
Les méninges cérébrales étaient injectées, blanchâtres et épaissies, surtout au niveau de la partie antérieure des lobes cérébraux, depuis la circonvolution pariétale ascendante ; il y avait de l'œdème de la piemère. C'est au niveau des lobules paracentrauxque ces lésions étaient le plus marquées. La pie-mère se séparait facilement d'ailleurs, même dans ces points, de la surface des circonvolutions. Aucune lésion du tissu de ces circonvolutions ni du reste de Fencéphale.
Doit-on, avec M. Jubineau, ranger ce fait au nombre des cas de sclérose primitive des faisceaux latéraux de la moelle
1. Je ne crois pas que des tubes nerveux puissent se réduire, par atrophie simple, à leur cylindre axis. Dans l'atrophie simple, en effet, le cylindre axile, devient de plus en plus grêle, au fur et à mesure que le diamètre de la fibre nerveuse diminue. Lorsqu'on trouve des cylindres d'axe nus dans la moelle épinière ou dans une autre région du système nerveux central, la disparition de la gaine de myéline qui les enveloppait a eu pour cause l'action d'une substance altérante qui a dissous la myéline ou en a produit la fragmentation. La myéline a pu disparaître ainsi, résorbée en partie, ou internée sous forme granuleuse dans le protoplasma des fibres nerveuses ou dans des éléments sarcodiques (cellules multipliées des fibres nerveuses ou de la névroglie, leucocytes extravasés). Ce processus histopalhique me parait exclure l'idée d'une irritation parenchymateuse (prenant naissance dans la fibre nerveuse elle-même) et indiquer, au contraire, l'existence d'une irritation extra-fibreuse, interstitielle. L'irritation parenchymateuse, suivant moi, ne procède, dans le tissu des fibres du système nerveux que d'une seule manière : elle attaque le filament axile de ces fibres tout d'abord : le protoplasma et la gaine de myéline sont secondairement atteints. Le filament axile (cylindre d'axe) est toujours condamné à disparaître, et même à brève échéance. Toutes les fois que l'on trouve des cylindres axiles, dépouillés de leur gaine de myéline, persistant dans un point altéré du système nerveux, de la moelle, par exemple, il s'agit d'un processus irritatif interstitiel. Si l'on constate l'existence de cylindres axiles nus, dans les faisceaux postérieurs d'une moelle d'ataxique, c'est qu'un certain degré de myélite interstitielle est venu compliquer la myélique parenchymateuse tabétique. Cette complication est fréquente dans le cas de sclérose primitive latérale amyotrophique et l'on constate l'existence de cylindres axiles nus dans les points de la lésion les plus voisins des parties saines, non pas parce que ces points sont les plus récemment atteints, mais parce que l'altération est, dans ces points, le résultat d'une propagation secondaire de l'irritation parenchymateuse primitive des faisceaux pyramidaux de la moelle au tissu interstitiel, à la névroglie des parties circonvoisines.
épinière ? J'avoue que j'en doute. L'ensemble des symptômes me porte à penser qu'il s'est agi d'un cas de périencéphalite diffuse avec myélite diffuse. Les résultats de la nécropsie ne me paraissent pas en désaccord avec cette hypothèse. L'épaississement des méninges au niveau des lobes antérieurs du cerveau est une des lésions que l'on peut trouver à la suite de la paralysie générale et, soit clans le cours de cette maladie, soit avant que les symptômes qui lui sont propresse dessinent, il n'est pas rare que des troubles morbides particuliers viennent révéler l'existence de complications médullaires. 11 s'agit alors soit d'une sclérose des faisceaux postérieurs, soit d'une sorte de sclérose diffuse qui prédomine dans les faisceaux latéraux. C'est bien là la lésion que M. Hervouet a constatée dans le cas que nous venons d'analyser ; dans ce cas les faisceaux antérieurs offraient quelques rudiments de sclérose ; mais les altérations existaient surtout dans les faisceaux latéraux.
En résumé, le nombre des faits que Ton peut citer comme donnant un appui à l'opinion d'Erb sur la lésion de la paralysie spinale spastique est bien restreint. Nous venons d'en citer trois. Le dernier, celui de MM. Hervouet et Jubineau, n'est peut-être pas un cas d'atrophie latérale primitive de la moelle et il est possible qu'il rentre dans la catégorie des faits de méningo-encéphalite diffuse accompagnée de périmyélite ou de myélite diffuse, tels que ceux qui ont été publiés par M. Westphal et par M. Dejerine. J'ai dit, au commencement de cette leçon, que la valeur du fait de M. Stoffela avait été sérieusement contestée ; en somme, il n'en est qu'un seul, celui de Morgan, qui paraisse échapper à toute critique. On conçoit que, clans un tel état de choses, nous soyons tenus à une grande réserve lorsque nous examinons la légitimité de l'hypothèse de W. Erb sur l'anatomie pathologique du tabès dorsal spasmodique.
Revenons à la question du diagnostic. Cette affection de la moelle, envisagée au point de vue des symptômes, diffère, sous presque tous les rapports, de l'ataxie locomotrice progressive. 11 serait oiseux d'insister1. Il suffit de rappeler que, dans le
1. On trouve dans la thèse de M. Bétons un résumé bien fait des caractères à l'aide desquels on peut distinguer le tabès spasmodique de la myélite transverse primitive, de la myétite par compression, de l'ataxie locomotrice, de la sclérose plaques disséminées, de la sclérose latérale amyotrophique, de l'hystérie, des hémiplégies consécutives à l'hémorragie cérébrale [Loc. cit., p. 38 et suiv.).
tabès dorsal spasmodique, on ne trouve ni les troubles oculaires et les douleurs fulgurantes des premières périodes de l'ataxie locomotrice, ni l'incoordination des mouvements qui caractérisent la seconde période, ni les altérations de la sensibilité, ni les modifications des fonctions gastro-intestinales, ni les troubles de la mixtion et de la défécation, etc. D'autre part, chez les malades atteints d'ataxie locomotrice, on n'observe pas de trépidation spontanée ou réflexe des membres (je parle, bien entendu, des cas ordinaires, non compliqués) ; la réflectivité de la moelle est, au contraire, affaiblie : on ne constate pas non plus, dans les premières phases de l'ataxie, la parésie des membres, ou du moins, c'est un phénomène absolument exceptionnel, etc. On ne trouve presque jamais des différences dans la comparaison de ces deux états morbides et c'est une des raisons pour lesquelles le nom de tabès dorsal spasmodique, qui rappelle une des dénominations données à l'ataxie locomotrice progressive, me paraîtrait devoir être abandonné.
L'affection spasmodique étudiée par M. Erb et par M. Charcot diffère aussi de la sclérose latérale amyotrophique, surtout par l'absence d'amyotrophie. Elle s'en éloigne encore par ce fait que ce sont les membres inférieurs qui sont les premiers atteints, tandis que ce sont les membres supérieurs dans la sclérose latérale amyotrophique. En outre, la période de spasmes musculaires passagers, de tremblement spasmodique des membres qui précède celle de la contracture permanente, est plus longue en général dans le tabès dorsal spasmodique. Enfin, l'évolution de la maladie est bien plus lente, et sa gravité beaucoup moindre, puisque les malades atteints de cette myélopathie peuvent vivre encore dix, quinze, vingt ans et peutêtre plus longtemps, sans que des troubles morbides d'origine bulbaire viennent aggraver leur situation; tandis que la sclérose latérale amyotrophique se termine d'ordinaire par la mort en deux ou trois ans, par suite des accidents bulbaires qui compliquent toujours la maladie au bout d'un temps variable, mais relativement court.
Il est à peine besoin d'énoncer que le tabès dorsal spasmodique est distinct de la paralysie agitante. Dans la maladie de Parkinson, il n'y a pas, du moins comme phénomène habituel et caractéristique, d'exagération du pouvoir réflexe de la moelle, pas de diminution de la force musculaire dans les premiers temps qui suivent l'apparition du tremblement ; le trem-
blement est tout à fait différent de celui du tabès dorsal spasmodiaue et divers phénomènes montrent, dans l'immense majorité des cas, qu'il s'agit d'une affection ayant pour point de départ un état morbide de la partie supérieure de la moelle cervicale, du bulbe rachidien et de l'isthme de l'encéphale.
Le diagnostic n'est plus aussi facile, lorsqu'il s'agit de distinguer la myélopathie spasrnodique de la sclérose en plaques disséminées ou de certaines formes de maladies irritatives de ta moelle.
J'ai déjà dit que M. Charcot s'y était lui-même trompé : d'autres médecins ont commis la même erreur. Il est facile de se l'expliquer lorsqu'on réfléchit aux conditions dans lesquelles on peut être appelé à établir le diagnostic. Il s'agit souvent de malades dont l'affection est déjà ancienne et chez lesquels le souvenir des premières périodes du mal, sans être effacé, peut être confus et vague. Or, au moment où l'on examine ces malades, les phénomènes morbides peuvent être tels qu'il soit à peu près impossible de décider à quel genre d'affection on a affaire, d'après l'ensemble symptomatique que l'on a sous les yeux. Dans une phase avancée de l'évolution de la sclérose en plaques disséminées, si la lésion est principalement ou presque exclusivement médullaire, on peut observer une contracture plus ou moins forte des membres inférieurs, avec conservation de la sensibilité et exagération des mouvements réflexes provoqués, accès de trépidation ou de tremblement de ces membres, impossibilité de la locomotion et de la station par suite des contractions spasmodiques des muscles. Les mouvements des membres supérieurs peuvent aussi être enchaînés de la même façon, de telle sorte qu'il est impossible de mettre en évidence ces tremblements si caractéristiques dans la sclérose en plaques, tremblements d'une violence progressive à mesure que s'accomplit le mouvement volontaire, lors des efforts pour porter un verre, une cuiller à la bouche, etc.
Le diagnostic ne pourra être posé, dans des cas de ce genre, que si, à la contracture et aux tremblements, s'ajoutent des troubles de la sensibilité ou des symptômes d'origine encéphalique, ou si l'on constate, par un interrogatoire attentif du malade, que des phénomènes de ce genre ont existé à un certain moment du développement de l'affection. S'il en est ainsi, c'est évidemment un cas de sclérose en plaques disséminées
que l'on a sous les yeux1. Mais, je le répète, le diagnostic est souvent très difficile et il n'est guère douteux qu'un certain nombre de cas, publiés sous le nom de tabès spasmodique ou de paralysie spinale spasmodique, ne soient des faits de sclérose en plaques.
Le diagnostic peut être difficile aussi entre le tabès dorsal spasmodique et certains cas, soit de méningo-myélite, soit de tumeurs comprimant et irritant la moelle épinière ou les racines des nerfs rachidiens, soit de sclérose transverse, etc.
M. Striïmpell cite encore, au nombre des affections qui peuvent offrir la phvsionomie clinique de la paralysie spinale spastique, une sorte de maladie systématique combinée, occupant les faisceaux pyramidaux, les pédoncules latéraux du cervelet et les faisceaux de Gall. On observe, dans les cas de ce genre, une paralysie progressivement croissante des membres inférieurs et plus tard aussi des bras, avec exaltation des réflexes tendineux; il y a des symptômes spasmodiques et une conservation presque complète delà sensibilité. Toutefois, il survient plus tard des troubles fonctionnels de la vessie qui, d'après l'auteur, doivent vraisemblablement être attribués à l'altération des faisceaux de Gall. M. Minkowsky a publié un cas analogue 2.
D'ailleurs, il faut bien le répéter ici, cette affection que l'on cherche ainsi à distinguer des autres maladies médullaires, existe-t-elle, à titre d'espèce morbide distincte? La myélopathie spasmodique n'est-elle pas un mode d'expression symptomatique, commun à diverses lésions de la moelle épinière. Tant que l'affection, étudiée par M. Erb et par M. Charcot, n'aura point une anatomie pathologique spéciale, constante, établie par quelques nécropsies concordantes, on ne pourra en admettre la réalité que sous les réserves les plus expresses.
J'ai déjà dit que divers auteurs, M. Leyden et M. Schulz, entre autres, avaient émis des doutes sur l'existence, à titre
\. « La sclérose en plaques disséminées, dit M. Bétous, n'a de commun avec le » tabès spasmodique que la paraplégie des membres inférieurs et quelquefois la tré- » pidation. Mais jamais on ne rencontre dans le tabès spasmodique le tremblement » des membres, l'embarras de la parole ou les troubles de l'intelligence et des sens » qui sont de règle dans la sclérose en plaques disséminées. Toutefois nous faisons » nos réserves pour le cas où la sclérose en plaques serait bornée aux faisceaux la- » téraux : au début de la maladie, si les symptômes sont seulement la paralysie et la » contracture sans lésions de la sensibilité, le diagnostic serait fort difficile. » (Bétous, loc cit., p . 4 i ) .
2. Strumpell, Lehrbuch des speciellen Pathologie und Thérapie. 2e édition, 1885, t. II, p. 2iÔ.
de type morbide spécial, du tabès dorsal spasmodique. Il importe d'ajouter que M. Charcot lui-même n'est pas très affirmatif. Après avoir rappelé que les phénomènes caractéristiques de la paraplégie spasmodique peuvent être observés dans des cas de myélite ordinaire, de compression de la moelle, etc., il ne considère, comme pouvant former un groupe à part, sous le nom de tabès dorsal spamodique , que les cas dans lesquels les spasmes musculaires se produisent sans autres symptômes, lentement, insidieusement, dans les membres inférieurs, et gagnent parfois les membres supérieurs. Et encore, est-ce là, suivant M. Charcot, une catégorisation conditionnelle. Elle ne peut entrer définitivement dans les cadres nosologiques, que si l'on trouve dans les cas de ce genre une lésion spéciale et constante, par exemple, celle qui est considérée comme probable par M. Erb, à savoir une sclérose primitive et isolée des faisceaux latéraux: si les lésions constatées sont variées, la nouvelle tentative nosotaxique perd sa raison d'être.
J'ai eu deux ou trois fois à me prononcer à propos de cas dans lesquels on avait posé le diagnostic: tabès dorsal spasmodique. Je n'ai jamais pu me convaincre de la légitimité du diagnostic.
L'observation publiée dans mon volume de clinique 1 sous le nom de tabès spasmodique est évidemment discutable au point de vue du diagnostic. Il en est aussi de même de celle que je publie à la fin de cette leçon sous le même titre.
Etiologie. — L'étiologie de la myélopathie spasmodique est très obscure. Cette affection est plus fréquente chez l'homme que chez la femme ; la proportion varie suivant les auteurs et elle ne pourra être établie avec quelque précision que lorsqu'on pourra comparer entre eux un plus grand nombre de cas.
On a relevé, dans les antécédents de quelques malades, la syphilis, le saturnisme, l'hystérie, l'arthrilisme, l'exposition au froid humide, etc. , mais ce sont là des conditions écologiques relativement rares et qui ont été incriminées tout aussi bien dans d'autres maladies de la moelle que dans celle-ci. Ces conditions, si elles exercent une influence sur le développement de la myélopathie spasmodique ne peuvent être COnta A. Vulpian. Clinique méd. de l'Hôpital et delà Charité, publiée par M. Raymond, 1879, p. 703.
sidérées que comme des causes prédisposantes ou occasionnelles. Elles ne peuvent agir que sur des individus offrant une vulnérabilité toute particulière des régions de la moelle épinière qui sont atteintes dans cette affection médullaire.
Le tabès spasmodique peut se développer à tout âge : si la plupart des observations connues ont trait à des individus d'âge adulte, quelques-unes concernent des sujets ayant dépassé 60 ou même 70 ans et, d'autre part, la maladie a été constatée aussi chez des enfants. M. Erb a vu la paralysie spinale spasmodique se produire dans le cours de la première année1. M. Seeligmùller et M. Stromeyer ont aussi recueilli des faits relatifs à l'enfance. La maladie présenterait la même évolution et la même physionomie clinique que chez l'adulte. Les membres inférieurs sont pris tout d'abord ; ils offrent nn certain degré de rigidité qui augmente progressivement et empêche les enfants de marcher. Les réflexes tendineux sont plus prononcés que dans l'état normal ; les muscles ont conservé leur contractilité ; il n'y a aucun trouble de la sensibilité, aucun désordre des fonctions encéphaliques. Les membres supérieurs sont pris à leur tour, au bout d'un temps plus ou moins considérable2. Je vois, dans une thèse récente3, que M. Samuel Gee4a rassemblé cinq cas de tabès spasmodique, observés dans l'enfance. L'histoire des paralysies spasmodiques de l'enfance n'est pas suffisamment connue pour que l'on puisse dès maintenant tenir pour entièrement valable le rapprochement fait par les auteurs précédents entre la paraplégie spasmodique qu'ils ont observée dans les premiers âges de la vie et la paralysie spinale spasmodique de l'adulte et du vieillard. Il faut, pour que nous soyons renseignés sur la légitimité de ce rapprochement, des données anatomo-pathologiques qui, pour le moment, en ce qui concerne l'enfance, font entièrement défaut.
Pronostic. — Le pronostic du tabès dorsal spasmodique ne peut pas être indiqué avec netteté. D'une part, sous ce nom, j'en suis absolument convaincu, on a publié des cas très dis-
* . W. Erb. Ueber das Vorkommen der « spastichen Spinalluhmung » bei Kindern (Anal, in Centralblatt f. w. Med., 1878, p. 442).
F. Jubineau, loc. cit
4. Samuel Gee, Spastic Paraplegia in Infants. S. Bartholomew's, Hosp. Reports, XVI, p. 27; 1880.
parâtes qui n'avaient comme traits communs que le mode d'évolution et l'ensemble des phénomènes spasmodiques par lesquels se traduisait l'état morbide des centres nerveux. D'autre part, la terminaison par la mort est survenue dans un trop petit nombre de cas pour que l'on puisse savoir quels sont les accidents intercurrents, ou produits par l'aggravation progressive de l'affection, qui peuvent menacer la vie du malade. On est en droit pourtant de dire, avec M. Erb et avec M. Charcot, que le pronostic de la paralysie spinale spasmodique est relativement moins grave que celui des autres affections de la moelle épinière. C'est aussi l'opinion de M. 0. Berger et de tous les auteurs qui ont eu à parler de cette maladie.
Traitement. — 11 y a bien peu de chose à dire du traitement. On a essayé d'affaiblir l'excitabilité de la moelle épinière à l'aide du bromure de potassium ou du chloral hydraté à toutes doses: on a réussi à diminuer l'intensité des spasmes, mais d'une façon passagère et dès qu'on supprimait ces médicaments ou qu'on en réduisait les doses, les accidents convulsifs se montraient de nouveau, tout aussi violents qu'auparavant. Les préparations de seigle ergoté paraissent indiquées pour essayer d'obtenir un resserrement des vaisseaux de la moelle épinière et d'agir ainsi indirectement sur l'excitabilité réflexe exagérée de ce centre nerveux. Il en est de même des ventouses sèches appliquées chaque jour sur toute la région vertébrale. Ce moyen peut produire aussi d'assez bons résultats. Je ne sache pas que les préparations d'argent ou d'or aient été employées avec des résultats encourageants. On peut faire des essais à l'aide des bains tièdes, des douches froides ou écossaises, des applications alternatives d'eau chaude et de glace sur la région rachidienne, de la pulvérisation d'élher sulfurique ou de chlorure de méthyle sur cette même région. Le médecin peut faire usage aussi de badigeonnages de teinture d'iode, d'applications de pointes de feu, etc., sur la région vertébrale. On a employé la belladone, l'opium; mais les effets ont été peu marqués. Il faut avoir recours aussi à l'iodure de potassium et aux préparations arsenicales comme à des modificateurs des processus irritatifs chroniques.
M. Erb a recommandé la galvanisation de la colonne vertébrale. Il aurait ainsi amélioré l'état de certains de ses malades.
Ce moyen a été mis en pratique par M. Reinhard v.cl. Yelclen qui dit avoir obtenu la guérison complète dans un cas qu'il considère comme un fait de paralysie spinale spasmodique. Mais le diagnostic est bien discutable.
Il s'agit d'un malade de M. Kussmaul, âgé de 27 ans, chez lequel la maladie débuta à la suite d'une tentative de suicide (Il s'était jeté dans le Rhin). Les premiers phénomènes furent, dès les premiers jours, des douleurs de la vessie et des testicules. Six jours après la tentative de suicide, le malade éprouve une raideur inaccoutumée dans les jambes. Le lendemain, il y a une impossibilité presque complète de la marche à cause de la contracture des membres inférieurs, en extension. Il n'y a aucune altération de la sensibilité, aucun trouble soit vaso-moteur, soit trophique ; la mixtion et la défécation s'exécutent bien : urines normales. Fonctions du cerveau intactes ; pas de modifications morbides des sens spéciaux ; pas de vertiges.
La contracture des membres inférieurs n'est pas continue, mais elle a lieu par accès, 2 ou 3 fois par jour, soit d'une façon spontanée, soit sous l'influence d'excitations. Pendant les essais de marche, les spasmes augmentent considérablement.
L'état du malade empire progressivement pendant six semaines ; puis un peu plus tard survient une amélioration qui permet au malade de marcher de nouveau à l'aide de deux cannes et en oscillant comme dans la première période. Cette amélioration dure deux à trois mois, au bout desquels les crises reprennent une grande intensité et forcent le malade à garder le lit, et enfin, après une nouvelle crise d'une durée d'un mois, l'état s'amende de nouveau et si favorablement que le malade peut être considéré comme guéri un mois plus tard. Il y avait, en somme, 13 mois que l'affection avait commencé ; il ne restait qu'un peu d'exagération du réflexe rotulien.
Le traitement avait consisté dans l'emploi du bromure de potassium à doses prolongées et considérables, de l'extrait de belladone, des bains tièdes, de la galvanisation rachidienne, de la morphine, moyens dont aucun ne parut exercer d'influence sur la maladie. Le chloral hydraté en lavements atténuait les accès. Vers la fin de la maladie on employa le chlorure d'or et de sodium, à la dose de 0 gr. 30 dans 15 grammes d'eau distillée : 15 gouttes, 3 fois par jour '.
Cette observation diffère, à certains égards, de celles qui ont été rapportées par M. Erb, par M. Rétous et par d'autres auteurs. Il est vrai que les observations relatées par ces divers auteurs ne laissent pas que d'être au fond assez disparates. L'état spasmodique, chez le malade de M. V. cl. Yelde, n'était
\. Reinhard von der Velden — Fall von spastischen Spinal paralyse. Berlin. Klin. Wochensch., no 33, p. 563, 1878. Revue des sciences médicales, 15juillet 1880,p. 138. L'observation de R. v. d. Velden contient diverses particularités intéressantes, citées dans la Revue et que nous ne pouvons pas reproduire ici.
pas continu ei, par ce caractère surtout, il me paraît différer de celui de la plupart des autres malades dont les observations ont été publiées. C'est un cas à ranger sous la rubrique irritation spinale à frigore, au moins à titre provisoire, en attendant que de nouvelles données fournies par les efforts de F observation clinique nous permettent de proposer une interprétation plus scientifique.
Un autre cas de guérison a été publié par M. Heuck.
Il s'agit aussi d'un homme âgé de 27 ans, chez lequel on observa une contracture des membres inférieurs, en extension, avec impossibilité presque complète de la marche : lorsqu'il essayait de se tenir debout, les membres inférieurs étaient pris d'un violent tremblement. La raideur des membres s'était produite, en même temps que de la faiblesse et que des douleurs rachidiennes intenses remontant jusqu'aux épaules. Chaque mouvement imprimé à la colonne vertébrale exaspérait les douleurs partant du rachis ; elles irradiaient alors jusque dans les cuisses et les mollets. Aucun trouble de la sensibilité ; mixtion et défécation normales. L'affection s'était développée sous l'influence d'un refroidissement récent, le malade ayant travaillé, les pieds nus et en sueur, sur des dalles humides et froides. Contractions fibrillaires continuelles dans les muscles, surtout dans ceux des cuisses, et parfois secousses convulsives des membres. Réflexes tendineux extrêmement exagérés, réflexes cutanés plutôt diminués. Les membres supérieurs n'offrent aucun trouble morbide. Excitabilité galvanique et faradique des nerfs un peu affaiblie. La maladie ne dure que 26 jours jusqu'à la guérison complète l.
Ce fait ne peut évidemment pas servir à l'histoire du tabès dorsal spasmodique. 11 est clair que M. Heuck a eu sous les yeux un cas de légère méningo-my élite a frigore.
En résumé, si nous jetons un coup d'œil d'ensemble sur les documents relatifs à l'histoire du tabès dorsal spasmodique, nous voyons que cette histoire n'est pas encore établie sur des bases solides. Il n'est guère douteux qu'il n'existe un ensemble de symptômes qui, lorsqu'il se présente à l'observateur sans aucun mélange de phénomènes surajoutés, peut être considéré comme constituant un type morbide à part et peut être désigné sous un des noms proposés par M. W. Erb ou par M. Charcot. Très probablement cet ensemble de symptômes correspond à une sclérose des faisceaux latéraux de la moelle
1 .Heuck. Ein Fait von acuter spastischer Spinal paralyse. (Berlin. Klin. Wochensch., n° 3, p. 29, 1879. — Revue des sciences médicales, 15 juillet 1880, p. 141).
épinière. Mais le nombre de faits confirmatifs, c'est-à-dire présentant, d'une part, le tableau symptomatique du tabès dorsal spasmodique et, de l'autre, la lésion symétrique des parties postérieures des faisceaux latéraux sans autre altération des centres nerveux, est trop peu considérable pour entraîner la conviction.
OBSERVATION
Myélopathie spasmodique
Le nommé G... d Jean, âgé de 42 ans, employé, entre à l'hôpital de la Charité, salle Saint-Jean-de-Dieu, 25 bis, service de M. Vulpian, le 2 août 1880.
Son père est mort d'apoplexie; sa mère vit encore et est sujette, depuis son enfance, à des attaques de nerfs dont il n'a pas été possible de démêler nettement la nature. Il a des frères et des sœurs bien portants.
Jamais il n'a été atteint d'une maladie aiguë quelconque; il n'a eu ni syphilis, ni rhumatisme articulaire. Soldat pendant sept ans, il a fait la campagne d'Italie et a servi en Algérie; pendant son séjour dans notre colonie africaine, il a fait des excès alcooliques (eau-de-vie et absinthe) et il a été pris d'un tremblement des mains qui est devenu assez fort pour qu'on lui ait donné un congé de six mois. Depuis cette époque, il ne s'est plus livré à aucun excès de boisson.
C'est un homme d'un teint brun, à cheveux noirs et à système pileux bien développé; il est grand, solidement charpenté et il était très fort avant d'être malade.
La maladie a débuté, en 1879, au mois d'août, par des douleurs siégeant dans les deux gros orteils, douleurs se produisant pendant la marche et assez intenses pour forcer G. à prendre une voiture pour aller de son bureau chez lui. Les orteils n'étaient ni rouges, ni gonflés, et étaient peu douloureux lorsque le malade ne marchait pas. Les ongles de ces orteils tombaient facilement ; ils sont ainsi tombés 3 ou 4 fois en quelques mois. Actuellement encore, l'ongle de chaque orteil est sur le point de tomber; il est noirâtre et présente des stries profondes dans le sens transversal. A peu près vers la même époque se manifestèrent des douleurs en demi-ceinture, au niveau de la base du thorax, surtout du côté droit.
En novembre 1879 apparurent des douleurs dans les cuisses, les mollets et l'épaule gauche, douleurs exagérées par la pression la plus légère. Rien dans les articulations des genoux et dans les cous-de-pieds. Il fut, à cette époque, traité, dit-il, pour un rhumatisme goutteux à Mâcon et, peu après, pour un rhumatisme subaigu à Paris, à l'hôpital de la Charité, où il fut soumis à l'action du salicylate de soude.
Envoyé à Bourbonne-les-Bains, il y fut très souffrant et l'emploi des eaux de cette station parut aggraver son état. Il lui était alors impossible de monter des escaliers ; il eut, paraît-il, des hallucinations et sa parole offrit de la gêne. Il fut, en outre, atteint, à un court intervalle, de deux
crises analogues à celles qui ont été notées pendant son séjour actuel à l'hôpital.
Etat actuel. Le malade garde presque constamment le lit; mais il peut encore se lever et marcher, très péniblement il est vrai et en se soutenant sur une canne. Le pied gauche ne pose alors à terre que très peu et seulement par l'extrémité des orteils; c'est sur le pied droit et la canne que le corps repose presque exclusivement : ce pied traîne à terre pendant la marche. Le pied gauche, soit dans la locomotion, soit dans la station verticale, est animé d'un fort mouvement de trémulation verticale. Il n'y a rien, dans le mouvement des membres inférieurs qui rappelle l'ataxie locomotrice progressive véritable. Le malade dit que, dans ces mouvements, ses pieds ont, l'un et l'autre, comme l'impression du vide. Il peut se tenir debout, sans vacillations horizontales, lorsqu'il ferme les yeux; en s aidant de sa canne, il peut se tenir sur le membre droit le pied gauche un peu levé ; il ne peut pas faire la même chose sur le pied gauche en levant le pied droit.
Au lit, il lève assez facilement le membre inférieur droit au-dessus du plan du lit, mais il ne peut que difficilement soulever le membre inférieur gauche. Les orteils du pied gauche sont contractures en flexion. Les mouvements de flexion et d'extension des divers segments de ce membre inférieur sont très bornés et très douloureux ; la douleur paraît localisée dans les masses musculaires de la cuisse et du mollet et dans le cou-de-pied. On éprouve une certaine résistance, lorsqu'on veut communiquer des mouvements de ce genre à ce membre, en disant au malade de cherchera le laisser inerte. En somme, il y a une véritable contracture, peu marquée d'ailleurs, de ce membre. On constate les mêmes phénomènes, en examinant le membre inférieur droit; mais ils y sont beaucoup moins accentués, à tel point même qu'au premier abord, l'état du membre semblerait normal.
Des douleurs fulgurantes se produisent de temps en temps dans les deux membres; elles sont ascendantes et ont les orteils pour points de départ.
De temps en temps, le membre inférieur gauche est agité par des mouvements involontaires ; il tressaute dans le lit. Ce membre a subi, dans toutes ses parties, un notable amaigrissement.
La sensibilité cutanée est modifiée, principalement dans le membre inférieur gauche. Elle est diminuée à la partie externe et postérieure de la cuisse ; elle est affaiblie aussi sur la région correspondante de la jambe. La sensibilité tactile proprement dite est abolie sur la partie interne de ce segment du membre; mais si l'on presse un peu énergiquement sur la face interne du tibia, on provoque de la douleur et l'on fait naître des contractions fibrillaires dans les muscles de la cuisse.
Le simple contact de la peau de la face dorsale du pied et du cou-depied produit une vive douleur et suscite une trémulation générale du membre. Cette hypéresthésie et cette exagération des phénomènes réflexes diminuent à mesure qu'on touche des points de plus en plus rapprochés des orteils : ceux-ci ont, à leur face dorsale, une sensibilité normale. La plante du pied est insensible au contact et à la pression et la sensibilité à la douleur y est notablement affaiblie.
Le membre inférieur droit présente une sensibilité cutanée normale dans ses diverses régions : cependant on observe un faible degré d'hypersthésie sur la face interne du tibia et sur le cou-de-pied, et la pression exercée sur ces parties provoque des contractions des muscles de la cuisse ; mais ces phénomènes sont bien moins prononcés que dans le membre inférieur gauche.
Les réflexes tendineux rotuliens sont diminués dans le membre inférieur gauche; ils sont un peu exagérés dans le membre inférieur droit.
Au niveau du sacrum, on constate un point mal limité qui est douloureux à la pression et à la percussion. Les douleurs en demi-ceinture, signalées dans les antécédents, se produisent encore par moments; il n'y a jamais eu et il n'y a pas de sensation de constriction.
Les membres supérieurs sont à peu près dans l'état normal : on doit pourtant signaler l'existence d'une douleur assez forte dans l'épaule gauche et une légère atrophie des muscles des éminences thénar et hypothénar des deux mains.
La vue est mauvaise; une lecture un peu prolongée détermine de la fatigue. Les pupilles sont égales. Il y a de la diplopie au moment où ont lieu les accès de douleurs fulgurantes dans les membres inférieurs. De temps à autre, il y a des vertiges et des hallucinations.
L'ouïe est obtuse du côté gauche; mais, au dire du malade, cet état serait dû à une perforation de la membrane du tympan produite par un coup de canon tiré tout près de lui (guerre d'Italie).
De temps en temps survient tout à coup, sans cause appréciable, un embarras de la parole qui dure de 8 à 10 minutes. Le malade sait bien ce qu'il veut dire; mais il ne peut pas articuler nettement les mots. Cette légère aphasie se montre chaque fois qu'il éprouve la moindre émotion, comme, par exemple, celle qu'il ressent lorsqu'il est interrogé par une personne qu'il ne connaît pas.
Il y a habituellement un peu de dysphagie ; quelquefois — cela est rare — il y a une sensation légère de spasme du pharynx.
Rien d'anormal par rapport à la mixtion et à la défécation. Aucune modification de l'urine. On prescrit 4 grammes de bromure de potassium.
16 août. — Le membre inférieur gauche est dans le môme état que le jour de l'entrée à l'hôpital. Le membre inférieur droit commence à être presque aussi douloureux que le gauche: en touchant la peau du pied droit, on provoque des trémulations spasmocliques du membre tout entier comme on le fait du côté gauche. La douleur de l'épaule gauche a augmenté aussi ; il n'y a pas d'irradiations dans le bras.
Plusieurs fois dans la journée, il se produit des crises douloureuses ayant pour siège la jambe gauche; ce sont comme des tiraillements violents que le malade ressent à chaque instant dans cette partie du membre ; ces crises durent de vingt à trente minutes; elles apparaissent souvent sans cause occasionnelle et disparaissent brusquement. Pendant leur durée, le contact des draps est douloureux ;si l'on applique pendant un instant la pulpe du doigt sur la peau de la jambe, le point touché reste douloureux pendant une dizaine de minutes. Le contact d'un corps froid détermine de la douleur et le même effet se produit si l'on souffle
sur un point de la peau de cette partie du membre inférieur gauche. Ces crises ne se manifestent que dans la jambe gauche; en dehors de ces crises, les deux membres sont à peu près dans le même état; cependant le pied gauche est un peu plus douloureux que le droit. Il n'y a pas de douleurs de la nuque.
22 août. — Le malade ne peut pas se servir d'un bassin dans son lit, et, pour aller jusqu'au cabinet d'aisance, il faut qu'il soit soutenu par deux infirmiers. Ce matin, la difficulté de la marche, qui a fait tant de progrès depuis l'entrée à l'hôpital, était extrême et lorsque le malade est arrivé à son lit, il a été pris d'une trépidation générale secouant tout son corps, d'une obnubilation complète de la vue et d'une impossibilité absolue d'articuler une parole. La respiration, pendant que le malade, soutenu sous les deux bras, se traînait vers son lit, n'était pas gênée ; mais lorsqu'il fut couché, il y eut de la dyspnée et même une oppression très prononcée. En même temps le malade accusait un mal de tête très pénible. Après une demi-heure de vive anxiété, tout rentra dans l'ordre et la céphalalgie disparut. Il ne resta qu'un peu d'affaissement et un sentiment très marqué de découragement.
23 août. — Inappétence, sécheresse de la langue ; goût nauséeux permanent. Le malade nous dit que, dans les moments de dysphasie, quelques gorgées de tisane froide ramènent la prononciation à l'état normal. Urines pâles, nerveuses.
27 août. — Hier soir et ce matin, crises analogues à celle du 22, mais sans cause provocatrice reconnaissable. Douleurs fulgurantes, très aiguës et ascendantes, dans les deux membres inférieurs. Ces douleurs se renouvellent coup sur coup et sont accompagnées d'un tremblement spasmodique de tout le corps, mais principalement des deux membres inférieurs, aussi fort dans l'un que dans l'autre de ces membres. Cette trépidation très violente est, dit le malade, très douloureuse.
Pendant ces crises, la respiration est très anxieuse: l'inspiration est prolongée, bruyante, un peu sifflante ; l'expiration est brusque. En même temps, la vue est troublée, d'abord par des mouches volantes, puis par des scintillations et la vision finit par être tout à-fait obnubilée.
1er septembre. — L'état s'est amélioré ; les douleurs n'apparaissent que lorsque le malade veut marcher.
7 septembre. — Le malade se plaint d'une douleur vertébrale. On constate au milieu de la région vertébro-dorsale, un point douloureux même au simple toucher, — Application d'une trentaine de pointes de feu. — La douleur spontanée vertébrale disparaît après cette application. La marche est très difficile.
2G septembre. — Légère amélioration : du moins, la pression de la région vertébro-dorsale ne provoque presque plus de souffrance et la douleur du membre inférieur droit est diminuée. Le membre inférieur gauche est toujours aussi souffrant : il est le siège d'une douleur à peu près continue qui s'exaspère violemment de temps en temps et en particulier sous l'influence des moindres efforts ou d'une simple excitation morale. Il y a aussi de vives douleurs dans les gros orteils, au niveau des ongles qui sont comme arrachés dans une partie de leur racine. Rien de modifié
pour la marche. Céphalalgie continue, en forme de couronne frontooccipitale. La parole est encore gênée, surtout par moments et il y a parfois des troubles de la vision ; le malade est obligé d'interrompre la lecture de son journal qui lui semble venir s'appliquer sur son visage.
4 octobre. — Pas de douleurs spontanées dans les membres, mais le simple contact de la peau de ces parties est très douloureux, plus douloureux que les jours précédents, au dire du malade qui attribue cela au temps humide. M. Yulpian qui a repris son service prescrit de Xiodure de potassium 1 gr. et de Y extrait de belladone 0 gr. 05: on continue, en même temps, le bromure de potassium.
18 octobre. — La céphalalgie a duré jusqu'à ce jour ; ce matin, elle a disparu. La pression des jambes à l'aide de la main ne produit pas de mouvements de trépidation aussi violents qu'il y a quelques semaines ; cependant si le malade veut faire un mouvement et, en particulier, lorsqu'il veut marcher, ses membres inférieurs sont pris d'un tremblement très violent.
20 octobre, — Diarrhée abondante; on suspend l'emploi de l'iodure et du bromure de potassium ainsi que de l'extrait de belladone et l'on prescrit du sous-nitrate de bismuth et du diascordium.
30 octobre. — La diarrhée persiste ; elle n'a cessé que pendant la journée du 23 octobre. Les mouvements des membres inférieurs sont plus faibles et le tremblement dans la marche a bien diminué.
2 novembre. — Le malade compare les douleurs qn'il ressent dans les membres inférieurs à celles que produiraient des instruments tranchants, brusquement introduits dans la plante des pieds. Rien de modifié dans l'état de la sensibilité cutanée.
On ne peut pas mettre la main sur un des deux membres inférieurs, sur les cuisses principalement et surtout sur celle du côté gauche, sans provoquer aussitôt un accès de forte trépidation de tout le membre : ce mouvement spasmodique s'étend ensuite à l'autre membre et ébranle tout le corps. Cette trépidation s'accompagne de vives douleurs et le malade la redoute extrêmement, d'autant plus qu'assez souvent, une fois commencée, elle peut durer presque avec la même violence et les mêmes douleurs, pendant plusieurs minutes, parfois pendant une ou deux heures et exceptionnellement, plus longtemps encore. Certains jours, le malade n'ose pas toucher lui-même ses jambes, dans la crainte de faire naître ces trépidations douloureuses. Le faciès, au repos, est celui d'un homme habituellement souffrant.
3 novembre. — La diarrhée persistant encore, on fait pratiquer, sous la peau de l'abdomen, une injection d'un centigramme de chlorhydrate de morphine dissous dans 1/2 gramme d'eau distillée.
4 novembre. — La diarrhée a complètement cessé ; mais elle reparaît le lendemain et l'on recommence l'injection hypodermique de chlorhydrate de morphine. On en pratique une chaque matin, jusqu'au 8 novembre. Ce jour-là la diarrhée s'arrête et elle ne se reproduit pas les jours suivants.
10 novembre. — Hier soir, le malade a été pris d'un accès de trem-
blement spasmodique violent des quatre membres, avec opisthotonos très marqué. Cet accès a duré trois quarts d'heure. Le malade n'avait pas perdu connaissance, mais il ne pouvait pas prononcer une seule parole. 11 parait que ces accès s'arrêtent, en général, lorsqu'il peut boire un peu de liquide. Ce matin, il a encore un tremblement continu, mais faible, des membres inférieurs et il a, en même temps, un certain embarras de la parole. On prescrit 4 grammes de bromure de potassium .
12 novembre. — IL n'y a plus de tremblement spontané des membres ; les douleurs sont toujours vives et ressemblent encore, dit le malade, à celles que produirait un instrument tranchant à plusieurs lames, plongé dans la plante des pieds ; ces douleurs ne dépassent pas les jambes, dans leur trajet ascendant. On prescrit de nouveau 1 gramme d'iodure de potassium et l'on porte à 6 grammes, la dose quotidienne de bromure de potassium.
13 novembre. — 8 grammes de bromure de potassium.
14 novembre. — Dans la nuit du 13 au 14, vers onze heures, crise incomplète. Pendant 1/2 heure, tremblement des quatre membres, avec contracture des membres inférieurs et un peu d'opisthotonos ; le malade, pendant ce temps, ne peut pas parier, ne voit pas ; il reste ensuite pendant quatre heures agité par un tremblement incessant.
Depuis cette crise, il éprouve une forte céphalalgie et en même temps, il ressent un picotement vif dans les yeux.
Ce matin, la conjonctive de l'œil gauche est très injectée.
15 novembre. — Hier, dans la journée, le malade était dans son état de bien-être relatif. Vers 4 heures de l'après-midi, sans cause appréciable, il a été pris d'une nouvelle crise. Il l'a sentie venir, un quart d'heure avant le véritable début; elle s'annonçait alors par une impression de resserrement du pharynx et par une perte subite de la vue. Il demanda aussitôt à boire du sirop d'éther : il a constaté que l'ingestion d'une certaine quantité de liquide diminue ordinairement l'intensité des phénomènes, Les membres, d'abord les inférieurs, puis les supérieurs, se raidirent ; il y eut un peu d'opisthotonos et même un léger trismus ; le malade ne pouvait plus prononcer une parole.
Cette première phase dura une demi-heure ; elle n'était pas très douloureuse ; mais lorsque la contracture disparut, elle fut remplacée presque aussitôt par une trépidation spasmodique des membres inférieurs, trépidation très douloureuse, continue et offrant de temps en temps des redoublements intenses avec exacerbation de la souffrance.
La crise dura en tout trois quarts d'heure à une heure ; la vue revint alors peu à peu ; mais la vue resta encore nuageuse pendant un certain temps et il y avait de la diplopie. Le malade avait pu recommencer à parler avant le rétablissement de la vision. Il fut tourmenté par un violent mal de tête pendant plusieurs heures à la suite de cette crise.
A onze heures du soir, il y eut une seconde crise plus forte que celle de lajournée et qui offrit d'ailleurs les mêmes caractères. La contracture des membres et du tronc dura environ trois quarts d'heure ; le tremblement spasmodique qui succéda à la contracture continua pendant tout le reste de la nuit.
Ce matin, à 8 h. 1/2, nouvelle crise, plus faible et d'une durée d'une demi-heure. Les membres inférieurs n'ont tremblé que pendant quelques minutes à la suite de l'accès de contracture.
Dans aucune de ces crises il n'a perdu connaissance ; il entendait tout ce qu'on disait autour de lui et lorsque la contracture des membres supérieurs n'était pas trop forte, il pouvait demander par gestes ce dont il avait besoin.
Au moment de la visite, 10 h., le malade a la vue fatiguée, trouble ; il voit double lorsqu'il regarde un objet éloigné. La conjonctive de l'œil gauche est toujours très injectée. Il se plaint encore d'avoir mal à la tête. — Chloral hydraté, 6 grammes. Iodure de potassium, 1 gramme.
16 novembre. — Pas de crises nouvelles. Le malade a peu souffert.
17 novembre. — Le malade éprouve, dans les globes oculaires, des douleurs vives qu'il compare à celles qu'il ressent dans les membres inférieurs. Il aurait eu hier soir une photophobie extrême. La céphalalgie est tout-à-fait continue ; sensation comme d'un anneau qui serrerait la tête. — Pointes de feu sur la région cervico-vertébrale. — Chloral hydraté.
22 novembre. — Amélioration légère de l'état des yeux et de la tête.
23 novembre. — Chloral hydraté, 8 grammes.
2i novembre. — Grise légère d'une durée de 1/2 heure, pendant la nuit du 23 au 24. Ce matin les membres sont en repos; il y a encore des troubles de la vue et un très faible embarras de la parole.
25 novembre. — Nouvelle crise dans la soirée d'hier. Elle n'a duré qu'un quart d'heure ; mais elle a été très forte et très douloureuse. — On continue le chloral hydraté et Viodure de potassium.
26 novembre. — Ce matin, à 8 heures, le malade a été pris subitement d'une douleur vive dans l'épaula droite, en même temps que le membre inférieur gauche était agit de quelques mouvements convulsifs : presque aussitôt, il ressentait, dans l'extrémité des doigts delà main droite, des douleurs lancinantes aiguës, absolument semblables à celles qu'il éprouve dans les membres inférieurs et qu'il compareà des coups d'instrument tranchant passant rapidement dans les chairs. Ces douleurs ont été très fortes dans toute l'étendue des doigts jusqu'à midi : elles ont alors commencé à diminuer progressivement ; mais elles ont duré toute la journée. En même temps que cette douleur lancinante des doigts, dont la direction paraît au malade être de la face palmaire à la face dorsale, apparaissait une contracture des cinq doigts, analogue à celle de la tétanie. Cette contracture existe encore au moment de la visite. Les phalanges sont étendues sur le métacarpe ; les phalangines et les phalangettes sont à demi-fîéchies. La flexion de ces phalanges est devenue beaucoup plus prononcée vers 10 heures du matin après que le malade a eu fait péniblement quelques pas dans la salle. La main droite et les doigts sont le siège d'une hyperesthésie considérable. Lorsqu'on veut imprimer aux doigts contractures un mouvement d'extension, on provoque, en même temps qu'une exaspération de la douleur, une trépidation de tout le membre supérieur droit, trépidation spasmodique entièrement semblable à celle que l'on observe si souvent dans les membres inférieurs : il en est de même, si l'on veut exagérer la flexion des doigts. — Chloral hydraté, 8 grammes.
27 novembre. — Sommeil profond pendant la nuit du 26 au 27. Au réveil, la contracture des doigts existe encore, mais bien plus faible; cependant le malade ne peut encore ni étendre ni fléchir complètement les doigts. A l'état de repos, il n'y a plus de douleurs, ni dans l'épaule droite, ni dans la main ; il ne reste plus qu'une sensation de chaleur aux extrémités des doigts et sous les ongles, sensation pareille à celle que le malade éprouve dans les orteils des deux pieds. La main gauche est indemne, comme hier.
Il n'y a plus d'hyperestbésie au simple contact, sauf à l'extrémité même de la pulpe des doigts et sous les ongles : en pressant ces parties, on éveille une douleur très vive. Toute tentative pour compléter l'extension ou la flexion des doigts provoque aussi des douleurs très vives et fait naître quelques trémulations spasmodiques de la main : les douleurs persistent toujours alors pendant un temps assez long. En voulant donner la main à une des personnes qui l'entourent, le malade détermine une crise de douleur qui dure une demi-heure.
Le soir, même état avec une légère amélioration.
28 novembre. — A la suite de la visite du soir, le malade a eu une nouvelle crise très forte de douleurs et de trépidation dans la main droite ; pendant cette crise, qui a duré une demi-heure, les doigts de cette main étaient violemment contractures dans la flexion.
29 novembre. — Etat stationnaire. — Il y a quelques douleurs à la face dorsale des dernières phalanges.
30 novembre. — Hier le malade a pris un bain. Est-ce ce bain qu'il faut incriminer? Toujours est-il que les douleurs ont reparu très intenses dans les deux membres inférieurs, douleurs accompagnées d'un fort tremblement spasmodique qui existe encore ce matin et qui est plus violent dans le membre droit que dans le membre gauche. — Les douleurs de la main droite sont plus vives qu'hier. Il y a, ce matin, un embarras marqué de la parole, de la constriction de la gorge et de la gêne de la déglutition.
■On continue le chloral hydraté à la même dose ; le malade a essayé d'en prendre plus de 8 grammes, mais il dit n'avoir pas pu en supporter une dose plus forte.
1er décembre. — Il y a une raideur assez accusée dans la main droite dont les doigts sont légèrement fléchis ; le malade ne peut ni les étendre ni les fléchir complètement. Il a des douleurs dans les yeux et un peu de sécheresse de la gorge.
4 décembre. — Le 2, il n'y a pas eu de crise et le malade s'est senti un peu mieux.
Hier soir, crise très légère. Depuis lors, céphalalgie pulsative. — Les douleurs ne se reproduisent que de temps en temps dans les membres ; mais elles sont aiguës. La marche est plus difficile encore qu'auparavant. Le malade ne peut pas serrer de la main droite.
5 décembre. — Hier soir, début d'une crise qui a duré toute la nuit ; le malade a cependant dormi un peu.
6 décembre. — En relevant la main droite sur le poignet, on provoque une douleur vive dans la main et en même temps une trépidation semblable à la trépidation du pied.
7 décembre. — Plaques érythémateuses sur le bord cubital de la main gauche (éruption chloralique). — Le malade prend encore .8 grammes de chloral hydraté.
8 décembre. — Légère crise ce matin.
9 décembre. — Réapparition de la diarrhée. — Crise légère hier soir ; elle n'a pas été accompagnée d'abolition de la parole. Sous-nitrate de bismuth, 4 grammes.
10 décembre. — Persistance des douleurs de tête et de celles des membres inférieurs. La diarrhée continue : 2 gr. de chloral seulement; 4 grammes de sous-nitrate de bismuth. — Suppression de Viodure de potassium.
11 décembre. — La diarrhée continue. — Sous-nitrate de bismuth et injection, sous la peau de l'abdomen, dun centigr. de chlorhydrate de morphine.
12 décembre. — La diarrhée est arrêtée.
Les jours suivants, on prescrit de nouveau de Tiodure de potassium. — Il y a de l'amélioration, bien que la céphalalgie ne cesse pas. Les membres inférieurs sont moins raides et le malade peut exécuter de légers mouvements de flexion de la jambe et de la cuisse sans douleur vive et parfois sans provoquer de tremblement.
17 décembre. — On prescrit 2 grammes d'iodure de potassium. — Le malade peut soulever le membre inférieur droit sans qu'il se produise le moindre tremblement ; il peut même soulever un peu au-dessus du plan du lit le membre inférieur gauche, mais ce membre est alors agité d'une violente trémulation. Le tremblement qui se produit pendant la marche (le malade se lève toujours pour aller aux latrines) est moins fort qu'auparavant.
21 décembre. — Hier l'amélioration paraissait s'accentuer de plus en plus ; le malade pouvait fléchir un peu le pied gauche sans provoquer de la douleur. — Aujourd'hui, il est plus souffrant, il a de temps en temp? des douleurs spontanées dans les membres intérieurs. On fait prendre 6 grammes de chloral hydraté.
Dès le lendemain, la diarrhée reparaît. — On abaisse la dose de chloral hydraté à 2 grammes, et l'on fait faire une injection sous-cutanée de chlorhydrate de morphine ; — sous-nitrate de bismuth, 4 grammes
27 décembre. — La diarrrhée persiste malgré le sous-nitrate de bismuth et les injections hypodermiques de morphine (deux par jour). Peu de sommeil. — On constate encore, en relevant la main droite sur le poignet, des mouvements de trépidation de la main. — Rien d'analogue pour la main gauche. On supprime l'hydrate de choral.
29 décembre. — La tête et les yeux sont toujours le siège de vives douleurs.
1er janvier 1881. —On constate l'existence d'une éruption d'acné, paraissant due à l'iodure de potassium. — Quelques douleurs dans les membres. — On prescrit 2 grammes de choral hydraté.
2 janvier. — Crise très forte cette nuit. Elle a été annoncée, 5 ou 6
I heures d'avance, par une exacerbation des douleurs de la tête et des yeux et par une sensation d'oppression qui a augmenté progressivement jusqu'au moment où a éclaté la crise.
bres inférieurs et de violentes douleurs de tête. Les douleurs des yeux avaient le caractère d'un arrachement, d'un broiement.
Il a éprouvé, presque en même temps, des douleurs extrêmement vives dans l'estomac qui lui paraissait contenir une boule ; ces douleurs étaient aussi vives que celles des jambes, et elles étaient si vives, si poignantes qu'il a cru, dit-il « y passer » . A deux heures du matin se sont produits d'abondants vomissements, à la suite desquels il y a eu un grand soulagement.
Les membres supérieurs étaient contractures.
Le malade prend régulièrement, chaque jour, 2 grammes cViodure de potassium. — 2 grammes de chloral hydraté.
3 janvier. — D'après les voisins du malade, il aurait dormi toute la journée, poussant des plaintes de temps en temps.
5 janvier. — Diarrhée: dix selles environ en 24 heures. 6 grammes de sous-nitrate de bismuth en potion. Injection sous-cutanée de 2 centigr. de chlorhydrate de morphine.
7 janvier. — Hier, deux injections sous-cutanées, chacune de 2 centigrammes de chlorhydrate de morphine. La diarrhée s'est arrêtée ; on continue les injections. — Le soir, crise de douleurs oculaires extrêmement vives ; vue trouble ; conjonctives très congestionnées.
9 janvier. — Les crises oculaires n'ont pas reparu.
15 janvier. — La diarrhée a cessé ; mais, dès qu'on cesse les injections de morphine, elle reparaît.
25 janvier. — Le malade est dans une période d'amélioration notable Il n'a plus de tremblements ni de douleurs et il a pu, sans aides, traverser la salle. — On continue Viodure de potassium, 2 grammes et l'on fait encore une injection de chlorhydrate de morphine le matin.
8 février. — Crise. — Elle débute par une sensation d'oppression considérable. En même temps le membre inférieur gauche a été pris de tremblement. Les bras étaient contractures en extension, le tronc et la tête en opisthotonos ; les doigts de la main droite étaient fléchis dans la paume de la main. Le malade a fait comprendre qu'il voulait boire et il a bu, coup sur coup, cinq à six verres d'eau pure. Il avait, a-t-il dit ensuite, une sensation de violente strangulation. L'intelligence était intacte. Il ne voyait pas, mais entendait bien. On lui fit une injection sous-cutanée de 2 centigrammes de chlorhydrate de morphine et presque immédiatement la crise s'apaisa : elle n'avait guère duré que quelques minutes. Toutefois le tremblement de la jambe gauche a persisté jusqu'à onze heures du soir. On prescrit de nouveau 2 gr. de chloral hydraté : on avait supprimé ce médicament depuis quelques jours, à cause des doulours d'estomac que le malade lui attribuait.
13 février. — Le malade avait obtenu hier la permission de sortir, mais, en essayant de marcher, il a été pris d'un tremblement si violent qu'il a été obligé de rester à l'hôpital. Néanmoins, il va mieux et il a pu faire, ces jours-ci, une centaine de mètres seul, en s'appuyant sur deux cannes.
25 février. — Le malade est sorti hier; mais il a eu une crise dans un omnibus. Il a pu indiquer l'hôpital de la Charité où on l'a ramené en voiture.
Il prend toujours 2 grammes d'iodure de potassium et 2 grammes
d'hydrate de chloral ; on lui fait, chaque matin, une injection hypodermique de chlorhydrate de morphine. Dès qu'on la supprime, à la demande du malade qui la redoute pour l'effet nerveux qu'elle produit, la diarrhée reparaît.
3 mars. — Le malade doit diverses petites sommes d'argent à ses voisins. Il demande à sortir et ne revient plus.
Si l'on résume brièvement cette observation, on voit qu'il s'agit d'une affection spasmodiquecles mieux caractérisées. Un homme âgé de 42 ans, dont tous les antécédents personnels se réduisent à un violent tremblement des mains dont il aurait été atteint une vingtaine d'années auparavant à la suite d'abus d'eau-de-vie et d'absinthe, est pris, à l'âge de 41 ans, de douleurs vives dans les deux gros orteils, sans rougeur, ni gonflement et ces douleurs s'accompagnent de troubles trophiques des ongles de ces orteils. Neuf à dix mois plus tard, se manifestent des douleurs dans les cuisses, les mollets et dans l'épaule gauche, douleurs qui sont considérées comme goutteuses ou rhumatismales et pour lesquelles on l'envoie à Bourbonne-les- Bains. Là, son état s'aggrave ; il est pris de crises semblables à celles qui ont eu lieu depuis lors. Après son retour cle Bourbonne, il entre à l'hôpital de la Charité.
A l'hôpital, il garde presque toujours le lit et a besoin d'une canne pour faire quelques pas. On constate une forte trémulation verticale du pied gauche pendant la marche. Les orteils de ce pied sont contractures en flexion : les mouvements du pied sur la jambe, et de la jambe sur la cuisse sont très bornés et très douloureux. Le membre inférieur gauche est de temps en temps agité de mouvements de tressaillement subit : il est amaigri. Des douleurs fulgurantes s'y produisent par moments ; elles ont aussi lieu, d'ailleurs, dans le membre inférieur droit. La sensibilité est affaiblie dans certaines régions de ces membres ; elle est abolie à la plante des pieds ; à la face dorsale des pieds, elle est, au contraire, exaltée et le moindre contact portant sur cette partie des téguments provoque une vive douleur et une trémulation générale du membre. Ces divers phénomènes sont beaucoup plus marqués dans le membre gauche que dans le membre droit. Les réflexes tendineux sont exagérés du côté droit et diminués du côté gauche. Aux membres supérieurs on ne constate qu'une légère atrophie des muscles des mains et une douleur de l'épaule gauche.
Des accès spasmodiques se sont produits à plusieurs reprises
pendant le séjour du malade, accès un peu variés, mais ayant, pour ainsi dire, un fond commun : ce sont des douleurs fulgurantes, aiguës, à direction ascendante, qui se renouvellent à chaque instant clans les membres inférieurs et qui s'accompagnent d'une trépidation des plus violentes de ces membres. En même temps, il y a de l'anxiété respiratoire, des troubles de la vue pouvant aller jusqu'à la cécité temporaire, de la céphalalgie et parfois de l'opisthotonos. Les crises avaient d'abord leur point de départ clans les membres inférieurs ; plus tard on a observé des accès du même genre débutant dans le membre supérieur droit.
Pendant le séjour à l'hôpital il s'est manifesté des sortes de crises intestinales (diarrhée rebelle), gastriques, respiratoires.
L'on n'a constaté que pendant un court espace de temps une douleur vertébrale, au milieu de la région dorsale ; il y avait eu aussi une douleur clans la région du sacrum et des douleurs en demi-ceinture siégeant surtout du côté droit.
Il n'y a jamais eu de troubles de la mixtion ni de la défécation. Lorsque le malade est sorti de l'hôpital, après un séjour de sept mois dans mon service, les symptômes permanents de son affection morbide ne s'étaient réellement pas aggravés d'une façon appréciable. En dehors des périodes de crises, il était à peu près tel que je l'avais vu au mois d'octobre 1880.
De quelle affection était-il atteint? 11 est certain, comme je l'ai déjà dit, qu'il s'agissait clans ce cas, d'une affection delà moelle épinière dont l'expression symptomatique était caractérisée principalement par les accès spamocliques si souvent observés à l'hôpital. On peut donc dire, en se plaçant au point de vue des symptômes, que cet homme était atteint d'une myélopathie spasmodique. Mais une telle désignation ne saurait satisfaire l'esprit du clinicien. Le terme myélopathie s'applique en effet tout aussi bien aux affections médullaires sans lésions qu'à celles qui ont de véritables lésions pour substratum : par conséquent, il laisse le diagnostic dans le vague et ne fournit aucune base au pronostic, aucun guide pour le traitement. Or, dans le cas actuellement en question, il y avait bien certainement des lésions de la moelle épinière ; je n'en veux pour garants que la diminution notable des masses musculaires du membre inférieur gauche et l'atrophie manifeste des muscles des éminences thénar et hypothénar. Divers autres indices, signalés dans l'observation, ne sauraient laisser de
doutes à cet égard ; je rappellerai, entre autres, les altérations trophiques des ongles des gros orteils, l'affaiblissement permanent du membre inférieur gauche avec diminution' des réflexes tendineux de ce membre, tandis qu'ils étaient exagérés dans le membre inférieur droit ; la distribution particulière de plaques d'anesthésie et d'hyperesthésie dans les téguments de ces deux membres, etc. Mais quelles étaient les lésions de la moelle dans ce cas?
Si l'on passe en revue les divers symptômes observés, on voit qu'il est bien difficile de les rapporter exclusivement à une sclérose des faisceaux latéraux, ou a une sclérose transverse limitée. Je ne parle pas du tabès dorsalis classique ou même irrégulier qui est tout à fait hors de cause. Je ne puis pas admettre non plus, comme point de départ de tous ces phénomènes l'existence d'une méningo-myélite ; la marche seule de la maladie élimine absolument cette hypothèse. On pourrait encore discuter l'idée de la présence de tumeurs dans la moelle ou plutôt dans ses membranes, celle d'une affection des vertèbres avec irritation spinale : à la rigueur, on pourrait imaginer des lésions de ce genre qui donneraient lieu à des manifestations symptomatiques, analogues à certaines de celles que nous avons observées chez notre malade ; mais, outre que l'évolution de l'affection est bien peu en rapport avec cette supposition, il me semble qu'elle n'est guère admissible, lorsqu'on tient compte de l'étendue du champ sur les différents points duquel se montraient les symptômes. On a vu, que dans les crises, aux trépidations spasmodiques des membres inférieurs, qui s'étendaient parfois à tout le corps, se joignaient de l'opisthotonos, des troubles de la parole, produisant le mutisme, des perturbations de la vue, pouvant entraîner la cécité temporaire, une céphalalgie des plus vives. Le bulbe rachidien et diverses autres parties de l'encéphale étaient donc atteints en même temps que la moelle épinière elle-même. Je ne vois que la sclérose en plaques disséminées qui puisse se manifester par un tel ensemble de symptômes. En tout cas d'ailleurs, si le malade était atteint de cette affection, il est clair qu'il ne s'agissait pas de la sclérose en plaques typique, que nous avons décrite, M. Charcot et moi, mais bien d'une des formes irrégulières qu'il n'est pas absolument rare d'observer.
Physiologie des mouvements réflexes désignés sous le nom de réflexes tendineux .
Les développements dans lesquels je suis entré à propos de la sclérose latérale amyotrophique me dispensent d'examiner en détail la physiologie pathologique de la myélopathie spasmodique. Ce que j'ai dit du mécanisme probable des spasmes musculaires et, en particulier, de la contracture convulsive que Ton observe dans les membres des malades atteints de sclérose latérale amyotrophique, s'applique tout naturellement à la pathogénie de ces mêmes phénomènes morbides, lorsqu'il s'agit de la myélopathie spasmodique.
Il n'est pas douteux qu'il n'y ait aussi, dans cette sorte de myélopathie, — quelle que soit d'ailleurs la lésion ou la combinaison de lésions qui existe alors — une irritation particulière de la substance grise de la moelle, irritation donnant lieu à une exaltation de la réflectivité médullaire et à des spasmes musculaires cloniques ou toniques. Cette irritation de la substance grise a quelque chose de spécial, du moins dans un certain nombre de cas: les mouvements réflexes, déterminés par le choc des tendons, sont exagérés dans ces cas, tandis que les excitations de la peau des membres atteints n'ont pas plus d'action sur la production de ces mouvements qu'à l'état normal.
D'après cela, il est clair que, dans ces cas, l'excitabilité des parties de la moelle qui reçoivent les impressions provenant des tendons ou des muscles offre seule un certain degré d'exaltation. Quelles sont ces parties de la substance grise? Sont-ce des éléments sensitifs distincts, situés dans les cornes postérieures ou dans les cornes antérieures? Ou bien même, les grandes cellules, dites motrices, des cornes antérieures ontelles sous leur dépendance, en même temps que les contractions des muscles, leur sensibilité et celle de leurs tendons?
Cette question des relations entre les fibres sensitives des muscles et telle ou telle région de la substance grise de la moelle épinière offre une certaine obscurité. Nous la retrouverons plus tard à propos de l'atrophie musculaire progressive et de la paralysie atrophique de l'enfance. On peut se borner ici à constater un fait, c'est que la région de la substance grise où arrivent et où s'élaborent les impressions provenant des muscles et des tendons n'est vraisemblablement pas la même que celle qui reçoit les impressions cutanées, les impressions vasculaires, etc.
L'éréthisme morbide de la région de la substance grise de la moelle épinière où les impressions parties soit des muscles, soit de leurs tendons, subissent l'élaboration médullaire, est sans doute aussi la condition de production des oscillations spasmodiques des membres et des tremblements convulsifs des muscles dans cette sorte de myélopathie. Tel ou tel point des centres moteurs médullaires se charge pour ainsi dire d'influx nerveux jusqu'à un certain degré : une décharge se produit alors en déterminant une contraction musculaire qui ne dure qu'un moment ; puis l'influx nerveux s'accumule de nouveau et une nouvelle décharge a lieu, et ainsi de suite. Des mouvements irréguliers des divers muscles des membres ou des oscillations d'ensemble, soit de telle ou telle partie des membres, soit des membres dans leur entier, se répètent ainsi avec plus ou moins de rapidité.
Quand l'éréthisme morbide de la substance grise de la moelle épinière est plus intense, les incitations qui émanent de ce centre sont ou continues ou incessamment renouvelées ; il en résulte des contractions persistantes, sous forme de contracture plus ou moins durable.
Bien que je n'aie pas l'intention d'insister sur la physiologie des symptômes de la myélopathie spasmodique, je crois cependant devoir rappeler ici les résultats des études les plus récentes sur l'un de ces symptômes, à savoir sur les phénomènes réilexes tendineux, dont je viens déjà de dire quelque mots. J'ai eu l'occasion de parler de ces phénomènes, dans des leçons antérieures, surtout à propos de l'ataxie locomotrice et j'ai alors appelé l'attention sur leur importance clinique. Leur histoire est relativement récente.
En 1862 et dans les années qui ont suivi, nous avions,
M. Charcot et moi, appelé l'attention sur les oscillations du pied qui se produisent lorsque, chez des malades atteints de certaines affections de la moelle épinière (sclérose en plaques disséminées, par ex.), on fléchit fortement le pied surla jambe et on cherche aie maintenir ainsi fléchi en le saisissant à pleine main ou en relevant sa pointe vers la jambe. Le pied s'étend presque aussitôt avec force en repoussant la main qui cherche à le maintenir redressé ; puis la contraction des muscles extenseurs cesse, le pied cède à l'effort de flexion auquel il est soumis d'une façon continue, mais presque aussitôt il s'étend de nouveau et ainsi de suite : on détermine ainsi une série durable d'oscillations du pied clans un plan passant d'avant en arrière par Taxe longitudinal de la jambe. Les mouvements d'extension à l'aide desquels le pied repousse la main sont souvent très énergiques et il est parfois impossible de les empêcher à l'aide d'une seule main, en y mettant toute la force qu'on peut déployer dans ces conditions.
11 m'avait semblé que la cause du phénomène était la distension des muscles extenseurs (triceps suralj, résultant de la flexion imprimée au pied surla jambe. Cette distension produit une certaine irritation dans les fibres sensitives de ces muscles ; cette irritation est transmise à la moelle et provoque, par mécanisme réflexe, une excitation motrice de ces mêmes muscles qui entrent' alors en contraction. Il s'agissait ainsi, dans mon opinion, d'une contraction réflexe des muscles extenseurs du pied sur la jambe, c'est-à-dire des muscles tiraillés par la manœuvre de l'observateur. Cette contraction, plus ou moins vigoureuse suivant la force des muscles, suivant l'énergie fonctionnelle de la substance grise médullaire, cesse au bout de quelques instants, par suite de la fatigue des agents mis en jeu, bien que la cause provocatrice continue d'agir : mais bientôt muscles et parties du système nerveux constituant l'arc réflexe récupèrent leur activité première; une nouvelle contraction momentanée des extenseurs se produit, et ainsi de suite.
C'est de cette façon que j'expliquais dans mes cours le phénomène de la trépidation réflexe du pied et je faisais remarquer que pour qu'il se manifestât, il fallait que la réflectivité médullaire fût augmentée : je n'avais d'ailleurs pas fait de recherches expérimentales pour contrôler l'exactitude de cette interprétation.
Je considérais ce phénomène comme appartenant à la même
classe que les mouvements réflexes que Ton constate chez des malades atteints de certaines affections de la moelle, lorsqu'on touche la peau d'un des membres inférieurs ou qu'on la pique ou qu'on la met en contact avec des corps soit froids, soit chauds, etc., ou encore lorsqu'on presse un peu entre les doigts les masses musculaires. M. Charcot a beaucoup insisté sur ce reprochement et il a montré que ces diverses phénomènes, ainsi que ceux qu'on désigne sous le nom de réflexes tendineux, se montrent surtout chez les malades chez lesquels existe une tendance à la contraction spasmodique des muscles.
C'est en 1875 que M. Erb et M. Westphal firent connaître les premiers résultats de leurs études sur les mouvements provoqués parle choc des tendons1. Ils étudièrent surtout les mouvements qui ont lieu sous l'influence de la percussion du tendon rotulien et du tendon d'Achille. M. Erb les attribua à l'excitation des tendons eux-mêmes ; il les considéra comme réflexes et leur donna le nom de réflexes tendineux : il appelait le mouvement de la jambe provoqué par la percussion du tendon rotulien le réflexe du tendon pat dlaire (Patellœsehnen Réflexe) 2. M. Westphal pensa qu'ils sont dus à une excitation des muscles, par suite du tiraillement, de la succussion de ces organes, au moment où l'on frappe les tendons et il proposa de les désigner sous les noms de phénomène du genou, phénomène du pied3. Ces divers noms ont été adoptés et sont employés, mais il est de fait qu'en France, à l'heure actuelle, on se sert de préférence de la dénomination introduite dans la clinique par M. Erb.
Je rappelle que, pour provoquer ces phénomènes, on soumet à une brusque percussion un tendon superficiel : c'est surtout le tendon du triceps crural dont le choc détermine un effet très marqué; on le frappe entre la rotule et son attache au tibia. Longtemps avant MM. Erb et Westphal on avait observé le mouvement qui a lieu sous l'influence du choc de ce tendon — de tout temps, comme le rappelle M. Grainger Stewart, les
1. On peut trouver les principaux renseignements relatifs à l'historique de cette question dans la thèse inaugurale de M. G. Petitclerc (Des réflexes tendineux. — Thèse de Paris, 1880) et dans le travail récent de M. J.-L. Prévost, intitulé: Contribution à l'Etude des phénomènes nommés réflexes tendineux (Revue médicale de la Suisse Romande, 15 mars 1881 — Tirage à part).
2. M. Erb. — Ueber Selinenrcflexe bei Gesunden und Rùckenmarkskranken (Arch.f. Psychiatrie, T. V., p. 792, 1875).
3. C. Westphal. — Ueber einigen Bewegungstôrungen um geliilimten Gliedern (Arch. f. Psych., T. V., p. 803, 1875).
écoliers le connaissaient ; — mais ce phénomène n'avait pas été l'objet d'études applicables à la physiologie ou à la pathologie. On sait que, pour le provoquer, chez un homme assis, il faut lui faire croiser les membres inférieurs de telle façon que le jarret du membre superposé et fléchi en résolution s'appuie sur le genou de l'autre membre ! : si l'on frappe alors brusquement avec le bord cubital de la main, ou avec un corps dur quelconque 2, le tendon rotulien du membre superposé, il y a presque aussitôt un mouvement d'extension de la jambe sur la cuisse, mouvement qui lance le pied en avant et en haut à une certaine distance de son attitude de repos ; le pied retombe aussitôt et redevient immobile après une ou plusieurs oscillations. Ce mouvement est involontaire et il est à peu près impossible au patient de l'empêcher de se produire.
Il s'agit là, comme je viens de le rappeler, d'un phénomène de l'état normal. Ce que l'on sait moins communément, c'est qu'on peut aussi, sur un sujet sain, provoquer une contraction réflexe du triceps suralparla percussion du tendon d'Achille. Le résultat est plus inconstant que celui qu'on obtient en percutant le tendon rotulien. Pour déterminer le réflexe du tendon d'Achille il convient de faire placer le sujet sur le côté, de lui faire mettre les genoux dans la demi-flexion et de faire fléchir le pied à angle droit : dans cette attitude et le sujet cessant tout effort de contraction musculaire, si l'on frappe le tendon d'Achille, le pied exécute un léger mouvement d'extension sur la jambe, par suite de la contraction réflexe du triceps sural (Petitclerc). On peut encore disposer l'expérience autrement : la personne sur laquelle on recherche le réflexe provoqué par la percussion du tendon d'Achille se met à genoux sur un lit ou une table et s'appuie sur les mains en penchant le corps en avant ; les pieds doivent dépasser le bord du lit ou de la table ; si l'on frappe alors le tendon d'un coup sec, le mouvement réflexe du pied se produit. C'est là un phénomène tout à fait
1 . On peut aussi faire asseoir la personne sur laquelle on veut provoquer ce mouvement, sur le bord d'une table ou sur le bord d'un lit, les jambes pendantes: ou bien encore on soulève la cuisse de la personne assise ou couchée, sur l'avant bras d'un côté et l'on frappe le tendon avec la main du côté opposé.
2. On peut percuter le tendon avec les extrémités des doigts rapprochés les uns des autres en faisceau, avec deux doigts accolés, avec un seul doigt. Beaucoup de praticiens se servent d'un marteau à percussion (Erb, Buzzard et un grand nombre de médecins), on du rebord du stéthoscope. On a cherché à mesurer avec précision le degré de force du choc nécessaire pour provoquer le mouvement réflexe du triceps crural : M. Danillo a proposé un instrument destiné à atteindre ce but.
comparable au réflexe rotulien, mais différent cle la trépidation réflexe du pied.
Le mouvement réflexe provoqué par la percussion du tendon rotulien offre, dans l'état normal, des variétés sous le rapport de son étendue, et de la facilité avec laquelle on peut le produire. Il peut même faire entièrement défaut; mais cela est très rare. M. 0. Berger l'a recherché sur 1409 personnes paraissant saines, parmi lesquelles on compte 900 soldats. Sur 22 de ces personnes, il n'a pas pu provoquer le réflexe rotulien, ce qui fait une proportion de 1,56 pour 100. M. Gowers a examiné l'influence du choc du tendon patellaire sur 300 sujets dans l'état sain et il a trouvé que le réflexe déterminé par ce choc ne se produisait pas sur plusieurs d'entre elles, M. 0. Berger a reconnu, quant au réflexe du triceps sural (par percussion du tendon d'Achille), qu'il se manifestait chez la plupart des individus sains qu'il a examinés : le nombre des cas dans lesquels il n'a pas pu le faire naître s'est élevé à environ 20 pour 100. Le réflexe rotulien a été étudié aussi chez les jeunes enfants. M. Eulenburg a examiné sous ce rapport 214 enfants de différents âges. Sept enfants ont été soumis à l'épreuve dès le premier jour de leur naissance : six d'entre eux offraient nettement le réflexe rotulien ; il faisait défaut sur le dernier. Le réflexe du triceps sural ne put être constaté que chez un seul de ces enfants. Le phénomène du genou se manifesta chez tous les enfants cle 1 à 4 semaines, si ce n'est sur un enfant âgé de 13 jours, qui était affecté d'atrophie. Il était facile cle le faire naître aussi sur le£ enfants âgés de plus d'un mois ; cependant, on ne put pas le provoquer sur 7 des 1 13 enfants qui ont servi à cette recherche, ces 7 enfants n'étaient d'ailleurs pas absolument bien portants \M. Soltmann assure même que les réflexes tendineux sont exagérés chez les enfants du premier âge 2. Ils le sont aussi chez les enfants qui s'endorment ; ils cessent, au contraire, quand le sommeil est profond \
Les mouvements réflexes de la jambe, déterminés par le choc du tendon rotulien se modifient dans l'état pathologique ; ils deviennent plus faibles, plus difficiles à provoquer, ou bien
1. Eulenburg, Ueber Sehnenreflexe bei Kindem (Centralblatt..., 1879, p. 126).
2. Petitclerc, loc. cit. p. 20 et suiv. — J.-L. Prevost,Contribution à l'étude des phénomènes nommés réflexes tendineux. {Revue médicale de la Suisse Romande) Genève, 1881. Tirage à part, p. 5.
3. 0. Rosenbach, Das Vevhalten der Réflexe bei Schlafenden, Anal, in Centralblatt..., 1880, p. 486.
ils s'exagèrent à divers degrés. Rappelons que, d'après la remarque de M. Westphal, confirmée par tous les médecins, le phénomène du genou devient beaucoup moins net chez les malades atteints de tabès dovsalis ; il disparaît même en général dès le début de la maladie et l'impossibilité de provoquer ce phénomène peut être un des premiers indices de la maladie, à un moment même où les douleurs caractéristiques de l'ataxie locomotrice progressive font encore défaut.
Nous savons aussi que le réflexe rotulien s'exagère clans certaines affections de la moelle épinière et qu'il suffit alors du moindre choc du tendon pour déterminer une lancée considérable de la jambe ; le mouvement est alors non seulement plus facile à produire, il est encore plus brusque, rappelant le mouvement de détente d'un ressort ; il est aussi, en général, plus étendu et la jambe exécute un plus grand nombre d'oscillations avant de reprendre sa position de repos. Parfois la jambe reste pendant un moment étendue avant de retomber en flexion : la percussion du tendon a provoqué un court accès de contracture du triceps crural. L'exagération du réflexe rotulien s'observe dans la sclérose latérale amyotrophique, dans certains cas de sclérose descendante des faisceaux latéraux et de sclérose en plaques, comme aussi dans des cas de méningo-myélite, ou de sclérose transverse, ou de compression de la moelle épinière, ou de tumeurs de ce centre nerveux ; dans tous les cas, en un mot, de myélopathie dans lesquels existe une tendance aux spasmes musculaires. M. Charcot à même observé ce symptôme dans certains cas d'hystérie.
Dans ces cas, la percussion d'autres tendons que le tendon rotulien peut aussi parfois déterminer des contractions réflexes des muscles correspondants. On peut observer, par exemple, dans les mêmes conditions, des contractions réflexes du biceps crural, des adducteurs de la cuisse, du muscle couturier, du droit interne, du demi-tendineux et du demi-membraneux, etc., sous l'influence de la percussion des tendons de ces muscles. 11 en est de même pour les muscles de la jambe : la percussion du lendon d'Achille provoque la contraction du gastrocnémien, plus facilement que dans l'état normal, et l'on peut, dans tels ou tels de ces cas, susciter, enpercutant les tendons correspondants, des contractions soit du muscle tibial postérieur, soit des péroniers latéraux, soit du tibial antérieur, soit de l'extenseur commun des orteils ou de la partie de ce muscle qui meut un des orteils, etc.
Lorsque les lésions de la moelle occupent la région cervicale, les mêmes phénomènes peuvent se constater dans les muscles des membres supérieurs. Ainsi la percussion du tendon du triceps brachial peut déterminer la contraction réflexe de ce muscle (réflexe du coude) ; de même, on peut obtenir une contraction réflexe du biceps brachial en percutant son tendon : des contractions du même genre se produisent dans les muscles correspondants, lorsqu'on frappe brusquement les tendons du long supinàteur, de l'un ou de l'autre des radiaux, des fléchisseurs ou des extenseurs de la main et des doigts 1.
Un certain nombre de ces faits offrent une condition anatomo-pathologique commune, c'est l'existence d'une lésion de la partie des faisceaux latéraux médullaires qui est considérée comme le prolongement des faisceaux pyramidaux bulbaires. Mais est-ce là une condition sine qua nonl Je ne le pense pas et je suis même disposé à croire que ce n'est pas à la souffrance des régions postérieures des faisceaux latéraux qu'il faut rapporter, comme à son point de départ, l'exagération des réflexes tendineux, observée dans ces cas. C'est la substance grise qu'il faut mettre en cause : c'est parce que les propriétés physiologiques de certains des éléments de cette substance offrent une sorte d'éréthisme morbide, que les impressions produites par le choc des tendons provoquent des contractions réflexes des muscles correspondants. Si d'ordinaire l'exagération des réflexes tendineux s'observe dans des cas où les régions postérieures des faisceaux latéraux sont altérées, c'est que cette altération s'accompagne, la plupart du temps, d'un certain degré d'irritation des parties de la substance grise médullaire où viennent se rendre les impressions que produisent les chocs des tendons ; mais il est facile de concevoir que l'irritation de ces parties peut prendre naissance, sous certaines influences morbides, d'une façon primitive et indépendante. Il en est probablement ainsi, entre autres exemples, dans les cas d'hystérie où l'on constate une exagération des réflexes tendineux. C'est là, comme nous l'avons vu. la théorie proposée par M. Charcot pour la pathogénie de la contracture réflexe et de tous les phénomènes morbides analogues. Elle découle très directement des enseignements de la physiologie expérimentale et l'on ne voit guère quelle autre interprétation raisonnable on pourrait imaginer.
Petitclerc, loc. cit. p. 17 et
Nous avons parlé jusqu'ici clés phénomènes du genou, du pied, etc., comme de phénomènes réflexes; c'est que cette interprétation a été adoptée par la grande majorité des physiologistes et des médecins l. Cependant elle n'a point entraîné l'assentiment unanime, et des recherches expérimentales ont été entreprises pour en examiner la valeur.
Il est très facile, comme l'ont vu divers expérimentateurs de produire une contraction des muscles extenseurs de la jambe sur la cuisse, sur différents mammifères, en percutant le tendon de ces muscles, au-dessus du tibia. Chez le chat, chez le chien, chez le lapin, on donne lieu ainsi à des mouvements brusques et assez étendus d'extension de la jambe sur la cuisse, mouvements qui ont absolument les mêmes caractères que les contractions musculaires provoquées chez Fhomme par le choc du tendon rotulien. J'ai montré ces faits à plusieurs reprises dans mes leçons expérimentales. Rien n'est donc plus aisé que d'instituer, sur ces animaux, des expériences propres à étudier le mécanisme de ces phénomènes.
Un premier point a pu être établi de la façon la plus nette par l'expérimentation. On avait déjà vu sur l'homme que les excitations de la peau, au niveau du tendon rotulien, soit par la pression, soit par la piqûre, soit par l'électricité, ne déterminent pas la contraction caractéristique des extenseurs de la jambe sur la cuisse. On peut constater le même résultat négatif sur les animaux; mais, sur eux, on peut faire une contreépreuve très instructive. Si l'on incise la peau sur le tendon des extenseurs de la jambe sur la cuisse, et si l'on écarte les deux lèvres de l'incision pour bien mettre à nu ce tendon, on peut agir sur lui directement. Or, à l'instar de plusieurs physiologistes, j'ai pu, sur des chiens, piquer, gratter, pincer, brûler, galvaniser ou faradiser énergiquement ce tendon, sans faire entrer les muscles extenseurs en contraction. Si, au contraire, à l'aide du doigt, ou d'un corps résistant quelconque, je frappais le tendon mis à nu, je provoquais aussitôt une brusque contraction de ces muscles.
Ces expériences démontrent nettement, d'une part, qu'il ne s'agit pas d'un phénomène réflexe cutané ; d'autre part, que le
1. M. Joflïoy, dès 1875, chercha à démontrer, conformément à l'opinion de M. Erb, que ces phénomènes sont d'ordre réflexe. De la trépidation épileptoïde du membre inférieur dans certaines maladies nerveuses (Mém. de la Société de Biologie, 1875, p. Gl).
choc est le seul moyen d'excitation qui puisse ainsi provoquer le mouvement connu sous le nom de phénomène du genou. M. Westphal avait déjà hien établi ces faits dès le début des études scientifiques sur le phénomène en question.
Il est intéressant de noter ici, que dans l'ordre des faits pathologiques, on peut constater l'indépendance des réflexes cutanés et des phénomènes désignés sous le nom de réflexes tendineux.
M. Charcot a signalé cette indépendance avec une grande netteté, en montrant que ces deux sortes de phénomènes, bien que variant en général, dans le même sens, peuvent cependant se modifier dans des sens différents. On sait que, chez les ataxiques, la sensibilité de la peau des membres inférieurs peut offrir le degré normal, et que certains modes d'excitation du tégument cutané de la jambe ou de la cuisse (le contact des corps froids par exemple) peuvent provoquer de violents mouvements réflexes du membre correspondant, alors que le choc même très violent, du tendon rotulien, ne produit aucune contraction du triceps crural. 11 n'est pas un médecin qui n'ait été à même de faire souvent cette observation. M. Charcot a même vu dans un cas d'ataxie au début, le choc d'une plaque hypéresthésiée de la peau de la cuisse provoquer une énergique rétraction réflexe (en flexion) de la jambe, tandis que les percussions les plus fortes du tendon rotulien demeuraient sans effet.
D'autre part, M. Charcot a constaté dans des cas d'hémianesthésie hystérique avec hémiparésie, que, bien que la sensibilité cutanée fût abolie dans le côté affecté, le phénomène du genou et la trépidation réflexe se manifestaient d'une façon très nette.
Enfin*, il cite les cas d'hémiplégie ancienne produite par un foyer encéphalique, dans lesquels il y a exagération des réflexes cutanés et des réflexes tendineux : ceux-ci sont toutefois plus exagérés que les autres.
M. Charcot pense que l'on pourrait admettre, à titre d'hypothèse provisoire, que les arcs diaslaltiques cutanés sont différents des arcs diaslaltiques tendineux, nonseulement dans leur partie centripète, mais aussi dans leur trajet au travers de la substance grise. Les cellules esthésodiques auxquelles se rendent les fibres sensitives provenant des tendons seraient différentes de celles qui reçoivent les fibres sensitives cutanées et
ces deux catégories de cellules pourraient être affectées séparément, indépendamment et même dans des sens inverses '. Assurément, c'est là une hypothèse logique. Suivant toutes probabilités, les fibres sensitives des tendons se rendent à d'autres éléments de la substance grise médullaire que celles de la peau et l'on peut supposer que certains de ces éléments, ceux avec lesquels se mettent en rapport les fibres sensitives des tendons sont modifiés, dans tel cas morbide, tandis que les éléments qui reçoivent les impressions provenant de la peau restent intacts ou sont moins modifiés ou sont même modifiés différemment; l'inverse peut aussi avoir lieu. S'il en est ainsi, on conçoit bien les divergences que peuvent présenter la sensibilité et les réflexes cutanés, d'une part, la sensibilité et les réflexes tendineux, d'autre part. Mais il est une donnée dont il faut tenir compte et sur laquelle nous ne sommes pas, quanta présent, suffisamment éclairés : c'estl'état des fibres nerveuses elles-mêmes. Nous savons maintenant, par les recherches de MM. Westphal, Pierret et surtout par celles de M. Dejerine que, dans l'ataxie locomotrice progressive, les nerfs sensitifs cutanés peuvent offrir dans une période avancée de la maladie, des altérations périphériques, qui portent parfois sur un assez grand nombre des fibres de ces nerfs pour abolir l'impressionnabilité de la peau dans les régions auxquelles elles se distribuent. Or, il se pourrait que les fibres nerveuses sensitives des tendons fussent plus souvent atteintes que celles de la peau et qu'elles le fussent dès les premières phases de la maladie? Si l'on constatait une altération totale de ces fibres au début de l'ataxie, on aurait évidemment découvert la véritable cause de l'abolition si précoce, dans cette affection, des phénomènes désignés sous le nom de réflexes tendineux.
Pour ce qui concerne la persistance ou même l'exagération de ces phénomènes dans des cas où la sensibilité cutanée est abolie (certains cas d'hémianesthésie hystérique avec hémiparésie), il faut se rappeler que, dans l'hystérie, on observe des faits bien plus singuliers : c'est ainsi qu'on voit des modes particuliers de la sensibilité cutanée disparaître alors que d'autres modes semblent intacts, (Gendrin, Beau, Briquet, Landry, etc.). Kien de plus connu, par exemple, que les cas dans lesquels la
1. J.-M. Charcot. Leçons sur /es localisations dans les maladies du cerveau et de la moelle épinière. Paris, 1878-1880, p. 335 et suiv.
sensibilité tactile pure subsiste, tandis que la sensibilité à la douleur est paralysée. La plupart des physiologistes admettent aujourd'hui pourtant que ce sont les mêmes éléments nerveux (fibres conductrices, cellules de la substance grise médullaire) qui servent à la sensibilité tactile et à la sensibilité douloureuse. Le mode d'impression est seul différent et les éléments nerveux, particulièrement ceux de la substance grise de la moelle, peuvent être modifiés par des influences morbides de telle sorte qu'ils demeurent impassibles pour les impressions douloureuses, tandis qu'ils sont mis en activité parles impressions tactiles. 11 n'y a aucune difficulté théorique de ce genre lorsqu'il s'agit d'expliquer comment la percussion des tendons peut provoquer des réflexes exagérés, chez des hystériques dont la sensibilité cutanée est abolie. Ici, ce ne sont plus les mêmes éléments des centres nerveux qui sont en cause, car les fibres centripètes des tendons ne vont pas aux mêmes éléments de la substance grise que les fibres sensitives delà peau. Rien ne s'oppose donc à ce qu'on admette que les modifications déterminées dans les centres nerveux par l'hystérie puissent porter sur les éléments de la moelle auxquels se rendent les fibres cutanées et épargner les éléments médullaires qui reçoivent les fibres sensitives ou centripètes, émanées des tendons.
M. Westphal avait considéré le phénomène du genou comme le résultat d'une excitation transmise aux muscles par le tendon percuté. M. Erb, au contraire, fit de ce phénomène une action musculaire réflexe, provoquée par l'excitation des fibres nerveuses des tendons. C'est l'opinion de M. Erb qui compte le plus de partisans ou plutôt qui est universellement adoptée aujourd'hui ; les dissidents sont très peu nombreux.
La condition première d'un acte réflexe existe-t-elle dans les cas dont nous parlons ? Le tissu qui doit servir de point de départ à l'excitation centripète est-il sensible ? Est-il tout au moins impressionnable et les excitations qu'il subit peuventelles, par suite, provoquer des phénomènes réflexes? Les tendons reçoivent incontestablement des fibres nerveuses. Les recherches de M. Sappey ont mis hors de doute ce fait qui d'ailleurs n'était guère contesté. Mais l'expérimentation et l'observation clinique peuvent seules prononcer dans une question de ce genre ; en effet, lorsqu'il ne s'agit ni de glandes, ni de muscles, les fibres nerveuses constatées dans un tissu normal peuvent être soit des éléments conducteurs d'impressions, soit des éléments
vaso-moteurs ou autres. Ou ne peut savoir si certaines de ces fibres sont sensibles que si Ton constate que le tissu devient le siè^e de douleurs sous l'influence d'irritations morbides, ou si les excitations expérimentales y sont douloureuses. Or, si nous examinons les tendons au moyen de l'expérimentation, nous constatons qu'à l'état normal ce sont des organes peu sensibles. Que l'on mette à découvert le tendon d'Achille sur un chien : on pourra piquer, pincer, écraser, brûler ce tendon sans provoquer le plus souvent la moindre expression de douleur. Ce résultat ne prouve pourtant point d'une façon formelle l'absence de fibres nerveuses sensitives dans les tendons ; il montre seulement que si ces fibres existent, elles ne confèrent aux tendons qu'une sensibilité très obtuse. Mais il est un moyen expérimental d'exalter la sensibilité des tissus, c'est d'y exciter une vive irritation inflammatoire. C'est ce moyen que Flourens a mis en usage dans des expériences bien connues. Il faisait mettre a nu le tendon d'Achille sur des chiens ; puis, après qu'on s'était assuré, en piquant ou grattant le tendon, qu'il était ou paraissait insensible, il faisait appliquer à sa surface une petite quantité de pommade épispastique fortement chargée de poudre decantharides. Le lendemain, ce tendon avait acquis une sensibilité telle, que si on le pressait un peu entre les mors d'une pince anatomique, l'animal s'agitait violemment en poussant des cris plaintifs ; la douleur ainsi produite semblait parfois, à en juger par la violence et la durée de ces cris, être aussi ai<më que si l'on avait pincé une des branches ou le tronc même du nerf sciatique. Nous avons répété plusieurs fois cette expérience, M. Philipeaux et moi, devant les auditeurs de M. Flourens, dans les leçons expérimentales de ce célèbre physiologiste, alors que nous étions ses aides ; les résultats étaient toujours des plus décisifs.
Ces expériences ne faisaient d'ailleurs que démontrer avec précision ce que la clinique avait présumé depuis longtemps. N'a-t-on pas admis, dès qu'on a connu les tendons, qu'ils peuvent être le point de départ des douleurs les plus vives, dans la goutte, dans le rhumatisme subaigu ordinaire, dans le rhumatisme blennorrhagique, etc. Mais la localisation rigoureuse du point de départ de ces douleurs dans les tendons euxmêmes n'a pu être affirmée sans réserves que lorsque l'expérimentation a eu prouvé que les tendons peuvent devenir extrêmement sensibles sous l'influence de l'irritation inflammatoire.
Les tendons sont donc doués de sensibilité douloureuse lorsqu'ils sont le siège d'une irritation morbide ; ils contiennent donc des fibres nerveuses sensitives. Ces fibres sont-elles réellement insensibles, absolument insensibles, à l'état normal? Je ne le crois pas. Les moyens habituels de recherche de la sensibilité ne provoquent pas de signes de douleur, tels que cris, agitation; cela est certain, mais si l'on explore la sensibilité des tendons, en examinant l'influence des excitations qu'on leur fait subir sur la pression du sang dans les artères, ou sur la grandeur des pupilles, on reconnaît que ces organes ne sont pas insensibles1. D'autre part, les fibres nerveuses des tendons peuvent manifester leur sensibilité ou leur excito-motricité sous l'influence d'un mode particulier d'exploration, c'est-à-dire sous l'influence des chocs.
Les chocs portant sur le tendon rotulien déterminent une sensation particulière : cette sensation est plus ou moins obtuse, il est vrai, mais il y aurait une exagération extrême à en nier l'existence. Si l'on fait l'expérience sur soi-même, on peut se convaincre facilement. Que l'on frappe, avec le bord cubital de la main le tendon rotulien d'une jambe croisée sur l'autre et fléchie en résolution, on éprouvera, si le choc est un peu fort, une sensation de douleur sourde qui, après plusieurs chocs frappés coup sur coup, finira par être assez désagréable 2. Cette douleur est toute spéciale, c'est-à-dire différente comme forme de celle que l'on détermine en frappant de même d'autres points du membre ; les chocs qui suffisent à la produire ne provoquent aucune souffrance lorsqu'ils portent sur les parties voisines ; on sent bien qu'elle a un siège un peu profond, qu'elle n'a pas la peau pour point de départ ; en un mot, on ne peut pas douter qu'elle ne prenne naissance dans le tendon frappé.
D'ailleurs la percussion du tendon rotulien donne lieu à
1. J'ai fait plusieurs expériences de ce genre sur des chien3 curarisés et soumis à la respiration artificielle. On mettait le tendon rotulien à nu en enlevant avec soin tout le tissu connectif qui le recouvre. Chaque fois que l'on frappait le tendon, dans ces conditions, avec un inslrument mousse, on voyait les pupilles s'agrandir et revenir presque aussitôt à leurs dimensions premières. Il en était de même lorsqu'on faradisait le tendon. Si l'on renouvelait ces excitations, après avoir mis une des carotides de l'animal en communication avec un hémodynamomètre, on constatait une augmentation passagère de la tension sanguine inlra-artérielle après chaque faradisation ou chaque pression du tendon entre les mors d'une pince anatomique.
2. Cette sensation devient beaucoup plus vive dans certains cas d'affection médullaire où l'on constate, entre autres symptômes, une exagération du réflexe patellaire. Chaque coup frappé sur le tendon rotulien détermine, en même temps qu'un brusque mouvement d'extension de la jambe sur la cuisse, une impression pénible et soudaine d'agacement douloureux qui fait sursauter le malade.
une réaction motrice, à un mouvement brusque d'extension de la jambe fléchie et il est bien difficile de ne pas considérer ce mouvement comme un acte réflexe et par conséquent de ne pas admettre dans ce tendon l'existence de fibres centripètes, excito-motrices.
Cependant M. Westphal a cru pouvoir attribuer le mouvement déterminé par la percussion du tendon rotulien à un ébranlement ou à un tiraillement produit dans les muscles extenseurs par ce choc.
Comment cet ébranlement ou ce tiraillement donnerait-il lieu à une contraction musculaire? Peut-on supposer que la contraction du triceps fémoral pourrait résulter d'une excitation ainsi produite directement dans les faisceaux propres de ce muscle? S'agirait-il par conséquent d'une sorte de contraction iclio-musculaire? Mais nous savons que les contractions de ce genre, du moins celles qui se manifestent sous l'influence des chocs portant sur les muscles, ont des caractères spéciaux. Je ne parle pas de la forme de la contraction produite par un choc portant sur un muscle. C'est une excitation locale que l'on détermine ainsi ; il se fait un soulèvement de la partie musculaire frappée, une sorte de colline plus ou moins large, plus ou moins saillante et plus ou moins durable et, en général, il n'y a aucun mouvement de rapprochement entre les points d'insertion du muscle ; en d'autres termes, s'il s'agit de muscles insérés sur les os des membres, il n'y a pas de mouvement de ces os. C'est là ce qui s'observe dans l'état de santé. On peut, il est vrai, constater des contractions totales des muscles frappés, dans certaines conditions spéciales, un certain temps, par exemple, après la mort violente (Expériences sur les décapités, ou après la mort rapide produite soit par le choléra, soit par la fièvre jaune, etc). Mais peut-on s'autoriser de tels exemples pour admettre la possibilité de contractions d'un muscle tel que le triceps fémoral, produites, directement, pendant la vie, sous l'influence d'un tiraillement causé par le choc du tendon rotulien ? 11 faut noter que la contraction, dans les cas que l'on alléguerait comme exemples, offre des caractères 'spéciaux, différents de ceux de la contraction que l'on voudrait expliquer ainsi ; elle est plus ou moins lente, progressive, de forme tonique, etc. ; elle n'a pas habituellement la soudaineté de la contraction suscitée par le choc du tendon. D'ailleurs, on admettrait sans doute, dans ce mode d'explica-
tion, que le tiraillement du muscle est déterminé par la brusque tlexion de la jambe sur la cuisse, au moment où Ton percute le tendon. Mais alors, semble -t-il, un coup frappé avec force sur le tibia, au-dessous des insertions du tendon rotulien, devrait aussi, en augmentant brusquement la flexion de la jambe, dans la situation que Ton donne ordinairement au membre mis en expérience, amener le même résultat. Or, il n'en est rien dans le plus grand nombre des cas et lorsqu'il se produit alors une contraction du triceps crural, cette contraction est incomparablement plus faible que celle qu'on obtient sur le même sujet en percutant bien plus légèrement le tendon rotulien. D'autre part, dans les cas où le phénomène du genou est très accusé, il se manifeste sous l'influence du moindre choc, de celui que l'on peut produire en frappant très légèrement le tendon à l'aide de l'extrémité d'un seul doigt formant marteau. Comment supposer qu'un si faible ébranlement du tendon rotulien puisse, par l'intermédiaire de la rotule et du tendon du triceps, exciter suffisamment ce muscle pour y faire naître une contraction? Remarquons, en outre, que la contraction du triceps fémoral peut être provoquée encore très facilement, dans les cas dont il s'agit, en frappant le tendon rotulien, sur le malade couché, en décubitus dorsal, les membres inférieurs étant dans l'extension et en résolution. Or, dans de telles conditions, surtout si le choc n'est pas très fort, il n'y a, pour ainsi dire, aucun ébranlement mécanique du triceps fémoral. Et puis, pourquoi un choc de force modérée, portant sur ce muscle luimême, que la jambe soit fléchie ou étendue, ne donne-t-il pas lieu d'ordinaire à une contraction, dans les mêmes cas? Enfin, on ne comprendrait pas très bien comment le choc le plus violent du tendon rotulien reste sans effet, lorsque la moelle est altérée d'une certaine façon (première période du tabès dorsal), si les contractions du triceps étaient dues à un ébranlement de ce muscle, puisque la contractilité et la sensibilité de ce muscle, explorées par tous les moyens dont nous disposons, demeurent alors souvent intactes.
Ce sont là, si je ne me trompe, des arguments qui prouvent que le phénomène du genou n'a pas pour cause une excitation déterminée directement dans les fibres musculaires du triceps par le choc du tendon rotulien 1 et ce qui est démontré pour ce
1. Un argument nouveau, à l'appui de cette interprétation, vient d'être donné par
phénomène doit l'être aussi pour tous les autres mouvements provoqués parle choc cle tels et tels tendons.
L'on est conduit ainsi à considérer le phénomène du genou comme un phénomène réflexe. Mais le point de départ est-il dans le tendon rotulien, ou hien est-il dans le triceps. L'ébranlement communiqué à ce muscle, trop faible pour y exciter directement une contraction, ne peut-il pas y produire une impression qui serait elle-même la cause déterminante de ce phénomène réflexe?
Il est vrai que les muscles sont des organes sensibles et que, comme tels, ils semblent, a priori, pouvoir être mis en action par des excitations de leurs libres sensitives. Leur sensibilité, quoique moins vive que celle d'autres organes, que celle de la peau entre autres, l'emporte certainement sur celle des tendons. Il est facile de le constater en comparant, sur des chiens curarisés et soumis à la respiration artificielle, les tendons et les muscles, sous le rapport de l'influence qu'exercent les excitations expérimentales (faradisation) de ces deux sortes d'organes sur la pression du sang dans la carotide ou encore sur la largeur des pupilles. Des expériences de ce genre, faites dans mon cours, ont montré, de la façon la plus nette, que la sensibilité des muscles extenseurs de la jambe sur la cuisse est plus vive que celle du tendon rotulien. Mais il est impossible cle déduire de là qu'un tiraillement assez faible en somme, déterminé dans le muscle parle choc du tendon rotulien, peut y faire naître, par mécanisme réflexe, une contraction brusque et passagère, telle que celle qui constitue le clonus du genou. Certains arguments que j'invoquais, il n'y a qu'un instant, pour chercher à établir que ce phénomène ne peut pas être dû à une contraction idiomusculaire du 'triceps, sont tout aussi valables pour prouver qu'il ne s'agit pas d'un mouvement réflexe, ayant pour point de départ une impression suscitée dans le muscle lui-même. Je fais allusion surtout à ce que j'ai dit de l'impuissance des chocs sur le tibia, la jambe étant fléchie et ballante, pour déterminer le phénomène du genou. De même, on ne peut guère conce-
M. A. M. Bloch. Cet expérimentateur a prouvé que lors du phénomène du genou, le triceps crural se contracte au même moment dans tous ses points, comme dans les cas où sa contraction est provoquée par l'excitation de son nerf moteur, cl non successivement de bas en haut, comme cela a lieu lorsqu'il se contracte sous l'influence d'un ébranlement mécanique subi par un des points de sa partie inférieure {Expériences sur la contraction musculaire provoquée par une percussion du muscle chez l'homme. Journal de M. Ch. Robin, 1885, no. 1, p. 19.)
voir qu'un léger choc portant sur le tendon rotulien, lorsque le malade est surson lit dans le décubitus, les membres inférieurs étendus et en résolution, puisse transmettre au triceps fémoral, de proche en proche et par ébranlement ou tiraillement, une excitation assez forte pour y provoquer une contraction réflexe.
En dernière conséquence, il est permis de conclure que c'est bien l'excitation du tendon lui-même par le choc qui met en jeu le mécanisme réflexe, par suite duquel le triceps fémoral se contracte.
11 ne faudrait pas exagérer pourtant et prétendre que les contractions réflexes dont il s'agit, ne s'effectuent jamais qu'à la condition que le chocprovocateur porte sur le tendonlui-même. Elles peuvent se produire encore, en effet, dans nombre de cas, lorsqu'on percute la rotule, ou le tibia, comme nous l'avons dit, ou le tendon au-dessus de la rotule ou même la partie du muscle la plus voisine du tendon, soit que cette partie du muscle partage, avec le tendon lui-même, le pouvoir de susciter, lorsqu'elle est percutée, la contraction réflexe de tout le muscle, soit que le choc agisse, non sur les fibres sensitives du muscle, mais sur celles du tissu tendineux mêlé, en ce point, au tissu musculaire.
Toujours est -il que c'est le choc du tendon rotulien qui produit les effets les plus constants et les plus prononcés. Cette particularité est-elle due au mode de terminaison des fibres sensitives dans les tendons? En tout cas, c'est par des considérations de ce genre qu'on a voulu expliquer ce fait que le réflexe tendineux est provoqué seulement parle choc du tendon et non par un autre mode d'excitation. M. Senator ! pense que ce fait remarquable pourrait tenir à la disposition toute spéciale décrite par M. Golgi, pour les terminaisons des nerfs, au niveau des points d'union entre les muscles et leurs tendons. M. Golgi distingue deux sortes de terminaisons nerveuses dans les tendons. Il nomme les unes : organes nerveux terminaux musculo-tendineux ; il compare les autres aux boutons terminaux cle la conjonctive. Les premiers siègent au lieu de passage des fibres musculaires aux tendons; ils sont fusiformes; une de leurs pointes est en rapport avec une extrémité effilée des fibres musculaires, de telle sorte que leur stroma fibrillaire
1. H. Senator. Ueber Seknenreflexe und ihre Beziehwig zum Muskeltonus . (Du Bois-Reymond's Archiv., 1880, p. 197. — Anal, in Gentralblatt f. med. W., 1880).
semble une prolongation directe du sarcolemme ; l'autre pointe, souvent simple, le plus souvent double, suit la direction des faisceaux tendineux avec lesquels elle se confond graduellement. Les boutons terminaux se trouvent, au contraire, toujours à la surface des tendons. D'après M. Golgi, les appareils nerveux terminaux musculo-tendineux, seraient des appareils pour la sensibilité musculaire, destinés à donner la mesure de la contraction des fibres musculaires \ Ce sont ces appareils que le choc pourrait exciter, suivant M. Senator, et qui seraient insensibles aux autres modes d'excitation directe.
Cette tentative d'explication repose sur un fait anatomique qui demande vérification. D'autre part, nous voyons bien, d'un côté, une disposition spéciale des extrémités terminales des fibres nerveuses des tendons (sont-cedes fibres sensitives qui se terminent ainsi ?) ; de l'autre côté, ce fait d'observation que le choc est le seul moyen d'excitation des tendons qui puisse provoquer le réflexe tendineux. Mais comment la disposition anatomique terminale des fibres nerveuses explique-t-elle le fait d'observation physiologique ? C'est ce que l'on ne dit pas, parce qu'on l'ignore profondément.
D'ailleurs, comment ne pas rappeler ici que le choc paraît être aussi le mode d'excitation le plus efficace pour provoquer certains mouvements réflexes dans des cas où l'organe percuté n'est pas un tendon. Ainsi, sur des malades atteints de sclérose en plaques disséminées, de même que sur d'autres, affectés d'hémiplégie ancienne avec exaltation considérable des actions réflexes dans le côté paralysé, on peut susciter des mouvements réflexes très brusques, très étendus, de l'avant-bras ou de tout le membre supérieur de ce côté, en percutant avec le bout du doigt l'extrémité inférieure du cubitus, à la face dorsale du poignet, là où cette extrémité n'est recouverte que du tégument cutané : le même choc, portant sur les parties voisines, ne donne souvent lieu qu'à de faibles mouvements réflexes ; en outre, le plus ordinairement, on peut exciter par tout autre moyen la peau qui recouvre l'os, sans produire le moindre effet du même genre. Il semble donc que c'est la sensibilité de l'os lui-même, ou celle du périoste, qui est mise en jeu dans ces cas et qui détermine les mouvements réflexes observés.
1. O. Golgi. Délia terminazione dei ne^vi net tendini c di un nuovo apparato nervoso terminale muscolo-tendineo. — lntorno alla distribuzione e terminazione deinervi nei tendini deWuomo e di altri vertebralu (Anal, in Centralblatt f. med. W. 1879, p. 726;.
Or, y a-t-il, dans cette extrémité du cubitus (tissu périostique ou tissu osseux), des terminaisons nerveuses semblables ou, au moins, analogues à celles que M. Golgi a décrites dans les tendons ? Cela paraît peu probable, car on peut voir que la percussion de l'extrémité inférieure du radius, faite delà même façon, sur les mêmes malades, n'est suivie en général que de mouvements réflexes relativement faibles, lorsqu'il s'en manifeste, et il faudrait admettre, par conséquent, que les fibres nerveuses se terminent autrement dans les parties superficielles de l'extrémité inférieure du cubitus que dans celles de l'extrémité du radius, ce qui, à priori, ne me paraît pas acceptable.
Ces considérations sur le point de départ des impressions qui donnent naissance aux réflexes tendineux présenteraient une notable lacune, si je ne disais un mot de l'opinion émise par M. Tschiriew. Selon ce sagace investigateur, l'impression déterminée par la percussion du tendon se produirait surtout à l'extrémité de fibres nerveuses sensitives qui traverseraient la substance charnue des muscles et viendraient après s'être dépouillées de leur myéline, se terminer clans l'aponévrose musculaire, au voisinage de l'origine des tendons \ Les vibrations provenant du choc du tendon seraient transmises aux extrémités terminales de ces fibres et c'est de ces extrémités que partiraient les impressions excito-motrices donnant lieu aux contractions réflexes 2. Je ne saurais souscrire à cette interprétation. Le fait que l'on peut observer le réflexe rotulien en frappant très légèrement ce tendon, le malade étant au lit, dans le décubitus dorsal, les membres inférieurs étendus, en résolution, est, comme je l'ai déjà dit, en opposition complète avec toutes les hypothèses qui attribuent le phénomène du genou à une transmission de proche en proche de l'ébranlement du tendon jusqu'au muscle correspondant. La supposition de M. Tschiriew ne résiste pas plus que les autres à cet argument. Elle est réfutée de même par une autre observation : je veux parler de l'absence du réflexe rotulien, lorsque sur un malade chez lequel la réflectivité médullaire est exaltée et que l'on fait asseoir sur le bord de son lit, les jambes pendantes, on percute fortement le tibia, près de l'insertion du tendon rotulien et qu'on imprime
1. M" J.-L. Prévost dit que ces nerfs avaient déjà été cités, mais incomplètement décrits, par M. Sachs. [Phys. u. Anat. Unters, ùber die sensiblen Nerven der Muskeln. Archiv v. Reichert u. Du Bois-Reymond, 1874, p. 18b.)
2. Tschiriew. Sur les terminaisons nerveuses dans les muscles striés. (Archives de Physiologie normale et pathologique, série II, t. VI, 1819, p. 69).
ainsi, en augmentant brusquement la flexion de la jambe, un tiraillement assez fort à ce tendon et au muscle triceps fémoral.
On s'explique à peine les doutes qui ont pu être soulevés à propos de la nature des contractions déterminées dans le triceps fémoral par le choc du tendon rotulien ; car on est vraiment entraîné, lorsqu'on a étudié ce phénomène dans la clinique, à le considérer comme un phénomène réflexe. J'ajouterai le fait suivant à ceux que j'ai déjà indiqués. M. Lewinski a constaté que, sous l'influence de l'excitation des tendons, lorsque le pouvoir réflexe de la moelle est exagéré, il y a contraction non seulement des muscles dont les tendons sont excités, mais encore des muscles antagonistes1 II est impossible de ne pas admettre l'intervention de la moelle lorsqu'on cherche à expliquer ce fait. 11 est évident aussi que le pouvoir réflexe médullaire est mis en jeu dans les cas où l'on voit le choc d'un tendon rotulien provoquer une contraction non seulement dans le triceps du coté correspondant, mais encore dans celui du côté opposé. M. Erb qui a signalé ce fait l'avait observé chez des malades. On a pu le vérifier depuis lors maintes fois dans la clinique : M. Tschiriew et M. J.-L. Prévost l'ont constaté aussi dans leurs expériences sur des lapins2. Mais la crainte de se laisser aller à une illusion a poussé les expérimentateurs à chercher des lumières dans toutes les directions.
M. Burckhardt, le premier, compara le temps qui s'écoule entre le choc du tendon et la contraction du triceps à celui qui sépare l'excitation de la peau des mouvements réflexes correspondants et il crut pouvoir conclure que le premier intervalle de temps est plus court que le second 3.
M. Tschiriew, en employant une meilleure méthode et en expérimentant sur des malades atteints de tabès spasmodique, est arrivé à des chiffres un peu différents ; mais en somme, il conclut comme M. Burckhardt, que le temps qui sépare le choc du tendon de la contraction du triceps est suffisant pour que
1. Lewinski. — Ueber sogenannte Sehnenrefiexe uni Spinalèpilepsie. Archiv f. Psych., VII, 1 — Anal, in Ccntralblatt. ., 1877, p. 448.
•1. J.-L. Prévost. Loc. cit., p. iO .
3. D'après M. ,1 -L. Prévost, à qui j'emprunte ces indications (Loc. cit., p. 13), M. Burkhardt aurait admis, d'après ses expériences, que le réflexe patellaire se produit chez le lapin en 17 millièmes de seconde, tandis que les réflexes cutanés n'auraient lieu que 22 millièmes de seconde après l'excitation. Chez l'homme, il s'écoulorait 39 millièmes de seconde entre le choc du tendon et le réflexe, ce qui serait, d'après lui, le tiers ou le quart de l'intervalle de temps observé entre les excitations de la peau et les réflexes consécutifs.
cette contraction puisse s'effectuer par mécanisme réflexe.
M. G. Ter Meulen a fait des observations analogues à celles de M. Tschiriew et M. Gowers est arrivé aussi de son côté à des résultats confirmatifs.
M. Brissaud ne conclut pas différemment, tout en donnant aussi des chiffres différents de ceux de ses devanciers, ce qui tient et aux procédés employés et à l'état de santé des individus sur lesquels ont porté ses recherches. Il a constaté d'ailleurs des particularités intéressantes. Il a vu que le temps qui s'écoule entre le choc du tendon et le réflexe musculaire peut diminuer avec des excitations répétées du tendon ou des excitations quelconques des muscles ; cette diminution peut être évaluée à 5 ou 6 millièmes de seconde ; chez les hystériques, elle peut attendre 12 à 15 millièmes de seconde.
Le temps dont il s'agit est plus court que dans l'état normal, toutes les fois que la réflectivité médullaire est exaltée : par exemple, dans les cas de sclérose latérale de la moelle, dans les cas d'hémiplégie ancienne, etc. Lorsqu'il s'agit de l'hémiplégie ancienne, l'abréviation de ce temps a lieu surtout du côté paralysé ; mais il n'est pas rare qu'il en soit de même, à un moindre degré, il est vrai, dans le membre inférieur du côté opposé, ce qui est d'accord comme le dit M. Prévost, avec le fait publié par M. Dejerine et constaté depuis lors par tous les observateurs ; je veux parler cle la possibilité de provoquer la trépidation réflexe du pied, chez les hémiplégiques, non seulement du côté paralysé, mais encore clu côté sain où ce phénomène est toutefois moins prononcé. Ce fait s'explique certainement par les relations anatomiques entre la moelle et l'encéphale. On sait que les entrecroisements des pyramides antérieures et ceux de la commissure médullaire antérieure mettent en communication avec une moitié de l'encéphale, celle du côté droit par exemple, non seulement la moitié gauche de la moelle mais aussi, dans une mesure plus restreinte, la moitié droite de ce centre. 11 est donc tout naturel que les lésions encéphaliques unilatérales qui exaltent la réflectivité médullaire puissent agir dans ce sens, non seulement sur la moitié opposée, mais encore à un moindre degré sur la moitié correspondante de la moelle.
Enfin, M. Brissaud a constaté aussi que sous l'influence du choc du tendon rotulien, on peut observer deux contractions successives clu triceps fémoral: la première, plus faible, qui suit immédiatement le choc du tendon, serait due aune excita-
tion transmise au muscle et y produisant directement cette contraction; la seconde serait la contraction réflexe connue et se produirait après une certaine fraction de seconde. Sans nier un fait que je n'ai pas vu, et qui a été constaté à laide de tracés graphiques, je crois qu'il est permis de penser que la réalité de la première contraction serait tout à fait évidente, si cette contraction avait été constatée sur le membre inférieur étendu, le sujet étant au lit et en décubitus dorsal : c'est ainsi seulement qu'on est certain de ne produire par le choc aucun ébranlement mécanique du muscle pouvant donner lieu à une apparence de contraction,
Il faut ajouter aux recherches faites dans cette même direction un travail communiqué au congrès de Londres de 1881, par M. Eulenburg. Cet expérimentateur a constaté, comme M. Brissaud, que le temps qui s'écoule entre le moment de la percussion du tendon et celui où a lieu la contraction musculaire varie dans l'état pathologique; que tantôt il augmente, tantôt il diminue, suivant les cas et que, de ces variations, on peut tirer des indices diagnostiques 1.
Tous les auteurs que nous venons de citer sont donc d'accord pour admettre que le temps qui s'écoule entre la percussion du tendon rotulien et la contraction du triceps est suffisant pour permettre à une action réflexe médullaire de s'effectuer et par conséquent leurs recherches ne sont pas en opposition avec l'interprétation qui considère cette contraction comme de nature réflexe. Il n'en est pas de même de M. A. Waller, fils du célèbre physiologiste Augustus Waller 2. En comparant le temps qui sécoule entre le moment de la percussion du tendon rotulien et la contraction du triceps fémoral à celui qu'il a noté entre le moment du choc du tendon d'Achille et la contraction du triceps sural, il trouve que ces deux temps ont une valeur identique, 2 à 3 centièmes de seconde. Or, à cause de la distance inégale de ces deux tendons à la moelle épinière, il faudrait nécessairement que le temps nécessaire pour l'un des réflexes, celui du genou, fût plus court que le temps nécessaire pour le réflexe du pied, et l'on peut même calculer la différence qui devrait exister, en prenant pour point de départ de ce calcul la vitesse de propagation des excitations dans les nerfs (30 à 50 mètres par seconde, d'après Ilelmliollz ; 150 mètres, d'après M. Bloch ; 30
J.-L. Prévost, Loc. cit., p. lu et 1G
à 50 mètres, d'après M. A. Waller). M. A. Waller conclut donc que les phénomènes en question ne sont pas des actes réflexes : d'abord, parce que, suivant lui , le temps observé pour la production de ces phénomènes est trop court pour un mécanismemusculo-réflexe de ce genre et ensuite, parce qu'on n'observe pas la moindre différence entre la contraction du gastro-crémien provoquée par le choc du tendon d'Achille et celle du triceps crural déterminé par la percussion du tendon rotulien, sous le rapport du temps qui s'écoule entre le choc de chacun de ces tendons et la contraction musculaire consécutive.
Pour M. A. Waller, les phénomènes dont il s'agit seraientdes contractions provoquées directement dans les muscles dont les tendons reçoivent le choc ; mais ce qui constitue le trait caractéristique de son opinion, c'est qu'il fait intervenir, comme élément nécessaire, une augmentation du tonus musculaire déterminée par certains états morbides de la moelle épinière. Je ne comprends pas très bien, je l'avoue, comment l'exagération du tonus d'un muscle peut favoriser la production des contractions de ce muscle de telle sorte qu'elles s'effectuent plus facilement, plus violemment et plus brusquement, qu'elles se répètent même parfois, etc.
En résumé, ces expériences sur la durée de l'intervalle de temps qui s'écoule entre le moment du choc d'un tendon et celui de la contraction du muscle auquel appartient ce tendon nous ont fait connaître des particularités intéressantes; mais elles ne me paraissent pas avoir beaucoup éclairé la physiologie du phénomène du genou et des autres phénomènes analogues et, envisagées dans leur ensemble, elles ne sont pas en opposition avec l'opinion qui considère ces phénomènes comme des actes réflexes.
D'ailleurs, l'expérimentation sur les animaux, me semble démontrer aussi nettement, pour le moins, que l'étude del'homme sain et de l'homme malade, l'exactitude de cette opinion.
Les expériences les premières en date sont celles de MM. Schultze et Furbringer l. Ces expérimentateurs ont fait voir qu'après la section du nerf crural sur deslapins, le phénomène du genou ne peut plus être provoqué. Ce fait, qui a été confirmé de toutes parts, démontre nettement que la contraction du triceps n'est pas le résultat d'une mise en jeu directe des faisceaux de ce muscle par ébranlement mécanique, dans le phénomène
1. Schultze et Furbringer. Gentralblatt. f. d. m. W. , 1875, p. 929.
du genou et que l'innervation joue un rôle indispensable clans la production de ce phénomène. 11 ne me semble pas possible, en effet, de croire que Ton donnerait une explication suffisante de l'abolition du réflexe patellaire dans ces conditions expérimentales, en disant que l'on fait de cette façon cesser le tonus du muscle triceps fémoral et que l'on rend ainsi impossible l'effet de l'excitation directe de ce muscle, produite par l'ébranlement de son tendon. La contraction du triceps pourrait être affaiblie, très affaiblie même, si l'on veut, par la paralysie du tonus musculaire, et encore faudrait-il démontrer la réalité de celte conséquence ; mais on ne voit pas comment elle pourrait être ainsi supprimée.
MM. Schultze et Furbringer ont, en outre, montré que l'on peut encore obtenir la contraction du triceps fémoral sur des lapins, en percutant le tendon rotulien séparé de la rotule, à la condition de tendre assez le muscle pour qu'il puisse se contracter. C'est là encore un fait qui ne peut s'expliquer qu'en admettant la nature réflexe du phénomène, puisqu'il n'y a plus possibilité, dans les conditions indiquées, d'un tiraillement ou d'un ébranlement quelconque du triceps fémoral par le choc du tendon.
Ils ont vu encore que la percussion du tendon rotulien d'un côté peut, chez le lapin, provoquer une contraction des deux triceps, contraclion plus faible naturellement du côté opposé au tendon qui reçoit le choc. Cette particularité qui a étéconstatée, comme je l'ai dit, chez l'homme par M. Erb et par d'autres médecins, MM. Gowers et Byrom Bramwell1 par exemple, a été revue aussi chez les animaux par plusieurs expérimentateurs, par M. J.-L. Prévost entre autres ; elle constitue, ainsi que je l'ai fait remarquer, un des meilleurs arguments pour prouver que l'activité réflexe à la moelle épinière est mise enjeu parla percussion du tendon rotulien.
Enfin, MM. Schultze et Furbringer n'ont pas pu obtenir des contractions du triceps fémoral sur des animaux curarisés. L'argument que l'on peut tirer de cette expérience, àl'appui de l'opinion qui regarde ces contractions comme réflexes, est moins nettement démonstratif que les précédents, parce qu'on pourrait objecter à cet argument, sans y être bien autorisé suivant moi, que les muscles, sur un animal curarisé, ne sont plus
1. Byrom Bramwell. The Patellar Tendon Reflex (The med. Times and Gazette, 1870. — Tirage à part).
clans des conditions favorables à une excitation efficace par tiraillement ou par ébranlement.
Ces auteurs ont donc été en droit, ce me semble, de conclure que la contraction du triceps provoquée par le choc du tendon rotulien est un phénomène réflexe. Comme cette contraction a encore lieu après la section de la moelle épinière, ils ont admis avec raison que le centre réflexe de ce mouvement a pour siège la partie postérieure (ou inférieure) de la moelle.
La question aurait été définitivement jugée si des expériences en contradiction avec celle de MM. Schultze et Furbringer n'avaient pas été introduites dans le débat et n'étaient pas venues jeter un certain doute sur une des conclusions de ces auteurs. Je fais allusion aux expériences de M. Burckhardt. Cet expérimentateur a bien constaté que la section du nerf crural abolit le phénomène du genou et il n'hésite pas à considérer ce phénomène comme réflexe ; mais il dit avoir vu que la dilacération de la moelle lombaire et la section des racines postérieures des nerfs lombaires laissent persister le réflexe rotulien ; de telle sorte qu'il est conduit, — et c'est sur ce point qu'il s'éloigne de ses devanciers — à placer le siège du centre de réflexion motrice de l'impression produite par le choc du tendon rotulien, non dans la moelle épinière, mais dans les ganglions des racines postérieures des nerfs lombaires.
11 est bien difficile de se représenter comment une action réflexe motrice pourrait s'exécuter par la médiation de ces ganglions, lorsque l'on sait qu'ils ne reçoivent et n'émettent aucune fibre motrice. En excitant le bout périphérique d'une de ces racines coupées entre le ganglion et la moelle, on ne détermine, en effet, aucun mouvement ; l'excitation mécanique du ganglion lui-même, après la section de la racine correspondante, faite au point que nous venons d'indiquer, n'a pas non plus d'action motrice sur les muscles innervés par le nerf correspondant à cette racine. D'ailleurs les faits expérimentaux sur lesquels s'appuie M. Burckhardt pour proposer cette manière de voir n'ont pas été vérifiés par les auteurs qui se sont livrés aux mêmes recherches.
M. Tschiriew constata plus tard un fait intéressant : c'est que si la section du nerf crural abolit la possibilité du réflexe rotulien, la section du nerf sciatique vers la partie supérieure de la cuisse exagère au contraire ce réflexe. Il serait impossible de se rendre compte de cette influence de la section du nerf
sciatique, si la moelle ne jouait pas un rôle important dans la production de ce phénomène, car le sciatique est absolument étranger à l'innervation du muscle triceps fémoral. Les lésions qu'on lui fait subir ne peuvent donc agir sur le triceps que par l'influence qu'elles exercent sur le mécanisme médullaire des contractions de ce muscle. On peut supposer que l'irritation du bout supérieur du nerf sciatique, produite par la section de ce nerf, se propage jusqu'à la région lombaire de la moelle et produit une certaine exaltation des propriétés de la substance grise de ce centre, dans le côté correspondant au nerf coupé. Quelque spécieuse que puisse être cette hypothèse, elle ne me paraît pas admissible. L'exagération du réflexe rotulien, produite par la section du nerf sciatique, persiste pendant assez longtemps ; or, les irritations traumatiques, expérimentales, des nerfs, occasionnées par la section, la contusion, la brûlure, de ces cordons, ne sont pas durables : leurs effets physiologiques cessent dès que la cause du traumatisme n'agit plus. On pourrait supposer que l'interruption des relations entre les extrémités périphériques du nerf sciatique et la moelle épinière diminue la dépense d'influx nerveux dans la moitié correspondante de la région lombaire delà substance grise médullaire et y détermine une accumulation de cet influx : d'où la vivacité plus grande des actions réflexes s'exécutant par l'intermédiaire du nerf crural du même côté. Mais on peut encore imaginer une autre interprétation. La section du nerf sciatique paralyse les muscles antagonistes du triceps crural ; ce dernier muscle, n'ayant plus ses freins normaux, ne doit-il pas, dans de telles conditions, se raccourcir, sous l'influence des excitations réflexes ou autres, plus brusquement et plus fortement que dans l'état ordinaire des choses ?
M. Tschiriew est arrivé, par ses expériences sur la moelle épinière et les racines postérieures des nerfs, à des résultats qui sont très différents de ceux qu'avait obtenus M. Burckhardt et qui confirment nettement l'opinion émise par MM. Schultze et Furbringer \
Le nerf crural du lapin est formé, comme l'a constaté M. Tschiriew, par deux branches nerveuses qui proviennent ; lune du cinquième nerf lombaire ; l'autre, du sixième nerf lombaire : quant au nerf sciatique,, il est constitué par des branches provenant du sixième et du septième nerf lombaire
l. Voir J.-L. Prévost. Loc. cit. p. 47 et suiv.
et du premier nerf sacré. Ceci bien établi, il soumet la moelle, sur des lapins, à des sections transversales successives, soit d'avant en arrière, soit d'arrière en avant. Dans ce dernier cas, les premières sections sont faites sur la région sacrée. On voit le phénomène du genou devenir plus étendu et plus rapide lors des premières sections ; il diminue ensuite et il devient impossible lorsque l'on coupe la moelle au niveau de la sixième paire lombaire. Si les sections sont faites d'avant en arrière, le phénomène du genou commence aussi par s'exagérer 1 : il ne peut plus être provoqué, lorsque la moelle se trouve coupée entre la cinquième et la sixième paire lombaire. D'autre part, une dilacération de la moelle, faite avant toute autre lésion de ce centre, au niveau de cette sixième paire des nerfs lombaires, abolit ausitôt le réflexe rotulien. Donc le centre réflexe de ce phénomène siège dans la moelle vers la sixième paire lombaire.
Nous voyons qu'entre les mains de M. Tschiriew les lésions delà moelle ont donné des résultats opposés à ceux qu'avait obtenus M. Burckhardt. Il en a été de môme pour les sections des racines des nerfs. M. Tschiriew a coupé, sur des lapins, la racine postérieure du sixième nerf lombaire d'un côté. Cette opération a été suivie d'une abolition complète des réflexes rotuliens du même côté. Il s'agit donc bien, en somme, d'actes réflexes, tout à fait ordinaires comme mécanisme, c'est-à-dire s'effectuant par l'intermédiaire de la substance grise de la moelle épinière.
M. Senator a publié un travail intéressant dans lequel il cherche à compléter les connaissances que nous devons à M. Tschiriew sur le rôle de la moelle épinière dans la production des réflexes tendineux. 11 a vu que la section d'une moitié de la moelle épinière, chez le chien et le lapin, pratiquée entre la cinquième et la sixième vertèbre lombaire, abolit le réflexe rotulien seulement dans le membre postérieur correspondant. Ce résultat n'était certes pas inattendu, puisque l'on sait par M. Tschiriew que l'on détruit ainsi le centre de ce réflexe. 11 est probable qu'une hémisection de la moelle faite un peu
1. On voit que le réflexe du genou s'exagère lorsque la section de la moelle est pratiquée un peu en avant de la sixième paire lombaire, tout comme il le fait, lorsque cette section porte sur la région sacrée. Cette exagération des réflexes rotuliens tient dans les deux cas à l'exaltation de la réflectivité médullaire: dans le premier cas, celte exaltation se produit dans toute la longueur de la partie de la moelle située en arrière (au-dessous) de la section; dans le second, elle ne remonte sans doute que usqu'à une certaine dislance en avant de la lésion.
au dessus de ce point produirait une exagération du phém>mène dn ^enou du même côté et un affaiblissement de ce phe- ZLe lu côté opposé. C'est du ^^^Tll Va fait voir M. Brown-Séquard, pour les autres rétlexes La secUonlrànsversale des faisceaux postérieurs on la destruction de leur partfe lombaire dans une grande étendue longitudinale, SS d'après M. Senator, aucune influence sur le réflexe eu aueston Au contraire, la section transversale d'un cordon làtéS entre la cinquième et la sixième vertèbre lombaire otlaïle réflexe Julien du côté ^^^J^ tion des cornes postérieures grises n agirait pas sur ce rèllexe d en serait de même de la section transversale des cornes antéripnrps et des faisceaux antérieurs.
Ce résultats, suivant M. Senator, ne feraient que confirmer ceux qù avait obtenus déjà M. Woroschiloff, dans ses recherches sur la voie que suivent les impressions dans la moelle ép.niere . 1s ne me paraissent pas avoir tonte la valeur que 1 auteur leur attribue II est évident qu'il ne détruit pas les faisceaux posterieurs dans la partie de la région lombaire qu, répond aux Leb s postérieures cle la cinquième et de la sixième paire car IdéTufra t en même temps ces racines et le réflexe patellaire serait forcément aboli. Que signifie alors l'expérience don il S? La même réflexion peut être faite à propos de la desmc ion des cornes postérieures de la substance gr.se. Quant a à seZn transversale des faisceaux postérieurs, s, elle est pratiquée au-dessus de la cinquième paire lombaire, non seulement elle ne doit pas abolir les réflexes patella.res mais elle doTt au contraire, les exagérer. D'autre part, les résultats observés à la suite de la section d'un des faisceaux latéraux, dans 'intervalle du cinquième et du sixième nerf lombaire ne me parai sent avoir aucune signification, au point de vue des données quT M. Woroschiloff croit avoir établies et qui sont bien "on Sables. La section transversale des cornes antérieures et deffaSceaux antérieurs ne pouvait pas à pnon, conduire a d'autres résultats que ceux qui ont été obtenus. •
M J -L. Prévost dans le mémoire auquel j'ai emprunte la plupart des renseignements qui précèdent, publie ses propres n'eherches. Ses expériences ont été faites aussi, en général, sur
, . H. Sonate, Mr *»"««* £ ^S T SSÏÏKf S
lîois-Reymond's Archiv f. Physiol., 1880, p. 1W.
med. Wiss., 18S0, p. 830.
des lapins ; mais il les a répétées sur d'autres animaux ; principalement sur des chats et des cochons d'Inde. Elles concordent tout à fait, comme conséquences, avec celles de M. Tschiriew. A l'exemple de ce physiologiste, il pratiquait d'abord une section préalable de la moelle épinière dans la région dorsolombaire. Cette opération, faite sur l'animal anesthésié, a l'avantage considérable de supprimer toute douleur dans les expérimentations auxquelles on soumet ensuite l'animal ; elle est déplus très utile, en ce qu'elle exagère le pouvoir réflexe de la région médullaire d'où naissent les nerfs des membres postérieurs.
M. Prévost ne s'est pas borné d'ailleurs à répéter les expériences de ce physiologiste. Il a étudié l'influence de l'anémie médullaire sur le phénomène clu genou. En comprimant l'aorte abdominale sur des lapins, il a vu le phénomène du genou s'exagérer pendant une première période de quelques secondes, puis devenir impossible au bout de 40 à 45 secondes. En faisant varier la durée delà compression de l'aorte, on voit que le temps nécessaire au retour du phénomène du genou est d'autant plus long que la compression a duré plus longtemps. Ces effets *de l'interruption de la circulation dans les parties qui reçoivent leur circulation artérielle de la région abdominale de l'aorte ne peuvent s'expliquer, dans les conditions où on les a observés, qu'en admettant que le phénomène du genou est un acte réflexe médullaire.
M. Prévost a répété les expériences de MM. Schultze et Furbringer, sur l'influence qu'exerce le curare par rapport aux réflexes tendineux et il a vu, comme ces auteurs, que la curarisation empêche la production du phénomène du genou. Il a constaté sur des chats, que la chloroformisation et l'éthérisation, lorsqu'elles déterminent une anesthésié profonde, font disparaître ce réflexe, mais qu'il ne cesse qu'après l'abolition des réflexes cutanés. Le chloroforme agit plus puissamment que l'éther : nous voyons, en effet, dans une expérience de M. Prévost, sur une chatte, que le chloroforme a paralysé le réflexe rotulien (après que la cornée a perdu sa sensibilité), tandis que l'ethérisation, pratiquée sur le même animal quelques instants auparavant, avait laissé persister ce réflexe, bien qu'elle eût été poussée aussi loin et continuée aussi longtemps qu'on pouvait le faire sans amener la mort. Quant au chloral hydraté, M. Prévost a vu que l'injection intra-veineuse
d'un gramme de cette substance ne modifie pas le réflexe patellaire, bien qu'elle paralyse complètement la sensibilité cutanée et presque complètement la sensibilité des conjonctives. La disparition des réflexes tendineux, sous l'influence des aneslhésiques, indique, d'après M. Prévost, l'imminence du collapsus. M. Prévost cite en note, à la fin de son mémoire, le résumé des expériences que venait de publier M. Eulenburg, au moment où ce travail était sous presse. Les résultats obtenus par M. Eulenburg ne diffèrent pas essentiellement de ceux que M. Prévost a observés. 11 a constaté toutefois que le chloroforme produit, au début, une augmentation remarquable du réflexe patellaire. D'après lui ce phénomène disparaît avant le réflexe cornéen. L'éther sulfurique et d'autres combinaisons d'éthyle et d'éthylène donnent lieu souvent, par inhalation, à une remarquable augmentation des réflexes (principalement des réflexes tendineux et périostiques chez le lapin) : ces réflexes peuvent persister lorsque l'anesthésie est complète. Le chlorure d'éthylène, le chlorure d'éthylidène et le chlorure de méthylène ne déterminent pas d'exagération initiale des réflexes : le réflexe tendineux n'est aboli qu'après le réflexe delà cornée. Le bromure d'éthyle agit de même au début, mais il ne fait qu'affaiblir les réflexes. Le bromure d'éthylène agit comme l'éther. Le chloral hydraté ne produit pas d'exagération des réflexes au début de son action (lapin) : le réflexe patellaire disparaît avant le réflexe cornéen. Le bromure de potassium, en injections sous-cutanées sur le lapin, agit dans le même sens que le chloroforme. Dans la mort par asphyxie, le réflexe patellaire n'est paralysé qu'après le réflexe de la cornée \
Les expériences de MM. Tschiriew, Eulenburg, Prévost, nous apprennent que les injonctions hypodermiques de sels de morphine ne modifient pas le réflexe patellaire. On avait déjà d'ailleurs observéle même fait pour les autres phénomènes réflexes.
Le phénomène du genou est exagéré comme les autres actes réflexes chez les animaux soumis à l'influence delà strychnine (Burckhardt et autres expérimentateurs).
J'ai répété, soit dans mon laboratoire, soit dans mon cours, la plupart des expériences de MM. Schultze et Furbringer,
1. Eulenburg Ueber différente Wirkwigen der Anasthetica auf verschiedene Reflexphiinomene, namentlich Sehnenreflexe. (Gentralblatt f. d. med. Wiss., 1881, n°6).
DIX-NEUVIÈME LEÇON. igf
Barckharclt, Tschiriew, J.-L. Prévost, Eulenburg et autres, et j'ai pu reconnaître en général, l'exactitude des résultats qu'ils ont publiés1. Un fait que j'ai bien constaté, c'est celui quia été vu par plusieurs de ces auteurs, à savoir que la percussion d'un des tendons rotuliens, surtout lorsque l'excitabilité delà moelle lombaire est augmentée par suite d'une section transversale de la moelle, portant sur la région dorsale, au niveau des dernières vertèbres de cette région, détermine souvent, en même temps qu'un violent mouvement du membre correspondant, un mouvement très net, bien que beaucoup plus faible, de l'autre membre. J'ai pu même, dans mon cours, montrer cette particularité sur un jeune enfant atteint d'une lésion chronique et diffuse de la moelle épinière. En percutant un des tendons d'Achille sur cet enfant, on provoquait un assez fort mouvement d'extension du pied correspondant, avec légère flexion des orteils et l'on voyait se produire en même temps, un mouvement analogue, mais plus limité, dans le pied du côté opposé. L'enfant était mis à genoux sur une table, le corps penché en avant et les mains appuyées sur cette table ; les pieds en dépassaient le bord. Dans cette attitude, le mouvement provoqué dans le pied gauche par une percussion brusque, mais de force modérée, du tendon d'Achille du côté droit, ne pouvait pas être considéré autrement que comme un phénomène réflexe et il en était bien certainement aussi de même pour le mouvement du pied droit 2.
Toutes ces démonstrations paraîtraient superflues et le seraient en effet, si l'opinion qui considère le phénomène du genou et les phénomènes analogues comme des actes réflexes,
1. Quand on a mis attentivement ànuletendonrotuliensur un chien non cuiariséetnon anesh'sié, on peut passer au dessous de ce cordon fibreux un manche de scalpel et soumettre le tendon ainsi iso1^ à des percussions. Chaque percussion provoque un mouvement réflexe de la jambe, tout semblable à celui qui se produit lorsque le tendon mis à nu estlaissé dans ses rapports normaux. Si l'on coupe transversalement le tendon, on voit que la percussion de l'un ou de l'autre de ses deux bouts donne lieu encore à des réflexes très nets. Si on a brûlé le tendon ou si on Ta excisé, on peut déterminer des mouvements brusques et considérables d'extension de la jambe sur la cuisse en frappant les parties situées en dehors ou en dedans des points qu'occupait le tendon. L'analyse des phénomènes démontre bientôt que l'on frappe alors sur la capsule fibreuse de l'articulation. Tant qu il reste une petite partie des régions antéro-'atérales, interne ou externe, de cette capsule, la percussion de cette partie peut provoquer un réflexe semblable en tout au réflexe patellaire. Il m'a paru en être encore ainsi, même lorsqu'on percutait les ligaments interne et externe, après avoir coupé les parties antéro-latérales de la capsule fibreuse.
2. Cet enfant provenait du service de mon collègue, M. le professeur Hardy, à l'hôpital de la Charité, et il avait été amené à mon cours par M. Dejerine, alors chef de clinique de la Faculté, qui avait déjà observé ces particularités avec M. Hardy, ;i l'hôpital.
ne trouvait plus en face d'elle aucun dissident. Mais il n'en est pas ainsi, et des physiologistes de mérite nient encore la nature réflexe de ces phénomènes:
M. A. Waller, comme je l'ai dit plus haut, se refuse à admettre que le réflexe patellaire soit un acte réflexe, et M. J.-L. Prévost qui, dans son premier mémoire, réfutait, en termes très réservés, il est vrai, l'avis de cet expérimentateur, me paraît, dans un mémoire publié plus récemment, moins disposé à le combattre1. Il fait connaître, dans ce travail, fait en collaboration avec M. A. Waller, des expériences qui lui paraissent démontrer que les contractions observées dans le membre du côté gauche lorsqu'on percute le tendon patellaire du côté droit ne sont pas de nature réflexe. Par conséquent, dit-il « le phénomène de transmission que je signa- » lais comme étant une des principales objeclions qui pût être » opposée à la théorie très analogue à celle de M. Westphal » qu'exposait M. Waller, n'offre pas toute la valeur que j'étais » tenté de lui opposer. »
MM. J.-L. Prévost et A. Waller relatent quatre expériences faites sur des lapins. Ils ont constaté que la compression de l'aorte abolit en 30 à 45 secondes le réflexe rotulien du côté où l'on percute le tendon patellaire et le mouvement qui se manifeste en même temps dans le membre du côté opposé. La section des nerfs (crural et sciatique) fait disparaître le réflexe provoqué par le choc du tendon rotulien du côté correspondant ; mais on voit persister le mouvement déterminé par cette percussion dans le membre du côté opposé. Dans une de leurs expériences, ils ont constaté les mêmes faits, après avoir sectionné les racines postérieures des cinquième, sixième, septième nerfs lombaires et celles du premier nerf sacré du côté gauche ainsi que les nerfs sciatique, crural, obturateur et fémoro-cutané du même côté : c'est-à-dire que la percussion du tendon rotulien du côté gauche, faite dans ces conditions, n'avait aucune action sur le membre postérieur gauche, mais était suivie tout aussitôt d'un mouvement du membre postérieur droit. Dans cette expérience et tout au moins dans les deux premières, la moelle épinière "avait été préalablement coupée transversalement dans la région sous-lombaire.
1. J.-L. Prévost et A. Waller. Nouvelles expériences sur les phénomènes nommés réflexes tendineux. (Revue médicale de la Suisse Romande, lrc année n° 6, 15 juin
18 si. Tirage à pari).
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MM. J.-L. Prévost et A. Waller disent avoir pris toutes les précautions pour qu'il n'y eût pas de mouvement communiqué par l'ébranlement de l'animal au membre non percuté. Ils font remarquer que le mouvement qu'ils observaient dans le membre opposé à celui sur lequel on frappait le tendon rotulien ne consistait pas dans une contraction du triceps, mais dans un mouvement dépendant d'une contraction d'ensemble de tous les muscles de la partie supérieure du membre. Dans une de leurs expériences, ils ont fracturé le fémur droit de l'animal, après avoir coupé le nerf sciatique et le nerf crural du même côté et ils ont constaté, après cette fracture, une diminution de l'intensité du mouvement transmis à l'autre membre par suite du choc du tendon rotulien du côté droit.
Ces expériences, quelque intéressantes qu'elles soient, ne me paraissent pas devoir modifier l'opinion générale sur la nature du phénomène du genou et des phénomènes du même genre. MM. Prévost et A. Waller sont obligés d'admettre que l'intégrité physiologique de la région de la moelle qui donne naissance aux nerfs des membres postérieurs est nécessaire pour que le phénomène du genou se produise et pour que le mouvement transmis ait lieu dans le membre du côté non percuté: l'interruption de la circulation dans la moelle épinière supprime en effet ces deux mouvements à la fois. Il est impossible de ne pas être de leur avis sur ce point; mais il est permis d'hésiter à les suivre lorsqu'ils disent, en parlant de la communication de l'excitation du membre percuté à l'autre membre : « cette transmission... n'est pas directement provoquée par l'excitation des nerfs du tendon percuté, puisque le membre percuté a été préalablement énervé ».
Si le mouvement transmis ne s'explique pas par un ébranlement du train postérieur, produit malgré les précautions prises par ces physiologistes, il me semble impossible qu'il n'y ait pas une voie nerveuse servant à la transmission de l'excitation du tendon percuté au membre du côté opposé, voie nerveuse qui aura été épargnée en dépit de l'apparente rigueur des expé-. riences. Quant au caractère du mouvement transmis, il n'est pas toujours tel que Font indiqué M. J.-L. Prévost et A. Waller. Ce mouvement, chez le chien et chez le lapin, est bien souvent très analogue sinon semblable à celui qui a lieu dans le membre percuté, Je rappellerai, à ce propos, ce fait que je citais il n'y a qu'un instant et qui concerne un jeune garçon montré à
mon cours. Le mouvement produit dans le pied et les orteils, parle choc du tendon d'Achille du même côté, se reproduisait affaibli, mais tout semblable dans le pied du côté non frappé. Comment celte transmission pourrait-elle s'expliquer autrement que parla médiation des nerfs des deux membres et de la partie de la moelle qui leur donne naissance ?
La conclusion de ces études sur le phénomène du genou, c'est que ce phénomène est un acte réllexe, une contraction réflexe du triceps fémoral provoquée par le choc du tendon rotulien \ Cette interprétation s'applique à toutes les contractions musculaires, provoquées de la même façon : au réflexe du tendon d'Achille, à ceux des tendons du poignet, etc.
Le réflexe rotulien s'exagère toutes les fois que la réflectivité médullaire devient plus vive. Nous avons vu qu'il en est ainsi chez les animaux, sous l'influence des lésions des faisceaux postérieurs de la moelle épinière dans la région dorsale ; il en est de même à la suite des piqûres, des sections transversales du centre médullaire, dans cette même région. L'inhalation du chloroforme, au début de son action, la compression de l'aorte dans les premiers instants de son influence sur la substance grise de la moelle épinière, la strychnine, la morphine, etc., rendent ce réflexe plus énergique et plus brusque. 11 y a parfois 2 et 3 mouvements, ou même plus encore, pour une seule percussion du tendon.
J'ai indiqué aussi les lésions soit des nerfs, soit de la moelle épinière, qui abolissent ces réflexes chez les animaux. En outre de ces lésions, on doit rappeler, comme causes d'affaiblissement et de disparition de ce phénomène, la compression de l'aorte continuée pendant 30 à 50 secondes 2, l'anesthésie
\. C'est de cette façon que les travaux les plus récents envisagent le mécanisme des phénomènes de ce genre. Voir: Mommsen, Recherches expérimentales sur les réflexes tendineux (Anal . in Archives de Neurologie, T. IX, janvier 1 88 3, p. 108). 11 y a cependant encore des expérimentateurs qui considèrent le réflexe patellaire comme dépendant d'un état particulier des muscles et non comme un pur réflexe nerveux (Orchansky. Influence du travail neruo-musculaire et de la fatigue sur les réflexes tendineux et sur V excitabilité électrique des muscles et des nerfs chez V homme. Même Recueil, même numéro, p. 137).
2. 11 faut tenir compte du temps nécessaire pour que la compression de l'aorte fasse disparaître la possibilité des réflexes tendineux. Après trente à cinquante secondes, l'interruption du cours du sang dans la partie postérieure du corps ne peut paralyser que la substance grise médullaire. Si l'on ne cherchait le phénomène du genou qu'après un temps plus long, on pourrait se demander si l'abolition de ce phénomène n'est pas due à des modifications physiologiques déterminées dans les muscles par cette suppression de l'irrigation sanguine artérielle.
complète produite par le chloroforme, l'éther etc., la curarisation, etc.
Il est clair que, chez l'homme, des conditions analogues ou semblables à plusieurs de celles qui viennent d'être éimmérées entraînent les mêmes conséquences : nous avons eu soin de signaler, dès le début de cette étude, les circonstances principales dans lesquelles les réflexes tendineux présentent une augmentation ou une diminution d'intensité. Au risque de nous laisser aller à quelques répétitions, nous croyons devoir revenir sur cette partie du sujet, pour lui donner un complément nécessaire. Un traumatisme de la moelle peut, suivant son siège, affaiblir ou exagérer les réflexes rotuliens. Si le nerf crural d'un côté se trouvait sectionné, le phénomène du genou, du côté correspondant, deviendrait impossible. Le chloroforme, l'éther, la strychnine, exercent chez l'homme la même influence sur ce phénomène que chez les animaux.
Les lésions médullaires d'origine morbide peuvent augmenter ou diminuer la vivacité et l'étendue du réflexe rotulien.
On a constaté l'exagération de ce réflexe dans la sclérose des faisceaux latéraux, dans certains cas de sclérose transverse, de sclérose en plaques disséminées, dans l'affection encore mal connue que M. Charcot a désignée sous le nom de tabès spasmodique et que nous désignons sous un nom d'attente : myélopathie spasmodique ou spasmogène. Ce réflexe est encore exagéré dans certains cas de mal vertébral de Pott, de tumeurs des vertèbres ou des membranes de la moelle ou de la moelle elle-même, dans certains cas de méningo-myélite ; toutes les fois aussi qu'il y a sclérose secondaire descendante des faisceaux latéraux, à la suite d'une lésion encéphalique, etc.1
Dans ces circonstances diverses, il y a presque constamment une altération commune, à savoir une sclérose de la partie postérieure des faisceaux latéraux. On a même voulu faire de cette altération une condition sine qua non de l'exagération des réflexes tendineux dans les cas de lésion de la moelle; mais c'est là un point très discutable et il me paraît au moins vraisemblable qu'une altération étendue de la sub-
1. J'ai vu le réflexe roUilien exagéré chez un malade atteint de paralysie agitante -, mais j'ai cru devoir rapporter cette exagération à une complication de lésion médullaire, d'autant plus que ce symptôme était unilatéral et s'accompagnait de douleurs assez vives dans le membre inférieur correspondant.
stance grise médullaire dans la région cervicale ou la région dorsale supérieure, ou une compression limitée de la moelle, produisant, dans ces mêmes régions, une incapacité fonctionnelle plus ou moins prononcée de cette substance, suffît pour donner lieu à une exagération du phénomène du genou, parce que la substance grise de la partie inférieure de la région dorsale et de la région dorso-lombaire, dans de tels cas, acquiert une réflectivité plus grande que dans l'état normal. 11 suffit que cette réflectivité soit exaltée dans la région qui, chez l'homme, donne naissance aux nerfs des membres inférieurs, ou même dans celle où le nerf crural prend origine, c'est-à-dire d'après M. Tschiriew, dans la région d'où proviennent la troisième et la quatrième paire des nerfs lombaires.
En tout cas, il est bien admis par tous les médecins physiologistes que si les altérations des faisceaux pyramidaux de la moelle épinière déterminent une exagération des réflexes tendineux, c'est qu'elles ont pour conséquence constante une exaltation du pouvoir réflexe de la substance grise, quel que soit le mécanisme par lequel se produit cette exaltation morbide.
Les réflexes rotuliens sont parfois exagérés dans des affections considérées comme des névroses; par exemple, dans l'hystérie (Charcot), dans la chorée (Straus).
Les lésions de la moelle épinière, celles de l'encéphale et certaines névroses ne sont pas les seules conditions possibles de l'exagération des réflexes tendineux. De même que l'introduction de certaines substances toxiques — la strychnine au premier rang — peuvent déterminer une exaltation du pouvoir réflexe de la moelle et, comme conséquence, une augmentation d'intensité de ces réflexes, de même certains états morbides, toxémiques, peuvent produire, dans une mesure faible relativement, des effets du même genre. Il en est ainsi, par exemple, de la fièvre typhoïde, dans le cours de laquelle, d'après M. Strumpell1, M. G. Ballet2, M. Pluyaud 3, les réflexes tendineux seraient, en général, plus accusés que dans l'état normal. Mais ce n'est point là un fait constant, car M. Petitclerc4 a trouvé, dans la convalescence de cette maladie, que ces réflexes sont
Petitclerc. Loc. cit., p
plutôt affaiblis. D'après ce que j'ai vu, l'opinion de MM. Striïmpell et G. Ballet serait le plus souvent confirmée par l'étude du réflexe patellaire pendant l'évolution de la fièvre typhoïde. M. Albert Josias, dans les cas de choléra dans lesquels il a examiné l'état des réflexes tendineux (sept cas), a constaté que ces phénomènes sont ordinairement exagérés au début et dans la période d'état, et qu'ils sont ou atténués ou normaux dans la période de convalescence ; l'exagération des réflexes tendineux n'a fait défaut dans aucun des cas graves l.
De même que l'exagération du réflexe patellaire révèle une excitabilité réflexe plus grande de la région de la substance grise médullaire qui reçoit l'impression produite par la percussion du tendon rotulien, de même l'affaiblissement ou la disparition de ce réflexe tendineux indique que l'excitabilité réflexe de cette région de la moelle est diminuée ou abolie. C'est ce qui a lieu, comme nous l'avons vu, dans l'ataxie locomotrice progressive. M. Westphal et M. Erb en ont bien mis en lumière la signification et Fimportance diagnostiques. M. Westphal a montré que c'est parfois le premier indice, bien net de la maladie, soit qu'il n'ait été précédé par aucun autre phénomène morbide, soit que les troubles qui ont eu lieu tout d'abord n'aient pas été tout d'abord appréciés à leur juste valeur. Cette donnée diagnostique est chaque jour utilisée par les praticiens qui, dans tous les cas de tabès dorsalis douteux ou non douteux, ne manquent jamais d'examiner l'état du réflexe rotulien. M. Westphal a appelé l'attention des médecins sur l'importance de cet examen chez les malades atteints de periencéphalite diffuse. On sait bien maintenant, depuis les recherches de M. Baillarger, de M. Westphal, de M. Magnan, etc., que les lésions de la paralysie générale progressive sont souvent accompagnées d'altérations de périmy élite diffuse ; peut-être même ces altérations ne font-elles jamais complètement détaut, à un degré ou à un autre: elles précèdent, accompagnent ou suivent les premiers stades du développement des lésions de la méningo-encéphalite diffuse. Or, ces altérations de la moelle peuvent, dans certains cas, être absolument prédominantes dans les parties postérieures et surtout dans les faisceaux médullaires postérieurs et, clans de tels cas, elles se traduisent nécessairement, d'une façon plus ou moins nette, parles symptômes de l'ataxie loco-
\. Albert Josias. Du réflexe tendineux dans le choléra. (Le Progrès Médical, 31 dée. 1884, p. 1091).
motrice progressive. Comme la péri-encéphalite diffuse donne souvent lieu par elle-même à des troubles de la locomotion, il n'est pas toujours facile de reconnaître, par l'aspect seul de ces troubles, s'ils dépendent uniquement des lésions de l'encéphale ou s'ils doivent être rattachés en partie à des complications médullaires, spécialement à des lésions des faisceaux postérieurs delà moelle épinière. L'étude des réflexes tendineux, en particulier du réflexe patellaire, fournit des éclaircissements qu'on ne doit pas négliger. La diminution ou l'abolition de ce phénomène réflexe permet de soupçonner la coexistence d'une périmyélite avec prédominance des altérations au niveau des faisceaux postérieurs. Cet indice a une réelle valeur, reconnue par tous les médecins : il est utile aussi dans divers cas d'aliénation mentale *.
11 ne faut pas d'ailleurs attribuer à ce signe une valeur absolue. En effet, dans le tabès dor salis, il peut faire défaut, puisque M. Erb a constaté la persistance du réflexe rotulien dans un cas sur 49 2. D'autre part, ce réflexe peut ne pas se manifester dans l'état sain, ainsi que nous l'avons rappelé. On est donc obligé, dans certains cas, ou de passer outre et de maintenir le diagnostic malgré la persistance de ce réflexe, si les symptômes de l'ataxie locomotrice ne laissent aucun doute, ou bien, dans le cas où le réflexe rotulien est nul, de n'admettre comme probable l'existence de cette maladie que si l'on reconnaît quelque autre indice parlant dans le même sens.
Ces réserves sur la valeur diagnostique de l'abolition du réflexe rotulien se trouvent d'ailleurs clans presque tous les écrits qui concernent le tabès dorsalis. Elles sont formulées très explicitement, par exemple, par M. G. Fischer s.
Les cas de tabès dorsalis dans lesquels le réflexe rotulien persiste s'expliquent, ainsi que l'a montré M. Westphal, parla disposition des lésions médullaires. Bien que ces lésions siègent, au début, presque toujours dans la région dorsale inférieure et la région dorso-lombaire et qu'elles y soient prédominantes, en général, pendant tout le cours de la maladie, elles
1. J.-G. Shaw. The tendon reflex in the Insane (Archives of Medicine, Aug. IS79).
2. Erb. (Deutsches Archiv, f. Kàn. med., t. II. p. 1. Citation de M Prévost). — Voir aussi : Thième, De la conservation des réflexes tendineux dans l'ataxie locomotrice progressive. (Thèse de Paris 1881), et Huches, Etude clinique sur l'abolition du réflexe tendineux du genou. (The Alienist and Neurologist, n° 1, 1880 ; p. 29). Analyse in Archives de neurologie, 1880-1881, p. 308.
3 il. Fischer. Semestralbericht der Heilanstalt Maxbrunn. — Mittkeilungen ûber Tabe sdorsalis. — Anal, in Centralisait, f. W Med., 1S80, p. J79),
peuvent exceptionnellement se produire tout d'abord dans les parties supérieures de la moelle épinière et n'envahir que secondairement la région dorsale inférieure et la région lombaire. Dans les cas de ce genre, lorsque ces dernières régions sont peu atteintes et que les racines postérieures des nerfs rachidiens correspondants sont saines ou à peu près, on conçoit que le nerf crural puisse encore remplir ses fonctions d'une façon normale et que, conséquemment, le réflexe rotulien puisse encore se manifester avec les caractères habituels de l'état sain. M. Westphal a observé un cas dans lequel l'autopsie a prouvé que c'est ainsi qu'il faut interpréter les faits de persistance du réflexe rotulien malgré l'existence des autres symptômes ordinaires du tabès dorsalis l .
Non seulement le phénomène du genou peut être conservé dans les conditions que nous venons de spécifier ; mais on conçoit même qu'il puisse être exagéré si, chez un malade atteint de tabès dorsalis, la partie inférieure de la moelle est absolument saine. Les lésions de la partie supérieure de ce centre nerveux peuvent, en effet, déterminer un certain degré d'exaltation du pouvoir réflexe de la substance grise médullaire dans la région dorso-lombaire. Je n'ai constaté une exagération du réflexe rotulien chez des tabétiques que dans des cas extrêmement rares et je suis convaincu qu'un certain nombre de faits dans lesquels on a dit avoir rencontré cette exagération, au début cle la maladie, étaient des cas inexactement interprétés au point de vue du diagnostic 2.
Le réflexe rotulien n'est pas affaibli seulement dans le tabès dorsalis; il peut être atténué ou même aboli dans d'autres affections. Il peut disparaître, par exemple, dans la paralysie diphthéritique, et il est sans doute permis de se rendre compte de cet effet de la maladie par les lésions que M. Dejerine a trou-
1. C. Westphal. Ueber das Veuschwlnden und die Localisation des Kniephiïnomens. (Berliner Klinische Wochenschrift, 188 1 , r.os 1 et 2. — Citation de M. Prévost).
2. Je n'ai observé une exagération bien nette des réflexes patellaires que dans des cas où les lésions du tabès étaient évidemment localisées d'une façon presque exclusive dans la partie cervicale supérieure de la moelle et dans le bulbe. Dans ces cas, en effet, sauf quelques fourmillements de temps à autre et l'exagération des réflexes dont il s'agit, les membres inférieurs paraissaient être dans l'état normal : la marche était très régulière ; il n'y avait pas d'oscillation du corps dans la station verticale, les yeux fermés. La mixtion et la défécation s'exécutaient bien. Les membres supérieurs ne présentaient aucun phénomène morbide, sauf quelques légères douleurs de temps en temps. Les symptômes principaux consistaient en des troubles oculaires, des engourdissements par plaques et des douleurs dans le cuir chevelu, la face, le cou et la partie supérieure du tronc.
vées dans les racines antérieures des nerfs rachidiens : on doit toutefois faire observer que nos connaissances sur les altérations secondaires de cette maladie, sont encore bien incomplètes et que des recherches ultérieures nous démontreront peut-être l'existence de lésions intimes de la substance grise de la moelle épinière, lésions qui devraient évidemment prendre la première place dans nos essais d'explication. On constate aussi la disparition du réflexe rotulien dans certains cas de paralysie atrophique de l'enfance, de paralysie spinale antérieure subaiguë, d'atrophie musculaire myélopathique, etc. C'est à la lésion des ceJlules nerveuses des cornes antérieures de la substance grise de la moelle épinière qu'il faut attribuer, dans ces cas, l'abolition du phénomène du genou. Dans les cas de myopathie atrophique progressive (Dejerine et Landouzy), c'est aux altérations des muscles qu'on doit naturellement rapporter la disparition de ce phénomène. Enfin il est des cas d'hystérie où les malades offrent une anesthésie des membres inférieurs telle que les réflexes rotuliens ne peuvent plus être provoqués.
Tout ce que j'ai dit de la physiologie du réflexe rotulien peut s'appliquer, avec les modifications nécessitées parla différence des muscles, des nerfs et des parties des centres nerveux qui entrent enjeu , à tous les phénomènes réflexes musculo-moteurs provoqués par la percussion de tels ou tels tendons. Mais ces données me semblent devoir être, pour la plupart, laissées de côté, lorsque l'on veut se rendre compte des contractions musculaires déterminées par la flexion du pied sur la jambe ou du tremblement spasmodique des membres, que la plupart des cliniciens rangent dans la catégorie des phénomènes qu'ils réunissent sous le nom — si impropre d'ailleurs — cVépïlepsïe spinale.
La trépidation spasmodique du pied (phénomène du pied, clonus réflexe du pied, clonus de la cheville), a été rapprochée par M. Erb et M. Westphal du phénomène du genou et M. Erb la considère comme un réflexe tendineux. Disons d'abord que cette trépidation n'est point d'ordre normal. Elle ne se produit que lorsque l'excitabilité de la substance grise delà moelle est exagérée et elle est plus ou moins facile à provoquer, suivant le degré de cette exagération morbide. Tantôt il suffit du moindre mouvement de redressement de la pointe du
pied pour que cette trépidation apparaisse ; tantôt il faut tléchir le pied sur la jambe avec force pour l'obtenir. 11 est parfois nécessaire que ce mouvement de flexion soit imprimé d'une façon brusque et même, dans certains cas, il faut renouveler cette manœuvre plusieurs fois de suite, pour réussir à observer une trépidation réflexe plus ou moins accusée. Après quelques massages des masses musculaires du mollet, cette trépidation se produit parfois plus facilement. Tantôt le mouvement se renouvelle tant que dure la flexion imprimée au pied : dans quelques cas, la trépidation cesse au bout d'un petit nombre de secondes, bien que l'on maintienne le pied en flexion forcée. Ce mouvement est régulier et on compte de cinq à sept extensions du pied par seconde, d'après M. Gowers. Ce médecin a pris des tracés de ce mouvement. Le clonus du pied est plus ou moins fort, suivant le degré d'exagération du pouvoir réflexe de la moelle et aussi suivant que les muscles de la jambe sont plus ou moins sains, plus ou moins vigoureux et animés par une innervation d'énergie plus ou moins grande. Lorsqu'il est intense et qu'on le provoque chez un malade couché, en décubitus dorsal, il s'accompagne de tremblement spasmodique du membre entier, tous les muscles entrant alors en action; les oscillations spasmodiques peuvent se communiquer à l'autre membre, se propager aux muscles du tronc et gagner même — bien exceptionnellement — les membres supérieurs \
On sait que la trépidation spasmodique réflexe du pied ne s'observe pas seulement dans les affections primitives de la moelle épinière (méningo-myélite, sclérose transverse, sclérose latérale amyotrophique ounon, tumeurs delà moelle épinière, etc.) ; on peut la constater aussi dans certains cas de sclérose secondaire de ce centre nerveux, par exemple dans le cours du mal de Pott, dans des cas de sclérose descendante consécutive à des lésions encéphaliques. Chez les malades atteints de cette
1. On peut obtenu' la production d'un phénomène très analogue dins le muscle triceps crural, comme l'a montré M. Erb, en poussant énerg-iquement et brusquement la rotule de haut en bas chez les malades dont !a moelle présente un assez haut degré d'excitabilité morbide. Il se produit alors plusieurs contractions successives et rapides du triceps qui font mouvoir la rotule et qui peuvent se répéter iant que dure la manœuvre exploratrice, ou cesser rapidement bien que cette manœuvre n'ait pas été interrompue.
On peut aussi, dans certains cas d'affections de la moelle, provoquer une trépidation plus ou moins durable de tout le membre inférieur, lorsque le mahde est en décubitus dorsal, les membres inférieurs étendus et en résolution, en poussant brusquement ce membre étendu vers le tronc à l'aide de la main appuyée contre la plante du pied.
m MALADIES DU SYSTÈME NERVEUX,
sclérose descendante on peut voir, comme l'a montré M. Dejerine et comme les praticiens l'ont vu souvent depuis lors tpidationspasmodique du pied se produire non .eu emen du côté de l'hémiplégie, mais encore, à un plus faible degré, ck Sté opposé. M. Charcot nous a appris que la tr ép.dal.on du 2d du côté paralysé, dans les cas de sclérose descendante, précède souvent de quelques semaines l'apparition de la conî acture. Nous savons encore, depuis ses recherches, qu d peut en être de même chez les hystériques, lorsque les membres inférieurs ou l'un d'eux sont menacés de contracture 11 ne faut pas toutefois s'attendre à voir le phénomène du pied se ma fester comme une sorte d'indice prémonitoire, dans tous le, cas où doit se produire une contracture plus ou moms marquée des membres inférieurs.
Il convient de noter encore que la trépidation réflexe n est pas un phénomène exclusivement propre aux membres intérieurs : on peut la constater aussi, bien que beaucoup plus ra- . remeut, dans les membres supérieurs. M. Bouchard en afa , le premier, l'observation, longtemps avant que MM. Westphal et Erb eussent pensé à étudier le phénomène du genou et celui du pied, au point de vue de la symptomatologie desaffections de la moelle épinière. Celte remarque deM Bouchard se trouve consignée dans le passage suivant de son travail bien connu sur les dégénérescences secondaires de la moelle, passage cité par M. Prévost' : « Qaelquefo.s en sou- ,, levant par le bout des doigts le bras contracture d un hé- ,, miplégique, on voit le membre tout entier agité par un „ tremblement rapide, semblable à celui que 1 on dé termine ,, par le même procédé dans les membres inférieurs des ma- ,, fades atteints de compression de la moelle -. ». J ai eu 1 occasion de voir quelquefois ce phénomène se manifester avec e caractère indiqué par M. Bouchard; mais d^paru faire souvent défaut dans les cas d'hémiplégie avec début de contracture ou avec contracture confirmée.
J'ai déjà exposé la façon dont j'avais eru pouvoir rendre compte du mécanisme physiologique de la trépidation réflexe d„ pied (et ce que j'en ai dit s'applique à la main, en transpor-
faut, bien entendu, aux muscles et aux tendons de lavant-bras, ce que je dis du muscle gastrocnémien et du tendon d'Achille). Il ne me paraît pas que cette explication ait cessé d'être vraisemblable. Le mode d'excitation n'est pas ici le même que pour le réflexe rolulien : ce n'est plusla percussion d'un tendon qui est la cause provocatrice ; c'est l'extension du tendon dWchille et du triceps crural, faite par l'observateur qui fléchit le pied sur la jambe, et le phénomène ne prend naissance que si la manœuvre persiste. Rien ne force, en vérité, à penser que l'impression provocatrice part du tendon plutôt que du muscle et si l'on incline à mettre surtout le tendon en cause, c'est que l'on est entraîné, malgré la différence des deux phénomènes, à faire un rapprochement entre le réflexe rotulien et la trépidation réflexe du pied. Je crois, quanta moi, que le point de départ de la trépidation réflexe du pied est dans le muscle gastrocnémien et voici comment il me semble que le phénomène en question se produit. L'impression déterminée par la distension du muscle gaslro-cnémien est transmise à la région de la substance grise médullaire dans laquelle se rendent les fibres sensitives de ce muscle ; elle donne lieu à une contraction réflexe, brusque et énergique, du muscle distendu. Pourquoi cette contraction n'est-elle pas persistante? C'est que le brusque raccourcissement du muscle, triomphant de l'effort fait par l'observateur pour maintenir le pied fléchi, produit une extension du pied et fait cesser ainsi momentanément l'action que produisait sur lui l'élongation, de telle sorte que les faisceaux musculaires tendent aussitôt à revenir au repos. A peine se sont-ils relâchés que leurs fibres sensitives sont de nouveau excitées ; car la main de l'observateur, qui n'a pas interrompu l'effort qu'elle fait pour fléchir fortement et d'une façon continue le pied sur la jambe, ramène le pied en flexion dès que la contraction du triceps crural se suspend. De là une nouvelle contraction réflexe du gastro-cnémien et ainsi de suite1.
1. M. Gowers a proposé une théorie du même genre {A Study ofthe so-called Tendon-refle.re Phenomena. Medico-Ghir irgical Transactions, t. K7, 1S19; tirage à part, p. 32, 1879). M. Gowers adm-t. que la tension passive, produite dans le triceps sural parla flexion du pied, y détermine, par ac ion réflexe, une irritibilité excessive a x stimulants ocaux, état dans lequel une tension brusque du muscle provoque une c •ntraction. Cette contraction ne serait pas réflexe dans le sens véritable du mot: le phénomène réflexe serait, d'après M. Gowers, l'augmentation de l'irritabilité musculaire du triceps sural. Suivant moi, la coniraction de ce mu>cl , sous l'influence de la flexion du pied, dans les cas où elle se manifeste, est réellement réflexe : la flexion du pied, par la tension qu'elle produit dans le triceps sural, y excite
Cette interprétation ' me semble préférable à celle qu'ont adoptée certains auteurs et qui consiste à supposer la mise en jeu alternative de réflexes tendineux, extenseurs et fléchisseurs du pied. D'après ces auteurs, la contraction déterminée dans le triceps sural par l'excitation du tendon d'Achille, au moment où l'on fléchit le pied sur la jambe, produirait, en même temps que l'extension du pied, un tiraillement, une traction des tendons des muscles fléchisseurs du pied. Ce tiraillement serait le point de départ d'un nouveau réflexe tendineux qui provoquerait une contraction des fléchisseurs; d'où flexion du pied sur la jambe, tiraillement du tendon d'Achille, réflexe tendineux agissant sur le triceps sural et ainsi de suite 2.
Un phénomène qui paraît se produire par un mécanisme très analogue, sinon semblable à celui du clonus du pied, s'observe aussi dans les cas où la réflectivité médullaire est augmentée dans la région dorso-lombaire : je veux parler de cette trépidation qui s'empare d'un des membres inférieurs lorsque le malade, assis sur le bord d'un siège, fléchit la jambe sur le genou, de telle sorte que le pied vienne appuyer sur le sol par sa pointe. Le poids du membre tend à rapprocher le talon du sol et à fléchir davantage, par conséquent, le pied sur la jambe : d'où traction opérée sur le triceps sural, excitation des nerfs centripètes de ce muscle, contraction réflexe qui relève le talon : cette contraction cesse ; le poids du membre agit de nouveau sur le pied pour le fléchir ; nouvelle tension du triceps sural, suivie de la contraction de ce muscle, et ainsi
des fibres nerveuses centripètes et c'est cette excitation qui, transmise à la région de la moelle où se rendent ces fibres, provoque, par la médiation de la substance grise de cette région, substance grise dont le pouvoir réflexe est exalté, une contraction brusque et vigoureuse des faisceaux primitifs de ce muscle.
1. Il y aurait là quelque chose d'analogue au mècanis ne des mouvements du cœur, en ce sens du moins qu'une excitation persistante suffirait à produire une sorte de mouvement rhytmique. Là se bornerait d'ailleurs l'analogie. Dans le cœur, en effet, les ganglions propres, intrinsèques, sont dans un élat de surcharge permanente ; ils tendent à provoquer une contraction continue du myocarde. Or, le myocarde ne peut pas être le siège d'une contraction de ce genre. O.i sait qu'il est impossible, à l'aide de nos moyens d'excitation physiologique, de déterminer un tétanos du muscle cardiaque. Dès qu'une contraction du myocarde a eu lieu, elle cesse d'elle-même, probablement par épuisement momentané, plus ou moins complet, de l'excitabilité du muscle ; mais cette propriété remonte bientôt à son degré primitif et l'influx ganglionnaire met alors de nouveau la contractilité en jeu, d'où une nouvelle contraction du cœ:ir et ainsi de suite. L'existence de ganglions nerveux modérateurs est tout à fait problématique et elle n'est pas nécessaire, comme je viens de l'indiquer. Quant à l'action modératrice des nerfs vagues, elle s'exerce peut-être, non sur les ganglions intrinsèques du cœur, mais sur le myocarde lui-mêma qu'elle rendrait passagèrement inexcilable.
Petitclerc, Loc. cit., p
de suite. Ce phénomène s'observe parfois dans l'état normal, lorsque l'attitude qui est sa condition déterminante se prolonge au delà d'un certain temps.
Le tremblementcles membres fait aussi partie des symptômes des myélopathies spasmogènes : mais la sensibilité particulière des tendons ne joue ici aucun rôle.
Parfois ce tremblement a lieu uniquement sous l'influence d'une excitation telle que le pincement ou le simple contact de la peau, ou l'impression du froid sur ce tégument, ou la pression brusque des masses musculaires à l'aide de la main, etc., il est plus ou moins intense et plus ou moins durable ; mais, en général, il s'affaiblit peu à peu et cesse après quelques secondes ou quelques minutes. Chez certains malades, il se produit à l'occasion de mouvements volontaires \ ou bien même on le voit apparaître sans excitation apparente et il peut encore ne durer que quelques instants ou quelques minutes. Soit qu'il semble spontané, soit qu'il ait été provoqué, on peut voir exceptionnellement ce phénomène morbide persister pendant un temps beaucoup plus long, pendant une ou plusieurs heures. Pendant sa durée, il offre des exacerbations par moments, soit sans cause reconnaissable, soit sous des influences de nature variée : efforts volontaires, contacts, impressions morales, etc. Tantôt il n'est accompagné d'aucune souffrance ; tantôt des douleurs plus ou moins vives coïncident avec ce phénomène et présentent des exacerbations qui sont suivies aussitôt d'une augmentation du tremblement.
11 est difficile, pour ce tremblement spasmoclique, comme pour les autres troubles du même genre, de trouver une explication tout à fait satisfaisante. On peut toutefois supposer que la région souffrante de la substance grise médullaire offre, dans ces cas, un degré d'excitabilité morbide qui n'est point suffisant pour déterminer un état de contracture durable, mais qui est tel que les impressions parties de la peau ou de parties plus profondes, provoquent une contraction des muscles animés par
1. Je parle ici du tremblement spasmodique des membres inférieurs. On sait qu'un phénomène du même genre se manifeste parfois dans le membre supérieur chez des malades atteints d'hémiplégie ancienne avec contracture, lorsque ces malades cherchent à lever ce membre, à porter la main vers leur bouche ou le côté de la tête. On peut déterminer chez quelques-uns d'entre eux une trépidation de l'avant-bras, pendant quelques instants, en percutant avec les doigts la face dorsale de l'extrémité inférieure du cubitus.
cette région de la moelle épinière. Tous les muscles d'un segment de membre ou d'un membre se contractent et le membre est légèrement entraîné dans le sens des muscles les plus puissants, dans le sens des extenseurs, en général. La distension ainsi opérée sur les muscles fléchisseurs antagonistes y détermine une excitation qui, par mécanisme réflexe, augmente leur contraction, la rend pour un moment prédominante et entraîne le membre dans le sens de leur raccourcissement : de là, tiraillement des extenseurs dont la contraction s'exagère à son tour et ainsi de suite, tant que dure l'excitation particulière de la moelle donnant lieu au tremblement spasmodique.
Quanta ce qui concerne la contracture tonique permanente, il n'y a pas non plus à faire intervenir des réflexes tendineux. Elle a certainement pour cause, comme je l7ai rappelé, en parlant delà sclérose latérale amyotrophique, une irritation morbide delà région de la substance grise médullaire où s'opèrent les actions réflexes musculo-motrices. La permanence et l'intensité de cette irritation, sans la moindre variation de degré, entraîne la continuité de la contraction réflexe des muscles, c'est-à-dire la contracture.
On a vu quelquefois la flexion du gros orteil, opérée avec force par l'observateur, diminuer ou suspendre même la contraction tono-spasmodique des muscles du membre inférieur correspondant. Ce phénomène, découvert il y a longtemps déjà par M. Brown-Séquard, ne s'observe que rarement dans les myélopathies accompagnées de contracture musculaire \
Cet effet s'explique par l'influence inhibitoire (action d'arrêt) produite sur l'activité réflexe d'une région delà moelle épinière par une excitation vive des fibres sensitives en relation avec cette région. On peut rappeler, entre autres faits physiologiques propres à bien faire voir cette influence, l'expérience bien connue et souvent citée de M. Ilerzen : si l'on applique un fragment de potasse caustique sur la partie terminale de la moelle épinière, sur une grenouille décapitée, il est impossible, tant que dure l'action irritante de ce caustique, de provoquer des mouvements réflexes des membres antérieurs. De même, une violente faradisation portant sur un des membres poslé-
1. On a vu aussi le tremblement spasmodique d'un membre inférieur s'arrêter par le pincement de la peau du gros orteil ou de la peau de la face dorsale du pied du côte correspondant et, dans ces cas, il se peut que la flexion forcée du gros orteil soit sans action (Lewinslu) .
rieurs d'une grenouille décapitée, peut s'opposer aux effets excito- moteurs d'une irritation des extrémités digitales de l'autre membre postérieur.
C'est aussi parce mécanisme que l'on doit expliquer l'arrêt du phénomène du genou, qui se produit, comme Fa observé M. Nothnagel, quand on comprime le nerf sciatique. On ne voit guère d'autre explication possible, lorsqu'on se rappelle que la section du nerf sciatique, loin d'abolir le réflexe patellaire chez les animaux, l'exagère plutôt. 11 est clair d'ailleurs que ce dernier résultat serait obtenu si l'on faisait durerla compression, car l'engourdissement du nerf et sa paralysie même seraient les suites inévitables d'une compression prolongée.
Leucomyélites systématiques, secondaires ou consécutives. — Scléroses secondaires de la moelle : — Sclérose ascendante ou descendante — Scléroses combinées.
A. — Sclérose secondaire descendante.
Certaines lésions de l'encéphale ou de la moelle épinière elle-même donnent naissance à une altération consécutive du centre médullaire, altération qui se produit sous la forme de sclérose. Cette sclérose offre constamment le même siège et la même disposition, ou du moins les variations qu'elle présente sous ces rapports sont très restreintes.
Comme type de cette sclérose descendante, on peut prendre celle qui se produit, ainsi que l'a vu, le premier, Luclwig Tùrck, à la suite cle certaines lésions du corps strié, empiétant sur la capsule interne. Lorsqu'une hémorragie ou un ramollissement nécrobiotique affecte ce siège, — que nous aurons à préciser plus tard, — on trouve constamment, à l'autopsie, une sclérose de la partie postérieure du faisceau latéral cle la moelle épinière, du côté droit si la lésion encéphalique est située dans le côté gauche du cerveau, et vice versa. Dès 1862, nous avons, M. Charco! et moi, fait plusieurs communications à la Société de Biologie sur ces altérations de la moelle ! : elles ont été étudiées d'une façon approfondie par M. Bouchard, dans un mémoire publié en 1866\ Nous signalerons, chemin faisant, les travaux qui ont étendu ou fortifié nos connaissances sur les divers points de l'histoire de ces altérations.
Lorsqu'on examine les centres nerveux, dans un cas de sclérose descendante, consécutive à une lésion du corps strié et de
* . J'ai donné quelques indications sur cette sclérose dans mes Leçons sur la physiologie du système nerveux, faites au Muséum d'histoire naturelle, en 1864. Paris, 1866.
2. Bouchard. Déaénéralions secondaires de la moelle épinière. Archives de rnéd. 1866, 1, 272 et suiv.
la capsule interne, on constate facilement qu'il s'agit d'une altération s'étendant depuis le foyer d'hémorragie ou de ramollissement jusqu'à la région inférieure de la moelle épinière. On reconnaît, en effet, à la surface antéro-inférieure du pédoncule cérébral, du côté du foyer, une bande triangulaire de sclérose, plus ou moins étroite, allongée dans le sens des fibres du pédoncule, ayant son sommet tronqué vers laprotubérance annulaire et sa base vers l'hémisphère cérébral . Impossible de ne pas être convaincu, à première vue, qu'il s'agit deFatrophie, avec transformation scléreuse, d'une partie des faisceaux de l'étage inférieur ou du pied du pédoncule cérébral. La lésion disparaît, en même temps que le pédoncule lui-même, sous la couche superficielle de la protubérance annulaire ; mais on ne saurait avoir de doutes sur l'existence d'une atrophie de la moitié correspondante de ce renflement : cette moitié delà protubérance est plus petite dans tous les sens que l'autre moitié. L'asymétrie des deux moitiés du Pont de Yarole,qui est si manifeste lorsqu'on examine la base de l'encéphale dans un cas de ce genre, apparaît plus nettement encore lorsque l'on compare ces deux moitiés sur une coupe transversale passant par le milieu de ce renflement. Audessous de la protubérance, la lésion redevient extérieure, superficielle, reconhaissable non seulement par la diminution de volume, mais encore par le changement de coloration. La pyramide antérieure du bulbe, du côté delà lésion cérébrale, présente tous les caractères dé l'atrophie avec sclérose : elle est notablement plus étroite et moins saillante que l'autre pyramide ; elle se fait remarquer, en outre, par sa teinte grisâtre, un peu ambrée et assez souvent par son aspect à demi transparent. L'olive de ce côté, par suite del'atfaissement de la pyramide atrophiée, semble faire une saillie plus forte que celle du côté opposé. La lésion disparaîtde nouveau au-dessous de l'entre-croisementcles pyramides, en ce sens qu'elle cesse d'être superficielle: il convient pourtant de dire que l'on peut en soupçonner l'existence et le siège par une légère teinte grisâtre qui se laisse apercevoir par transparence dans presque toute la longueur de lamoelle, grâce àla minceur de la couche de substance blanche qui la recouvre.
Pour bien voir la lésion de la moelle épinière, dans le cas dont il s'agit, il convient de l'étudier par laméthode des coupes, d'abord sur la moelle fraîche, puis après macération suffisamment prolongée dans les liquides qui doivent lui donner la con-
sistance convenable : dans une faible solution d'acide ehromique ou de bichromate d'ammoniaque, par exemple.
A l'état frais, si l'on fait des coupes transversales en divers points de la longueur de la moelle épinière, on reconnaît assez facilement qu'une moitié de la moelle, celle du côté opposé au côté de la lésion encéphalique, a subi une légère réduction de volume ; d'autre part, on constate, sur les surfaces de section, que la partie postérieure du faisceau latéral de cette moitié de la moelle offre une teinte grisâtre, analogue à la teinte de la substance grise médullaire. Le tissu devenu grisâtre dans ce faisceau blanc forme un îlot plus ou moins arrondi, paraissant conligu au faisceau postérieur correspondant : cet îlot est séparé, le plus souvent, de la pie-mère par nue mince couche de tissu blanc. De même, il peut ne pas être en contact avec la corne postérieure et il en est séparé aussi, dans ce cas, par une couche du faisceau latéral restée plus ou moins intacte. Cet îlot grisâtre se voit sur toutes les coupes de la moelle jusqu'à la partie inférieure du renflement dorso-lombaire. Ses dimensions sont très évidemment plus considérables dans la région cervicale que dans les autres régions ; elles vont en diminuant progressivement de haut en bas et la teinte s'affaiblit aussi dans le même sens. Vers la partie inférieure du renflement dorsolombaire, cet îlot de substance blanche, devenue grisâtre, ne constitue plus sur les coupes qu'une tache très petite et peu distincte.
Les caractères de la configuration et de la localisation de la lésion apparaissent bien plus nettement encore sur les coupes qui sont pratiquées après durcissement de la moelle épinière dans les liquides appropriés. Si l'on examine, par exemple, la moelle, dans un des cas dont il s'agit, après macération convenable dans une faible solution aqueuse d'acide chromique, on distingue, plus facilement encore qu'à l'état frais, l'îlot de sclérose sur toutes les sections transversales de ce centre nerveux. Cet îlot, dans ces conditions, tranche par sa coloration blanc jaunâtre, analogue encore à celle qu'a prise la substance grise, sur la teinte vert olive delà substance blanche saine. L'étude à l'œil nu est rendue plus facile si l'on prend soin, comme l'a conseillé M. Boucbard, de passer sur les surfaces de section que l'on examine, un pinceau imbibé de solution ammoniacale de carmin. La matière colorante se fixe sur la substance grise normale él sur la substance blanche sclérosée ou du moins v
produit une intensité déteinte rouge qui détache avec netteté, par contraste, l'îlot de sclérose de la substance blanche normale environnante \ Beaucoup d'autres substances colorantes peuvent d'ailleurs servir à obtenir un contraste du même genre. Les quelques indications que j'ai données, à propos de l'examen des surfaces de section transversale de la moelle, à l'état frais, me dispensent de toute nouvelle description topographique.
Toutefois il y a une particularité qui peut échapper lorsqu'on examine les coupes transversales de la moelle à l'état frais et qui devient très apparente sur la moelle durcie par le séjour prolongé dans la solution aqueuse d'acide chromique. Sur les surfaces de section de la moelle épinière ainsi préparée, et après coloration parle carmin ammoniacal, on voit, dans certains cas, qu'une petite partie d'un des faisceaux antérieurs a pris une teinte rouge, très analogue à celle de la région sclérosée du faisceau latéral, et à l'œil nu même on ne peut pas douter qu'il ne s'agisse de la même lésion dans les deux faisceaux : seulement, le faisceau antérieur altéré est du même côté que la pyramide antérieure atteinte de sclérose et, par conséquent, du côté opposé à celui du faisceau latéral lésé. Cette altération du faisceau antérieur est visible surtout dans la région cervicale ; elle s'affaiblit dans la partie supérieure de la région dorsale et disparaît, en général, vers le milieu de cette région. La partie du faisceau antérieur qui se colore en rouge par le contact avec la solution ammoniacale de carmin, forme, sur les coupes, un petit triangle allongé, conligu au sillon antérieur, à base sous la pie-mère, à sommet dirigé vers la commissure antérieure; il comprend tout au plus la moitié de l'épaisseur du cordon antérieur proprement dit.
L'examen microscopique permet de se rendre compte des modifications subies par les îlots de substance blanche qui sont atteints de sclérose : ces modifications sont les mêmes, à bien peu de chose près, quelle que soit la région où l'on examine le tissu sclérosé : pédoncule cérébral, pyramide antérieure, faisceau latéral ou faisceau antérieur.
1. On sait que Ja solution ammoniacale de carmin colore avec intensité le tissu connectif et la névroglie, ainsi que les filaments axiles des tubes nerveux et les cellules nerveuses. Elle n'agit pas, au contraire, sur la gaine de myéline de ces tubes. C'est pour cela que la substance grise et la substance blanche sclérosée se teignent seules en rouge, lorsqu'on met toute la surface rie section de la moelle en contact avec la solution ammoniacale de carmin.
A l'état frais, en excisant à l'aide cle ciseaux une petite parcelle clu tissu sclérosé et en examinant, sans aucun réactif, cette parcelle, on voit qu'elle est formée d'un tissu connectif fibrillaire, parsemé de granulations de diverses natures et contenant^ côté de quelques fibres nerveuses le plus souvent très grêles, devenues moniliformes par la préparation, et de quelques cylindraxes nus, des noyaux de tissu connectif, des vaisseaux dont les parois sont saines, ou bien offrent des granulations graisseuses, ou bien encore sont plus ou moins épaissies: parfois il y a, en outre, de véritables corps granuleux ; mais on en trouve surtout lorsque la lésion est encore récente. Le tissu altéré peut contenir aussi, surtout s'il a été pris clans le faisceau latéral de la moelle, à une faible distance du faisceau postérieur, des corps amyloïdes. La proportion relative de ces divers éléments varie suivant le point examiné et suivant la date de la lésion : le nombre de fibres nerveuses normales ou ne présentant qu'un plus faible diamètre que dans l'état ordinaire, varie aussi suivant le siège de la lésion encéphalique qui adonné naissance au processus de sclérose descendante, c'est-à-dire suivant que cette lésion a détruit un nombre plus ou moins grand soit des fibres de la région de la capsule interne qui font suite aux faisceaux pyramidaux, soit des prolongements de ces fibres dans leur trajet vers l'écorce cérébrale, au travers du centre ovale de Yieussens.
La dissociation du tissu excisé, avec ou sans coloration au moyen de la solution de carmin dans l'ammoniaque ou delà solution de picro-carmin ammoniacal, rend plus apparents quelques-uns des éléments du tissu altéré, particulièrement les noyaux ou les cellules de la névroglie et les cylindraxes nus qui peuvent se trouver dans ce tissu, ainsi que les vaisseaux capillaires dont les noyaux se sont parfois multipliés.
Si l'on examine des tranches transversales minces de la moelle épinière, après les avoir colorées par le carmin ou le picro-carmin et après les avoir rendues transparentes par les procédés ordinaires (par exemple au moyen du traitement successif par l'alcool, l'essence de térébenthine un peu résinifiée ou l'essence de girofles et finalement le baume de Canada), on reconnaît immédiatement au microscope, comme à l'œil nu, les parties atteintes de sclérose, par la teinte rouge qu'elles présentent. Dans ces parties, beaucoup de fibres nerveuses ont disparu: le tissu est formé par la névroglie hypertrophiée,
offrant encore un aspect alvéolaire, comme si les cavités tabulaires occupées, avant la lésion, par des fibres nerveuses existaient encore, simplement réduites par l'épaississement de leurs parois. Les noyaux cellulaires de ce tissu ne sont pas très nombreux ; il est probable qu'après s'être multipliés, au début du processus morbide, ils sont devenus plus rares par suite de la disparition d'un grand nombre d'entre eux. Dans la plupart des cas les alvéoles de lanévroglie hypertrophiée ne renferment qu'une matière probablement à demi liquide qui s'en écoule ou se détruit pendant la préparation : quelquefois on trouve un petit nombre de filaments axiles disséminés çà et là, dans ces alvéoles; mais la persistance de ces filaments, d'après mes observations, est un fait tout à fait exceptionnel. Il est beaucoup moins rare de voir, au milieu du tissu sclérosé, quelques fibres nerveuses complètes, c'est-à-dire munies de leur gaine de myéline, qui ont échappé au travail d'atrophie : ces fibres sont tantôt isolées, une à une, tantôt assemblées en petits groupes. A la périphérie de l'îlot de sclérose, ces fibres normales se montrent constamment dans le tissu altéré et deviennent de plus en plus nombreuses à mesure que l'on se rapproche des points où le tissu des faisceaux blancs reprend les caractères de l'état sain. Il n'y a pas, par conséquent, un passage brusque du tissu altéré au tissu normal; au contraire, ce passage se fait, en général, d'une façon graduelle : les cloisons de névroglie deviennent de moins en moins épaisses à mesure que les fibres nerveuses sont de plus en plus nombreuses ; quelques-unes d'entre ces cloisons peuvent pourtant présenter encore un certain degré d'épaississement dans le tissu normal, jusqu'à une assez grande distance clu pourtour de l'îlot de sclérose1.
Les limites du tissu sclérosé sont donc moins nettement tracéesqu'elles semblent 1 être, lorsqu'on se contente de l'examen à l'œil nu. L'étude microscopique de la lésion ne fait d'.ailleurs que confirmer ce qu'on avait constaté par ce mode d'examen, à savoir que la partie du faisceau antérieur qui a subi l'atrophie sclérosique est contiguë au sillon antérieur de la moelle et que, dans le faisceau latéral, la sclérose est entièrement circonscrite par du tissu resté plus ou moins normal. La forme de l'îlot de sclérose, vue au microscope, n'est pas aussi arrondie
1. Le tissu de la névroglie subit môme peut-être, dan* tous les cas de sclérose médullaire, un changement de constitution chimiq ie : la quantité de neurokératine qu'il contient a l'état normal (Ewald et Kiihne) diminuerait d'après MM. Friedrich, Schultze et Th. Rumpf (Gentralblatt f. die med. Wissensch. 1S78. p. Go7).
qu'elle peut le paraître par l'examen à l'œil nu. Cet îlot offre d'ordinaire des prolongements dans tous les sens et sa forme peut affecter une configuration irrégulièrement triangulaire ou polygonale.
Les lésions de la moelle épinière, dans la plupart des cas de sclérose descendante, se bornent aux altérations que je viens d'indiquer: la substance grise reste tout à fait normale. C'est seulement dans certains cas que cette substance offre aussi des modifications morbides : je fais allusion aux faits dans lesquels la sclérose descendante se complique d'atrophie musculaire progressive. On trouve alors, en même temps que cette sclérose, les lésions de la corne antérieure de substance grise qui caractérisent la forme ordinaire de cette atrophie '.
Lorsque la sclérose descendante est ancienne et que, par suite, les membres du coté paralysé ont été pendant longtemps en état de contracture, les muscles peuvent avoir subi une diminution assez notable de volume ; leur couleur est un peu moins rouge, en général, que celle des muscles du côté opposé ; mais elle est très différente de la teinte pâle, feuille morte, qu'offrent les muscles dans les cas de véritable atrophie musculaire. L'examen microscopique ne fait voir aucune altération histologique importante des faisceaux musculaires : cependant, on ne peut pas dire que le tissu du muscle soit entièrement normal; le diamètre moyen des faisceaux musculaires primitifs est un peu inférieurà celui de l'état physiologique ; quelquesuns de ces faisceaux sont plus transparents; peut-être certains d'entre eux n'ont-ils pas une striation transversale aussi nette que d'ordinaire ; d'autre part, on trouve çà et là des faisceaux primitifs offrant sous leur sarcolemme un nombre de noyaux plus grand que le nombre normal ; enfin, les cloisons du périmysium interne sont un peu épaissies dans quelques points. En somme, je répète que les altérations histologiques des muscles sont très peu marquées.
Les nerfs, au contraire, présentent des modifications morbides considérables. MM. Charcot et Cornil ont faitvoir que, dans les cas de sclérose descendante accompagnée de contracture, les nerfs mixtes des membres contractures sont plus volumineux que ceux du côté sain. C'est là un fait des plus faciles à
\. Pitres. Atrophie musculaire consécutive à la sclérose latérale secondaire de la moelle épinière. (Anal, in revue d'Hayem, X, p. 122). — nrissaud. De l'atrophie mU6cutaire dans l'hémiplégie . Revue mensuelle, 187S, p. 606.
vérifier et que j'ai constaté, pour ma part, maintes et maintes fois, à la Salpêtrière. Ces médecins ont montré que cette hypertrophie des nerfs est due àunépaississement du tissu connectif interstitiel qui continue à les former : il y a, dans ces cas, une inflammation interstitielle proliférante. Le processus d'hypergénèse se produit surtout dans le tissu interfasciculaire et circumfasciculaire et il se propage au névrilème. Les fibres nerveuses ne sont pas atteintes ; elles restent intactes au milieu du tissu interstitiel en travail de prolifération.
La sclérose descendante de la moelle épinière s'observe à la suite de diverses lésions du cerveau, des pédoncules cérébraux, de la protubérance annulaire, du bulbe rachidien ou de la moelle elle-même.
a) Nous nous occuperons d'abord des lésions qui sont les points de dépari les plus habituels de la sclérose descendante, c'est-à-dire de celles qui détruisent une région particulière du mur de substance blanche que l'on désigne sous le nom de capmie interne. Jusque dans ces derniers temps, on n'avait pas précisé avec netteté la région delà capsule interne dont les lésions déterminent constamment une sclérose descendante de la moelle épinière. Celle détermination n'a été faite que très récemment par M. Charcot, d'après les études de M. Flechsig, sur le trajet des prolongements des fibres pyramidales au travers de la capsule interne et d'après ses propres recherches cliniques.
La capsule interne, suivant M. Flechsig, se composerait de deux parties réunies à angle obtus ouvert en dehors : une partie antérieure, à direction oblique de dedans en dehors et d'arrière en avant, située entre le bord antérieur du noyau lenticulaire du corps strié et la tête du noyau caudé de ce même corps, et une partie postérieure, à direction antéro-postérieure, située entre la face interne du noyau lenticulaire et la face externe de la couche optique. L'angle d'union de ces deux parties est désigné par M. Flechsig sous le nom de genou de la capsule. C'est la partie postérieure que l'on désignait seule, avant les recherches de cet auteur, sous le nom décapsule interne. M. Charcot a reconnu qu'il ne se produit une sclérose descendante de la moelle dans les cas de lésions de la capsule interne, que lorsque ces lésions détruisent une étendue plus ou moins grande du tiers moyen de la partie postérieure de la capsule in-
terne. Les lésions du tiers postérieur de cette partie de la capsule ne donnent pas naissance au travail de sclérose secondaire de la moelle.
Ces dernières lésions, comme l'avait déjà reconnu Ludwig Tûrck, ont pour conséquence une hémianesthésie croisée, mais sans que la moelle offre la moindre lésion reconnaissante. Quant à la partie antérieure delà capsule interne, ses lésions pourraient, d'après M. Charcot, déterminer une sclérose descendante du pédoncule cérébral : cette sclérose siégerait dans la région interne de l'étage inférieur de ce pédoncule; mais elle ne se propagerait pas au-dessous de la protubérance annulaire ; on n'en retrouverait de vestiges ni dans le bulbe rachidien, ni dans la moelle épinière.
De là découlent des conséquences importantes au point de vue de l'anatomie et la physiologie des centres nerveux. On peut en conclure que les fibres des pyramides antérieures, dans leur marche vers le cerveau, passent toutes, ou presque toutes, par le tiers moyen de la partie postérieure de la capsule interne. C'est dans cette région de la capsule que se trouvent tous ou presque tous les conducteurs des incitations cérébrales motrices, destinées à la moelle épinière.
Mais avant de retrouver dans la capsule interne les fibres des pyramides, on les suit, en partant de ces faisceaux bulbaires, d'abord au travers de la protubérance annulaire, puis, plus en avant, dans les pédoncules cérébraux.
Il est assez difficile d'indiquer nettement le siège des fibres pyramidales dans la protubérance, parce qu'elles se séparent en plusieurs faisceaux et se mêlent à d'autres éléments fibreux et longitudinaux de cette partie de l'isthme cérébral. Cependant on reconnaît bien que la moitié de la protubérance, du côté delà pyramide sclérosée, subit une réduction notable de volume et il est facile, par un examen des coupes transversales de ce centre, soit à l'état frais, soit après durcissement dans des liquides appropriés, de constater que l'atrophie dont il s'agit tient à la sclérose d'un certain nombre de groupes de fibres longitudinales.
Les fibres des pyramides antérieures se rassemblent de nouveau dans les pédoncules cérébraux. Elles occupent là, comme le montrent les recherches de M. Flechsig sur le développement des centres nerveux, et comme on le savait déjà très nettement par les études cliniques, la partie moyenne delà couche infé-
Heure de chaque pédoncule. Cette couche inférieure, que certains anatomistes désignent sous le nom défectueux de pied du pédoncule cérébral, est formée de faisceaux multiples, à direction longitudinale et un peu contournée d'arrière eu avant et de dedans en dehors . Ces faisceaux resserrés à l'endroi t où le pédoncule sort de la protubérance, s'écartent un peu d'arrière en avant. Comme tous les analomo-pathologistes Font vu, depuis Ludwig Tùrck, c'est surtout la partie moyenne de cette couche fasciculée du pédoncule cérébral qui subit l'atrophie sclérosique, clans le cas de lésions encéphaliqnes, suivies de sclérose descendante. L'atrophie, ainsi que je l'ai dit plus haut, affecte la forme triangulaire à cause de la disposition des faisceaux pédonculaires. L'îlot triangulaire de sclérose est allongé dans le sens du pédoncule ; il a son sommet tronqué au niveau du bord antérieur de la protubérance : sa base est vers la bandelette optique. M. Charcot — je l'ai déjà dit aussi — n'a vu le tiers interne des faisceaux superficiels du pédoncule cérébral s'atrophier que dans quelques cas exceptionnels où la partie antérieure de la capsule interne, celle qui est située en avant du genou, était détruite par une lésion. Quant au tiers externe du pédoncule, il n'y a jamais trouvé d'atrophie.
Ces données ont une grande importance au point de vue de la clinique comme au point de vue de l'anatomie physiologique de l'encéphale. Nous voyons que les fibres des pyramides, c'est-à-dire les fibres qui conduisent aux cornes antérieures de la moelle les incitations motrices, venues de l'encéphale, se trouvent rassemblées en faisceaux dans le pied ou dans la couche antéro-inférieure superficielle du pédoncule cérébral ; qu'elles occupent là une place constante, en formant le tiers moyen de cette couche superficielle.
D'autre part,commele fait remarquer M. Charcot, on peut déduire de ces recherches que les fibres qui s'altèrent dans le tiers interne de la couche superficielle inférieure du pédoncule antérieur, passent, dans leur trajet vers le cerveau (ou du cerveau vers le pédoncule), par la partie de la capsule interne située en avant du genou de cette capsule, c'est-à-dire entre la partie antérieure du noyau lenticulaire du corps strié et la tête du noyau caudé.
Enfin, le tiers externe de la couche inférieure du pédoncule ne serait pas en rapport avec des fibres provenant du cerveau, et les fibres fasciculées de cette partie du pédoncule ne seraient vrai-
semblablement pas chargées de transmettre à la moelle épinière des incitations motrices, provenant des couches corticales du cerveau, ou des ganglions intra-cérébraux (couches optiques, corps striés) : ce seraient peut-être des conducteurs d'impressions sensitives. M. Gharcot rappelle que cette détermination a déjà été proposée par M. Meynert. Cet anatomiste aurait pu suivre les faisceaux sensitifs de la moelle épiniere jusque dans cette partie du pédoncule et de là dans les régions postérieures du cerveau, c'est-à-dire dans les régions qui, suivant divers auteurs, M. Ferrier entre autres, seraient le siège des centres perceptifs. Quelque confiance que l'on puisse accorder aux recherches de M. Meynert, il est permis, croyonsnous, pour en admettre définitivement les résultats, d'attendre le contrôle des faits cliniques. Lorsque l'on aura constaté nettement qu'une lésion morbide de la partie externe de la couche fasciculée inférieure d'un des pédoncules cérébraux, produit uneanesthésieplusou moins prononcée du côté opposé du. corps, le rôle attribué par M. Meynert à cette région du pédoncule cérébral sera mis hors de contestation.
On voit que l'anatomie et la physiologie des centres nerveux se sont enrichies, comme la clinique, de données précieuses, par suite de ces investigations. Bien que ce ne soit pas le heu d'insister sur ces faits intéressants, puisque notre attention doit être concentrée sur la moelle épiniere, je ne puis m'empêcher de présenter quelques remarques à propos des interprétations qu'ont reçues les résultats de ces recherches.
Si l'on acceptait sans réserves les déductions anatomiques et physiologiques qui ont été tirées de l'étude des scléroses secondaires descendantes, consécutives aux lésions du tiers moyen de la partie postérieure de la capsule interne, on serait conduit à admettre que ces lésions ne font subir d'atrophie qu'aux fibres de la pyramide antérieure du même côté, soit dans la région du bulbe qu'elle occupe, soit dans la moitié correspondante de la protubérance annulaire, soit dans le pédoncule cérébral correspondant. Or, il me paraît incontestable qu'il n'en est pas ainsi . Que l'on compare le volume des parties alrophiées dans la couche antéro-inféneure du pédoncule cérébral à celui de la pyramide antérieure atteinte aussi d'atrophie et l'on ne pourra pas douter que la partie atrophiée du pédoncule ne représente un plus grand nombre de fibres détruites qu'il n'y en a dans la pyramide sclérosée. Recon-
naître cette disproportion, c'est constater du même coup que les lésions de la capsule interne, lorsqu'elles détruisent le tiers moyen de la partie postérieure de cette expansion, font disparaître là des fibres qui proviennent, soit del'écorce cérébrale, soit des ganglions intra-cérébraux eux-mêmes et qui ne vont pas se rendre à la pyramide antérieure du même côté. Ces fibres s'arrêtent bien certainement, pour la plupart au moins, dans la protubérance; car, dans le bulbe rachidien, la pyramide antérieure est la seule partie qui soit manifestement atrophiée. On ne voit ni dans les faisceaux sous-olivaires ni dans les autres points de l'épaisseur de ce centre nerveux, des indices évidents d'atrophie. Ce qui montre bien qu'un assez grand nombre des fibres atrophiées de l'écorce inférieure du pédoncule cérébral s'arrêtent dans la protubérance annulaire, c'est que la moitié de ce centre nerveux, du côté de la sclérose descendante, offre une diminution de volume hors de toute proportion aussi avec celle du faisceau pyramidal du bulbe rachidien. L'aspect extérieur révèle en effet, au premier coup d'œil, une réduction considérable, dans tous les sens, des diamètres delà moitié altérée de la protubérance annulaire et Ton voit bien, en examinant, à l'œil nu, une coupe transversale de cette partie de l'encéphale, qu'il est impossible d'expliquer un tel amoindrissement par le simple fait de la sclérose des fascicules de fibres pyramidales qui la traversent.
Les lésions de l'encéphale qui détruisent la région capsulaire à laquelle on a donné le nom de région pyramidale de la capsule, parce qu'elle contient la plupart des fibres destinées à former la pyramide antérieure, ces lésions, dis-je, atteignent et sectionnent encore là d'autres fibres nerveuses qui se terminent, soit dans le pédoncule cérébral correspondant, soit — et surtout — dans la moitié correspondante de la protubérance annulaire. Quel peut être le rôle de ces fibres nerveuses ? La marche centrifuge de leur atrophie indique évidemment qu'elles proviennent des ganglions intra-cérébraux et de l'écorce cérébrale et qu'elles vont de centres de cérébration supérieure à des centres de cérébration inférieure et subordonnée sous certains rapports. Sont-elles destinées à transmettre des incitations à ces derniers centres? On est entraîné à le supposer. S'agit-il d'incitations afférentes à la motilité ? On peut le présumer, mais sous toutes réserves et sans pouvoir imaginer de quelle sorte peut être la coopération
de ces éléments au fonctionnement moteur de l'encéphale.
Ces fibres ne sont pas d'ailleurs les seules fibres qui, provenant du cerveau proprement dit et suivant une direction descendante, centrifuge, s'arrêtent dans la protubérance annulaire. Nous venons de voir que, d'après M. Gharcot, il en est de même de groupes d'autres fibres qui passent par la région antérieure de la capsule interne, puis par les faisceaux du tiers interne de la couche superficielle antéro-inférieure du pédoncule. L'atrophie sclérosique de ces groupes de fibres ne donnant jamais lieu à une sclérose descendante du bulbe rachidien et de la moelle, il faut bien en conclure qu'ils s'arrêtent dans la protubérance annulaire. Ce sont encore des fibres qui, selon toute vraisemblance, ont pour rôle de transmettre à certains amas de substance grise de la protubérance des ordres d'action émanés de l'écorce grise cérébrale.
Je ferai encore une remarque, c'est qu'il n'est pas absolument certain, comme on serait tenté de le croire, d'après les résultats des examens nécroscopiques et d'après les études d'évolution, que toutes les fibres destinées à former les pyramides antérieures du bulbe radichien passent par le tiers moyen de la région postérieure de la capsule et par le tiers moyen du pied du pédoncule cérébral. La plupart de ces fibres passent par ces régions ; cela est incontestable : mais il se peut que des fibres ayant la même destination se mêlent, isolées et dispersées, aux autres régions tant delà couche inférieure du pédoncule cérébral que de la capsule interne. L'atrophie de ces fibres, si cette supposition est fondée, ne pourrait point se constater à l'œil nu, à cause de leur dissémination, et même, à l'aide du microscope, il serait tout au moins très difficile delà reconnaître, du moins lorsqu'elle serait d'ancienne date. Des recherches faites dans des cas relativement récents permettraient, par l'étude de la distribution des corps granuleux, de déterminer si les parties du pédoncule qui semblent saines ne contiennent pas des libres disséminées en voie d'atrophie.
b) Ludwig Tlirck avait vu que les lésions du cerveau proprement dit peuvent elles-mêmes déterminer une sclérose descendante de l'isthme de l'encéphale, de la moelle allongée et de la moelle épinière, quand elles ont une certaine étendue : il n'avait pas pu indiquer net tcmentlcs conditions de siègeauxquelles elles doivent satisfaire pour produire ces altérations secon-
claires. Nous avions vu aussi, M. Gharcot et moi, que des foyers de ramollissement ou d'hémorragie siégeant dans le centre ovale de Yieussens peuvent avoir pour suite une sclérose descendante ; mais nous n'étions pas allés plus loin que L. Tiïrck. C'est seulement à la suite des travaux de MM. Fritsch et Hitzig et de tous les expérimentateurs qui ont confirmé les découvertes de ces physiologistes qu'il a été possible de procéder à une recherche clinique de cette sorte.
C'est à M. Charcot que l'on doit les intéressantes données que la pathologie cérébrale a enregistrées dans cet ordre de faits. Jl a constaté que les lésions de l'écorce cérébrale ellemême peuvent être le point de départ d'une sclérose descendante, si elles siègent au niveau des parties supérieures des circonvolutions marginales, antérieure et postérieure (circonvolution frontale ascendante et circonvolution pariétale ascendante), ou du lobe paracentral qui les unit l'une à l'autre au niveau de la face interne de l'hémisphère cérébral 1.
M. Charcot ajoute qu'il est nécessaire que la lésion dépasse l'épaisseur de la couche grise superficielle et empiète sur la substance blanche sous-jacente. Il n'a jamais vu de sclérose descendante clans le bulbe rachiciien et clans la moelle épinière, lorsque des plaques jaunes superficielles siégeaient dans les points que nous venons d'indiquer. C'est là un fait assez difficile à expliquer, car la transformation de la couche grise des circonvolutions rolandiques en plaque jaune entraîne nécessairement l'altération des fibres de la substance blanche qui pénètrent clans cette couche 2.
Les lésions de la paralysie générale, qui atteignent à la fois, comme on le sait, la substance blanche sous-jacente, peuvent donner lieu à des dégénérations secondaires de la moelle épinière, ainsi que l'a montré M. Westphal.
Quant à la première condition énoncée par M. Charcot, elle a été vérifiée par tant d'observateurs qu'elle n'est pas discu-
1. J.-M. Charcot. Cours d'anatomie pathologique, professé Ma Faculté de médecine de Paris ; Progrès médical janvier 187o . — Voir aussi : A. Pitres. Des dégénêrations secondaires de la moelle épinière dans les cas de Usions corticales du cerveau (même journal, 17 février 1877).
2. Cependant, si les plaques jaunes superficielles, dans les cas observés parM. Charcot, n'occupaient pas toute l'épaisseur de l'écorce grise, on se rendrait aisément compte du fait en question, car les fibres qui pénètrent dans cette écorce ne la traversent vraisemblablement pas dans toute son épaisseur et il est même présumable qu'elles ne se trouvent que dans la couche corticale la plus voisine de la substance blanche.
table. Elle est d'abord absolument d'accord avec les données de la physiologie expérimentale et avec celles de l'anatom.e. MM. Frilsch et Hilzig ont découvert que l'excitation galvanique de certains points de l'écorce cérébrale provoque, contrairement aux enseignements anciens de la physiologie, des mouvements dans la moitié du corps opposée au côté sur lequel porte l'excitation. Parmi ces points se trouvent au premier rang, chez le singe, les régions supérieures des circonvolutions frontale ascendante et pariétale ascendante ; chez le chien, la région postérieure du gyrm sigmoide. L'excitation galvanique de certains points de ces régions détermine, suivant les points, des mouvements très nets, soit du membre antérieur, soit du membre postérieur du côté opposé. Ces faits, confirmés par M. Ferrier \ par MM. Carville et Duret et — on pourrait presque le dire — par tous les expérimentateurs, ont pris place parmi les vérités les mieux démontrées de la physiologie. Il en est de même des résultats de l'excision ou de la destruction, attntion, cautérisation de ces régions de l'écorce cérébrale. Ces vivisections ont pour conséquence une paralysie plus ou moins prononcée des membres du côté opposé.
On sait que ces régions de l'écorce grise cérébrale ont été, par suite de ces expériences, considérées comme des centres moteurs, et même, par certains auteurs, comme des centres psycho-moteurs, c'est-à-dire comme les points où les opérations psychiques se transformeraient en incitations motrices destinées à aller, directement ou indirectement, mettre en action les centres médullaires moteurs. Nous ne discuterons pas <ci la légitimité de cette interprétation, car elle n'est pas en cause actuellement. Quelle que soit l'opinion que l'on adopte sur le caractère des manifestations motrices produites par les excitations des circonvolutions rolandiques , qu'elles soient psychiques ou non, peu importe pour le moment; ce qui est indéniable, c'est que l'excitation de ces régions de l'écorce cérébrale, quelque soit le mécanisme des effets produits, détermine des mouvements dans la moitié opposée du corps ; c'est encore que la destruction de ces régions a pour conséquence des phénomènes de paralysie dans ces mêmes parties du corps. On a déduit très naturellement, et à très bon droit, de
i. M. Ferrier a montré que les excitations [éradiques ont, comme les excitations galvaniques, le pouvoir de provoquer des mouvements des membres, lorsqu'elles sont pratiquées sur les mêmes régions de l'écorce cérébrale.
ces faits expérimentaux que la région supérieure des deux circonvolutions marginales et le lobe paracentral devaient être, chez l'homme, comme chez les quadrumanes, des parties douées d'excito-motricité ; que les lésions irritatives, unilatérales, de ces parties de l'écorce, devaient provoquer des troubles spasmodiques, des mouvements dans les membres du côté opposé du corps et que la destruction de ces parties devait avoir pour conséquence la paralysie de ces mêmes membres.
Ces présomptions ont trouvé leur vérification dans la clinique. M. Charcot et ses élèves ont, les premiers, publié des faits qui ne sauraient laisser de doutes sur leur exactitude. J'aurai plus tard à insister sur ces faits, je ne puis ici que les rappeler. Nous avons appris ainsi que les lésions de certaines régions des circonvolutions rolandiques ou du lobe paracentral peuvent déterminer, chez l'homme, suivant leur nature, soit des convulsions, soit des paralysies ; que ces phénomènes morbides, selon les points de ces régions qui sont atteints, peuvent se manifester dans les deux membres et la moitié de la face du côté opposé, ou clans un seul membre, ou dans la face seulement, etc.
L'anatomie, de son côté, a fait voir que, dans ces régions de l'écorce cérébrale, se trouvent des cellules nerveuses rappelant par leurs dimensions et leurs différents caractères, les cellules des cornes antérieures de substance grise de la moelle épinière. D'autre part, elle a contribué à rendre compte de la donnée très importante dont nous devons aussi la connaissance à M. Charcot, et que nous rappelions tout à l'heure : à savoir que les seules lésions de l'écorce grise du cerveau qui donnent naissance à une sclérose descendante du bulbe rachidien sont celles qui ont pour siège les régions supérieures des circonvolutions rolandiques. M. Meynert avait déjà présumé que des fibres provenant de pédoncules cérébraux se rendent directement à ces régions ; mais M. Flechsig a montré, par ses recherches sur l'évolution des centres nerveux, que des trousseaux de fibres provenant de la région pyramidale de la capsule interne vont se rendre directement à ces régions de l'écorce cérébrale. Il convient de dire que l'expérimentation avait déjà permis de reconnaître qu'il en est ainsi. J'ai fait voir, dans un de mes cours, que le centre ovale de Vieussens est traversé, chez le chien, par un faisceau très peu volumineux de fibres excitables par les courants électriques ; ce faisceau se rend manifeste-
ment au girus sigmoïde et il paraît provenir de la capsule interne. Ce fait a été revu par MM. Pitres et Franck 1.
Ainsi s'explique la sclérose descendante du bulbe rachidien et de la moelle épinière dans les cas de lésions du cerveau proprement dit. Il y a des fibres qui vont directement de certains départements de Pécorce cérébrale non seulement jusqu'à la capsule interne, mais probablement jusque dans les faisceaux latéraux cle la moelle, en passant par les pédoncules cérébraux, la protubérance annulaire et les pyramides antérieures du bulbe : elles ont leurs centres trophiques dans l'écorce grise du cerveau. En quelque point que ces fibres subissent une solution de continuité, elles s'altèrent dans toute leur longueur à partir de ce point dans la direction centrifuge. Certaines lésions de l'écorce cérébrale ou du centre ovale de Vieussens peuvent donc, tout comme celles d'une région déterminée de la capsule interne, donner lieu aune sclérose descendante du bulbe rachidien et de la moelle épinière. La sclérose descendante, dans ces cas, se propage jusque vers les parties inférieures delà moelle épinière. M. Pitres a constaté que l'atrophie du faisceau latéral offre des variétés d'étendue longitudinale, suivant les régions où siègent les lésions de l'écorce cérébrale. Lorsque ces lésions occupent le lobule paracentral, la sclérose descendante se propage jusqu'au bas de la moelle ; si les lésions portent sur la partie inférieure d'une des régions motrices, la sclérose peut s'arrêter au-dessous du renflement cervical et ne dépasse pas, en tout cas, le renflement dorso-lombaire 2.
D'après M. Féré 3 on observe aussi une dégénération descendante dans les cas d'altération de larégion'corticale de Broca (partie postérieure de la troisième circonvolution frontale gauche). Cette atrophie descendante occupe le faisceau interne du pied du pédoncule cérébral : c'est sans doute celle qui avait déjà été constatée dans cette partie du pédoncule et dans la région antérieure de la capsule interne par M. Charcot '.
•1. Ce faitde l'existence de fibresnerveuses excitables par l'électricité, allant de l'écorce grise du cerveau vers la capsule interne, avait déjà été constaté par de nombreux expérimentateurs, par MM. II. Braun, Burdon-Sanderson, Carville et Duret Ferrier, Putnam, etc.
2. A. Pitres (Comptes rendus de la Société de Biologie, 7 février 1880).
'■>>. Ch. Féré. — Note pour servir à ! histoire des dtujénérations secondaires du pédoncule ^ cére oral (Bull, de la Soc. de Biol., 1883, p. 822) et in Thèse inaug. de M. Désiré Bernard (De l'aphasie et de ses diverses /armes. Paris, 1885, p. 67).
4. Les données relatives à la sclérose descendante des faisceaux latérauxpermettent
A l'aide de l'expérimentation on peut provoquer la production d'une sclérose descendante de la moelle épinière, en détruisant certaines parties de l'écorce cérébrale et de la substance blanche sous-jacente. J'ai publié un fait expérimental de ce genre. Sur un chien j'avais enlevé la partie superficielle du cerveau du côté droit dans toute l'étendue du gyrus sygmoïde. Ce chien avait présenté, à la suite de l'opération, divers phénomènes morbides, entre autres des crises épileptiformes. Sept mois après l'opération, on trouva, outre les cicatrices d'une encéphalite assez étendue dans les parties antérieures du lobe cérébral droit, une atrophie descendante de la moelle épinière, ayant pour siège la région postérieure du faisceau latéral du côté gauche \ Des faits analogues ont été publiés par MM. Pitres et Franck2. M. Pitres a constaté que les lésions des parties du cerveau dites centres moteurs déterminent aussi chez les singes une sclérose descendante du faisceau latéral du côté opposé au siège de la lésion encéphalique. Chez le lapin, on n'observe, d'après lui, rien de semblable et il cherche à expliquer la dissemblance des résultats d'une même opération faite sur des animaux de divers ordres par la différence des relations, chez les uns et chez les autres, entre les fibres des pyramides antérieures et la couche corticale des lobes cérébraux 3.
de comprendre comment on peut l'observer dans certains cas d'hydrocéphalie. M. Friedr. Schultze a publié un fait de ce genre. Chez un enfant de deux ans et trois mois qui avait été atteint d'hydrocéphalie, trois mois après sa naissance, il a constaté, par l'examen à l'œil nu et au microscope, une dégénération des faisceaux latéraux, semblable à celle que provoquent les lésions des parties du cerveau dites centres moteurs. Les faisceaux antérieurs offraient aussi un certain degré de dégénération dans les régions cervicale et dorsale. Les faisceaux postérieurs et la substince grise étaient dans l'état normal ; le canal central était oblitéré. Les pyramides antérieures offraient une atrophie comparable à celle des faisceaux latéraux et on retrouvait cette atrophie dans le pont de Varole et dans les pédoncules cérébraux. L'enfant avait eu de la contracture des membres inférieurs et des accès fréquents de tremblement de ces mêmes membres Zur Lehre von der secondâren Degeneration dis liùckenmarks [Centralblult. . . 1876, p. 169),
1. A. Vulpian. — Destruction de la substance grise du gyrus sigmoïde du côté droit sur un chien... (Archives de physiologie normale et pathologique, 1876, p. 814).
2. Fr. Franck et A. Pitres. — Des Dégénérations secondaires de la moelle épinière consécutives à P ablation du gyrus sigmoïde chez le chien (Le Progrès médical, 880, p. 145). La première expérience est très analogue à celle dont j'ai donné la relation. La seconde en diffère sous ce rapport que la lésion expérimentale était restée plus exclusivement limitée à la zone motrice et qu'il n'y avait pas eu d'encéphalite consécutive aussi étendue. —Voir aussi R. Issartier et A. Pitres. Note sur les dégénérations secondaires de la moelle épinière chez le chien et. le lapin (Gaz. llebdom. des Sciences Médicales de Bordeaux, 26 avril 1882).
3. Comptes rendus de la Société de Biologie, séance du 26 nov. 1881. (anal, in La Tribune médicale, 4 déc. 1881, p. 587).
La sclérose descendante du pédoncule cérébral, de la protubérance annulaire et de la moelle épinière avait déjà été observée par M. Ferrier ' chez le singe, à la suite de lésions expérimentales portant sur les points dits moteurs de l'écorce cérébrale. MM. Pitres et Franck 2 ont vu, à la suite delà lésion des zones motrices, faite d'un seul côté du cerveau, chez un chien, la sclérose descendante se produire dans les deux faisceaux latéraux de la moelle épinière. Ils citent MM. Binswanger et Moeli3 comme ayant observé des cas du même genre, et ils ajoutent, avec raison, qu'en somme il s'agit là de faits exceptionnels. M. Schàfer qui a étudié les centres nerveux chez un singe sur lequel MM. Ferrier et Yeo avaient enlevé l'écorce grise des circonvolutions rolandiques, dans une certaine étendue, d'un seul côté, a constaté une particularité remarquable. La sclérose médullaire descendante existait dans les deux faisceaux latéraux dans la région cervicale, tandis qu'elle devenait et restait unilatérale dans les régions dorsale et lombaire, n'occupant, dans ces régions, que le faisceau latéral du côté opposé à la lésion cérébrale 4.
D'après MM. Schàfer et Horsley, on constaterait aussi une dégénéralion descendante dans le pédoncule cérébral, le bulbe rachidien et la moelle, à la suite de l'extirpation de certains points des circonvolutions de la face interne du cerveau, points qu'ils considèrent comme les centres moteurs du tronc et des parties basilaires des membres3.
On peut citer encore d'autres investigateurs qui ont étudié avec soin la dégénération descendante de la moelle, produite par les lésions expérimentales des régions motrices de l'écorce cérébrale; nous mentionnerons, entres autres, M. Singer, dont les expériences ont porté sur quatre chiens et qui a vu des altérations consécutives de la moelle, très analogues à celles que j'avais fait connaître0. 11 en est de même de M. Lôwenthal7 et
1. Congrès international de Londres, (Compte rendu publié dans le Progrès Médical, 1881, p. 787).
2. François Franck et A. Pitres, llecherches expérimentales et critiques sur l'excitabilité des hémisphères cérébraux (Archives de physiologique normale et pathologique. 1885, janvier, p. 37, note).
3. Biswanger et Moeli. Zur Frage der secundâren Degeneration (Neurol. Centralblatt, janvier 1883, p. 9. — Indication donnée par MM. François-Franck et Pitres).
4. E. A. Hchafer. (Journal of Physîôlogy, t. IV, p. 316, 1883).
5. Schàfer et Horsley. On the Functions ofthe Marginal Convolution. (Anal. in Brain, avril ISS.',).
Singer (Sitzungsb. d. Wienei' Akad., 1881, p
7. Lôwenthal (Archiv fur die ges. Physiol., Bd. XXXI, p. 350; 1883.
de MM. J. N. Langley et C. S. Sherrington 1. M. Lôwenthal a complété ses premières recherches et a publié récemment un très intéressant travail dans lequel il a rassemblé tous les documents relatifs à cette question des dégénérations secondaires des faisceaux blancs médullaires, produites par des lésions expérimentales du cerveau et de la moelle épinière 2.
Bien que l'on puisse expliquer, comme je viens de le faire, la dégénération descendante qui se produit dans la protubérance, le pédoncule cérébral, la pyramide antérieure du côté de la lésion cérébrale, et dans le faisceau pyramidal de la moelle épinière du côté opposé, il y a cependant une difficulté de détail dont il faut dire quelques mots. Le nombre des fibres excitables qui traversent le centre ovale "de Yieussens pour se rendre à l'écorce grise du cerveau, paraît assez restreint. Chez le chien, par exemple, lorsqu'on fait pénétrer dans la substance blanche cérébrale, au-dessous du gyrus sigmoïde, un fil métallique revêtu d'un manchon de gutta-percha et mis à nu seulement au niveau de sa surface de section, si l'on applique l'autre conducteur-excitateur sur une des lèvres de l'animal et si l'on fait passer un courant faradique par ces électrodes, on obtient un mouvement du membre antérieur ou du membre postérieur, suivant la région excitée de la substance blanche, quand l'excitateur a pénétré jusqu'à une certaine profondeur. En deçà et au delà du point atteint alors, l'excitateur ne produit rien. Le faisceau de substance blanche qui est excitable et que rencontre cet excitateur, lorsqu'on opère ainsi, parait être très peu volumineux. 11 semble n'avoir que deux ou trois millimètres de diamètre, et encore est-il probable que tout ce faisceau n'est pas exclusivement composé de fibres excitables, et qu'il n'en contient que quelques-unes. Cette ténuité du fascicule de fibres excitables n'a rien qui surprend, lorsqu'on voit le peu d'étendue des points corticaux dont l'excitation électrique donne lieu à des mouvements des membres. Tous les expérimentateurs savent qu'après avoir reconnu le point du gyrus dont l'électrisation détermine un mouvement du membre antérieur du côté opposé, si l'on porte les excitateurs
1. J.-N. Langley et. G. -S. Sherrington. Secondary degeneration of Nerve Tracts following Remoua! of tke Cortex of the Cerebrum in t/œ Dog. (Journal of Physiology, T. Y, n° 2. avec 2 planches).
2. Nathan Lôwenthal. Des dégénérations secondaires delà moelle épinière, consécutives aux lésions expérimentales médullaires et corticales (Thèse inaugurale, avec planches. Genève 1885).
à un ou deux millimètres en dehors de ce point, on n'obtient plus, parla même intensité de courant, lemoindre mouvement ; il en est de même pour le point qui correspond au membre postérieur. Or, voici la difficulté que je veux signaler. Le nombre des éléments anatomiques contenus soit dans l'un ou l'autre de ces points excito-moteurs, soit dans les fascicules de substance blanche qui en émanent, semble, d'après ce qui vient d'être dit, ne pas représenter celui des éléments qui s'atrophient dans l'isthme de l'encéphale et dans la moelle. En est-il de même chez l'homme? On n'en sait rien ; mais s'il en était ainsi, on arriverait à cette déduction qui ne s'appliquerait pas seulement au chien mais à tous les mammifères supérieurs, à savoir que les fibres nerveuses de l'isthme et de la moelle, qui s'atrophient dans un cas de dégénération descendante, sont reliées à leurs centres trophiques contenus dans l'écorce cérébrale par des fibres moins nombreuses qu'elles.
(c) Les lésions des pédoncules cérébraux peuvent être le point de départ d'une sclérose descendante du bulbe rachidien et de la moelle épinière, lorsqu'elles ont pour siège la couche superficielle antéro-inférieure de ces parties de l'encéphale et à la condition qu'elles détruisent une partie du tiers moyen de cette couche.
(d) La sclérose descendante du bulbe rachidien etdelamoelle épinière peut s'observer aussi à la suite de lésions de la protubérance annulaire ; mais on conçoit facilement qu'elle ne se produise qu'exceptionnellement dans des cas de ce genre et qu'elle soit partielle. En effet, les lésions de la protubérance annulaire sont : les unes, très rapidement mortelles; les autres, au contraire, compatibles avec une survie plus ou moins longue ; ce sont celles-ci seulement qui pourraient être suivies de sclérose secondaire, et il est facile de se représenter comment elles ne donnent que rarement naissance à la sclérose secondaire. Ces lésions sont, soit de très petits foyers de ramollissement ischémique ou d'hémorragie, soit de tumeurs de diverses sortes. Les foyers très limités de ramollissement ou d'hémorragie peuvent ne pas être situés sur le trajet des prolongements intra-protubérantiels des fibres pyramidales ; ou bien, ils peuvent n'interrompre la continuité que d'un petit nombre seulement de ces prolongements ; dans le premier cas, il n'y a pas de sclérose descendante du bulbe et de la moelle épinière ; dans le second cas, il n'y a qu'une sclérose partielle
et qui peut ne pas être reconnaissable à l'œil nu et par suite ne pas être recherchée à l'aide du microscope.
Quant aux tumeurs, elles écartent les fibres et les autres éléments sans leur faire subir de solution de continuité, du moins dans la plupart des cas et les conditions des scléroses descendantes ne se trouvent pas réalisées.
e) On conçoit qu'il puisse se produire aussi des altérations de sclérose médullaire descendante, à la suite de lésions du bulbe rachidien lui-même. De même que pour le Pont de Varole, ces lésions ne provoquent une dégénération secondaire clans la moelle épinière que si elles atteignent les fibres des pyramides antérieures. M. Charcot, qui formule nettement cette condition, établit qu'une lésion unique du bulbe rachidien peut déterminer une sclérose médullaire descendante bilatérale, si elle intéresse les deux pyramides antérieures et il rapporle qu'un cas de ce genre a été observé et publié par M. Hertz. Dans ce cas, il s'agissait d'un ramollissement d'un point du volume d'une lentille, au niveau même de la décussation des pyramides *.
On a vu la dégénération secondaire descendante de la moelle épinière dans des cas de tumeurs intra-bulbaires ; mais ce sont des faits absolument exceptionnels, car, d'ordinaire, ces tumeurs se comportent comme celles de la protubérance annulaire et des autres parties de l'encéphale; elles se font place sans détruire un nombre notable des fibres du bulbe rachidien. 11 est d'autres lésions qui sembleraient devoir donner lieu à une dégénération secondaire descendante et qui cependant ne sont suivies d'aucune altération de ce genre : ce sont les lésions de la sclérose en plaques lorsqu'elles atteignent le bulbe rachidien. Dans ces cas, lorsqu'une plaque de sclérose occupe les pyramides antérieures, les fibres de ces faisceaux ne sont interrompues que d'une façon apparente au niveau de la plaque : en réalité, pour la plupart du moins, elles ont perdu seulement leur gaine de myéline ; mais les filaments axiles ont échappé à l'action destructive de la lésion, et la persistance de ces éléments suffit pour préserver de l'atrophie descendante les fibres nerveuses atteintes.
Dans les diverses conditions que nous venons de passer en revue, sauf dans la dernière, nous avons considéré comme unelé-
J.-M. Charcot. loc. cit., pp. 233 et
sion toujours la même, l'atrophie descendante d'une des pyramides bulbaires et delà partie postérieure du faisceaulatéral du côté opposé à cette pyramide. Assurément, cette lésion est constamment la même, au pointde vue histologique ; mais sa distribution varieunpeu, du moins dans la moelle épinière. Ainsi, le faisceau antérieur, du côté correspondant à la pyramide altérée, n'offre pas toujours, même dans les parties supérieures de la réoion cervicale, la sclérose partielle, signalée d'abord par Ludwig Tiirck. Dans d'autres cas, cette sclérose s'étend à une grande partie de l'épaisseur du faisceau antérieur et se prolonge jusqu'au bas de la région dorsale de la moelle épinière. La sclérose médullaire croisée, c'est-à-dire celle qui se produit dans la partie postérieure du faisceau latéral du côté opposé, pourrait présenter, d'après M. Charcot, des variations en sens inverse de celles que nous venons d'indiquer pour la sclérose directe, c'est-à-dire pour celle qui a lieu dans le faisceau antérieur du côté de la lésion encéphalique. Ces variations auraient leur raison d'être, comme le dit encore M. Charcot, dans celles que présente, à l'état normal, la décussation des pyramides antérieures.
L'anatomie classique nous enseigne que les pyramides antérieures ne s'entre-croisent que d'une façon partielle. Chaque pyramide, si l'on envisage ses rapports avec la moelle, se divise à la région inférieure du bulbe rachidien, en deux faisceaux. L'un, interne, le plus volumineux, s'entre-croise avec celui de l'autre pyramide, par plusieurs digitations, et les fibres de ce faisceau, après l'entre-croisement, vont obliquement gagner la partie postérieure du cordon latéral du côté opposé ; l'autre, externe, reste dans la même moitié de la moelle et devient contigu avec le faisceau externe de l'autre pyramide, au niveau du sillon antérieur de la moelle. Ils restent là, contigus l'un à l'autre, reconnaissables dans une plus ou moins grande étendue de la longueur de la moelle.
Cette disposition était considérée comme constante par la plupart des physiologistes. Si quelques auteurs avaient cru voir que l'entre-croisement des pyramides varie par rapport à la proportion des libres entre-croisées, si certains d'entre eux ont même assuré que l'entre-croisemenl peut faire complètement défaut et ont cherché à rendre compte ainsi des faits dans lesquels on a observé une hémiplégie directe à la suite d'une lésion cérébrale, l'opinion générale n'avait pas été ébranlée et l'on continuait à admettre comme à peu près invariable le type
que nous venons de rappeler. M.Flechsig, après avoir examiné sur 60 sujets environ, rentre-croisement des pyramides, s'est convaincu que cette manière de voir n'est pas absolument exacte. La disposition considérée comme constante serait la plus commune, il est vrai, et, dans ce cas, le faisceau direct est beaucoup plus petit que le faisceau entre-croisé, car il ne représente que 3 à 9 pour 100 des fibres de la pyramide. Mais d'après M. Flechsig, le faisceau direct est parfois beaucoup plus considérable que le faisceau croisé ; il peut, en effet, contenir 90 pour 100 des fibres de la pyramide antérieure correspondante. Dans d'autres cas, on trouverait un entre-croisement complet des deux pyramides (11 fois sur 100): enfin, on pourrait observer encore (40 fois sur 100) un mode tout spécial de décussation ; une des pyramides passerait tout entière dans l'autre moitié de la moelle, au niveau du collet du bulbe rachidien ; l'autre pyramide enverrait à la moelle un faisceau direct et un faisceau croisé.
On comprend facilement que s'il en est ainsi et si les pyramides antérieures sont la seule voie de passage pour les incitations motrices transmises par le cerveau à la moelle épinière, l'influence des lésions encéphaliques sur la motilité doit offrir d'assez notables variétés. Les paralysies du mouvement produites parles ramollissements ou les hémorragies du cerveau pourraient être ou tout à fait croisées, ou presque uniquement directes; même, dans la plupart des cas, il devrait y avoir, en même temps qu'une paralysie croisée des membres, de la face, un affaiblissement plus ou moins marqué du côté correspondant au siège de la lésion de l'encéphale. D'autre part, la sclérose descendante médullaire pourrait, suivant les cas, n'affecter que la partie postérieure du faisceau latéral opposé au côté de la lésion cérébrale, ou bien se produire en même temps dans ce faisceau latéral et dans le faisceau antérieur du même côté de la lésion, ou bien enfin se manifester presque exclusivement dans ce faisceau antérieur et être ainsi presque uniquement directe.
En ce qui concerne la paralysie, l'observation clinique n'est pas en désaccord patent avec les présomptions fondées sur l'anatomie. Il est certain que, dans l'immense majorité des cas, les paralysies dues à des lésions du cerveau proprement dit ou des corps striés sont des hémiplégies croisées ; mais, dans des cas tout à fait exceptionnels, on a vu, paraît-il, l'hémiplégie se
produire du même côté qu'une hémorragie ou qu'un ramollissement du cerveau. Ces cas ne peuvent-ils pas s'expliquer, comme le pensent M. Flechsig et M. Gharcot, en admettant que, chez les malades qui ont présenté une hémiplégie directe dans ces conditions, l'entre-croisement des pyramides ne comprenait qu'un très petit nombre des fibres de ces faisceaux, tandis que toutes les autres fibres restaient dans le cordon antérieur du même côté que les pyramides auxquelles elles faisaient suite. C'est, au fond, l'explication déjà donnée par Longet. Elle ne pourra être tenue pour tout à fait valable que si dans quelques faits d'hémiplégie directe, on constate que la décussalion des pyramides ne s'opère en réalité, que sur un nombre insignifiant des fibres. Cette preuve fera sansdoutedéfautpendant longtemps encore, car rien n'est plus rare qu'une hémiplégie directe déterminée par un foyer du cerveau : je n'en ai jamais rencontré un seul cas, bien que j'aie eu à faire, surtout pendant mon séjour à l'hospice delà Salpêtrière, un nombre considérable d'autopsies de lésions du cerveau.
Mais, dira-t-on, dans les hémiplégies ordinaires, croisées, consécutives à une hémorragie ou à un ramollissement du cerveau, il devrait y avoir, en même temps qu'une hémiplégie croisée, un affaiblissement plus ou moins marqué des membres et de la moitié de la face du côté de la lésion, puisque le plus ordinairement, presque toujours, il y a une partie de chaque pyramide, formant, d'après M. Flechsig, de 3 à 9 pour 100 du volume total de ce faisceau du bulbe, qui se porte directement au côté correspondant de la moelle épinière. Eh bien, les choses se passent réellement ainsi : le plus souvent, il y a, sous l'influence d'un foyer hémorragique siégeant dans un des corps striés, dans celui du côté gauche par exemple, une hémiplégie complète du côlé droit et une diminution plus ou moins prononcée de la force des membres, du côté gauche. M. Brown-Séquard, dès l'année 1801 , avait observé, chez les hémiplégiques, que les membres du côté non paralysé en apparence, offraient une diminution de force ; il avait constaté que l'affaihlissement était plus prononcé pour le membre inférieur de ce côté que pour le membre supérieur1. M. Charcot a confirmé les observations de M. Brown-Séijuard ; pour Jui. les hémiplégiques sont ordinairement des diplégiques dont les membres d'un côté sont beaucoup plus paralysés que ceux de l'autre côté, lia vu aussi
1. Brown-Séquard (Comptes rendus de La Société de Biologie, 2\ janvier 18S2).
que le membre inférieur du côté relativement sain est plus affaibli que le membre supérieur. Les recherches de M. Pitres donnent l'explication, comme le dit M. Charcot. de ce fait clinique ; elles ont montré, en effet, que la dégénération descendante, à la suite d'une lésion unilatérale du cerveau, est souvent bilatérale !. Je puis ajouter mon témoignage h ceux de MM. Brown- Séquard et Charcot: je me suis convaincu aussi, depuis longtemps, que, chez les hémiplégiques, les membres du côté de la lésion cérébrale présentent, au moins pendant les premiers jours ou les premières semaines qui suivent la production de la lésion encéphalique, un degré de parésie plus ou moins accusé. M. Pitres, comme résumé de ses recherches sur ce sujet, donne les chiffres suivants : en moyenne, le membre supérieur du côté non paralysé perd 38, 5 pour cent de ses forces ; le membre inférieur, 50 pour cent2. Ces données sont confirmées par M. R. Friedlander 3.
Ainsi donc, il se peut que les symptômes de paralysie par lesquels se traduit une lésion du cerveau ne soient pas toujours absolument identiques, dans des cas où cette lésion occupe le même siège et où son étendue est la même à très peu près: ces différences symptomaiiques auraient pour raison d'être la diversité de dispositions de rentre-croisement des pyramides. Mais il ne faut pas voir là une donnée qui modifie notablement Tétat actuel de nos connaissances. L'hémiplégie croisée doit encore être tenue pour l'effet à peu près constant d'une lésion des parties motrices du cerveau ; l'hémiplégie directe est absolument exceptionnelle, de même que la nonexistence de l'entre-croisement des pyramides est une disposition anatomique des plus rares. Je puis dire que j'ai examiné autrefois, sous ce rapport, un grand nombre de bulbes rachidiens de l'homme et du chien, sans avoir jamais vu un fait de ce genre ; j'ai constaté plusieurs fois des anomalies des pyramides — elles ne sont pas rares — mais jamais un renversement complet de la proportion habituelle entre les fibres directes et les fibres entre-croisées.
Si les variations de l'entre-croisement des pyramides anté-
Charcot (Même recueil. Même séance
2. A. Pitres. Note sur l'état des forces chez les hémiplégiques (Archives de Neurologie, n° 10, 1882),
3. Richard Friedlander. Ueber dea Kraftverlust dev nicht geluhmten Glieder bci cerebralev Hémiplégie (Neurologisches Gentralblatt,noi 1, 1S83. —Citation de M. Pitres.)
rieures sont aussi considérables que l'admet M. Flechsig, il doit s'ensuivre nécessairement des différences notables, suivant les cas, dans la disposition de la sclérose descendante de la moelle épinière. Si cette sclérose se produit habituellement d'une façon prédominante dans le faisceau latéral du côté opposé et n'atteint alors qu'une partie assez restreinte du faisceau antérieur du même côté que la lésion encéphalique, elle doit offrir, dans certains cas, un rapport inverse : ce sont les cas dans lesquels, des deux faisceaux envoyés à la moelle par les pyramides antérieures, celui qui est direct l'emporte en volume sur celui qui se croise avec son homologue.
M. Flechsig ne fait aucune difficulté pour admettre qu'il en est ainsi exceptionnellement. C'est un point sur lequel nous ne pouvons manquer d'être nettement renseignés, dans un avenir prochain, maintenant que l'attention est appelée sur cette anomalie possible delà sclérose secondaire descendante. 11 en sera de même pour les autres anomalies indiquées par M. Flechsig, pour celle, par exemple, qui est constituée par l'absence de la sclérose descendante directe de la partie interne du faisceau antérieur, la lésion secondaire de la moelle étant exclusivement croisée. Jusqu'à ce que ces données nouvelles aient été sérieusement contrôlées, il est permis de conserver des doutes sur leur réalité.
Les recherches de M. Flechsig ne nous fournissent d'ailleurs aucun éclaircissement sur un fait intéressant constaté par M. Pitres, lait auquel je viens défaire allusion. M. Pitres a reconnu que, dans un bon nombre de cas de lésions anciennes du cerveau, la moelle offre une sclérose descendante occupant ce faisceau pyramidal du cordon latéral, des deux côtés. 11 a trouvé cette sclérose bilatérale descendante 10 fois sur 40 hémiplégiques anciens dont il a examiné la moelle épinière. M. Pitres explique ce fait en admettant que F entre-croisement des pyramides peut présenter une variété non indiquée par M. Flechsig. Dans cette variété particulière, les fibres de chaque pyramide se rendraient, les unes, par un trajet direct, dans le faisceau latéral du côté correspondant ; les autres, par le trajet croisé ordinaire, dans le faisceau latéral du côté opposé. Cette disposition expliquerait comment, dans les faits de M. Pitres, une seule pyramide bulbaire, celle du côté correspondant au foyer encéphalique, est plus ou moins atrophiée \ Mais je ne puis
\. Pitres. (Bulletin delà Société d'Anatomie et de Physiologie normale etpaiholo-
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ni'empêclier de faire remarquer que, sur les figures annexées au mémoire de M. Pitres, la lésion des faisceaux latéraux offre bien rarement les caractères topographiques de la sclérose descendante. S'il ne s'agissait pas d'un observateur aussi compétent, j'affirmerais que, dans la plupart des cas, il s'agit simplement d'une exagération plus ou moins marquée de l'état normal delà région que M. Pitres représente comme sclérosée dans les faisceaux latéraux. On sait, en effet, que la partie centrale du faisceau latéral offre toujours une névroglie plus abondante et se colore d'une façon plus intense que le reste du faisceau antéro-latéral.
f) La sclérose descendante médullaire peut être observée encore à la suite de lésions de la moelle épinière elle-même. J'ai déjà eu occasion de parler de faits de ce genre, à propos de la sclérose transverse de la moelle épinière et des compressions de ce centre nerveux. Les lésions traumatiques de la moelle épinière, les myélites et méningo-myéliles locales, les tumeurs des vertèbres, des membranes médullaires et de la moelle épinière, le mal vertébral de Pott, peuvent être des points de départ pour un processus de sclérose descendante. M. Charcot fait remarquer que la production de cette sclérose, dans l'une ou l'autre de ces circonstances, exige une condition sine qua non : c'est que la substance blanche de la moelle soit atteinte. Une altération de la substance grise médullaire ne paraît pas pouvoir donner naissance à ce travail d'atrophie sclérosique. C'est ainsi que, chez les individus morts après avoir présenté tous les symptômes de l'atrophie musculaire progressive, on peut trouver la plupart des cellules des cornes antérieures de la substance grise médullaire atrophiées ou en voie d'atrophie, tandis que les faisceaux latéraux ne présentent point d'atrophie notable. Il ne peut pas d'ailleurs en être autrement, puisque les libres des régions postérieures des faisceaux latéraux ont leur centre trophique dans l'encéphale et non dans la substance grise de la moelle.
Pourquoi, clans les cas de lésion transversale très étendue de la moelle, l'atrophie descendante se limite-t-elle aux parties postérieures du faisceau latéral, soit d'un côté, soit des deux
gique de Bordeaux, 1880. — Comptes rendus delà Société de Biologie, 25 juin 1SS1) — Rec/ierches anatomo -cliniques sur tes scléroses bilatérales de la moelle épinière consécutives à des lésions unilatérales du cerveau. (Archives de physiologie normale et pathologique ; 1 884, n° 2, pp. 142 et suiv.) — M. Hallopeau avait déjà observé des faits de ce genre (Charcot. Leçons sur les localisations, p. 251).
côtés, suivant que celle lésion est unilatérale ou bilatérale? Pourquoi la partie antérieure de ces faisceaux et la plus grande partie, sinon la totalité du faisceau antérieur, restent-elles a l'état sain, aussi bien au-dessous de la lésion qu'au-dessus, si ce n'est au voisinage immédiat de cette lésion ? ' Ces questions ne pourront pas recevoir une réponse satisfaisante tant que nous ignorerons où se trouve le centre trophique des fibres qui échappent ainsi à l'atrophie secondaire.
Dans l'état ordinaire des choses, une lésion qui interrompt la continuité des fibres de la moelle épinière, dans une moitié latérale de ce centre, par exemple, a donc pour conséquence une sclérose descendante de la partie postérieure du faisceau latéral et une sclérose ascendante du faisceau postérieur : en même temps on observe une sclérose ascendante de la couche superficielle de la région postérieure du faisceau latéral c est, à-dire de la couche de fibres qui est considérée par M. Flechsig comme mettantla moelle épinière en communication avec le cervelet et qu'à cause de cela il désigne sous le nom de faisceau cérébelleux de la moelle. . .
La sclérose descendante, dont nous devons nous occuper ici exclusivement, offre, dans ces sortes de cas, les mêmes caractères que dans les cas de lésion de l'encéphale, suivies d allérations médullaires du même genre. Elle siège dans la même réo-ion de la moelle et s'étend de même, de haut en bas, jusque la partie inférieure de ce centre nerveux, en se restreignant progressivement dans ce même sens à une partie de moins en moins considérable de la région atteinte, au fur et a mesure que les fibres de cette région du faisceau latéral la quittent pour pénétrer dans la substance grise médullaire. Les altérations histologiques sont aussi les mêmes que dans les cas de sclérose descendante d'origine cérébrale.
Les lésions unilatérales de la moelle épinière ont déterminé, dans ces cas exceptionnels, une sclérose descendante bilatérale. W. Millier a constaté celte particularité daus un cas d'béinisection traumalique de la moelle épinière'. M. Charcol l'a observée aussi2.
Si jusqu'à présent, dans ces cas de sclérose descendante,. déterminée par une lésion de la moelle épinière elle-même,
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l'on n'a pas observé d'altérations delà substance grise, consécutives à celles de la substance blanche, il est clair que cette complication pourrait se produire comme dans les cas où la sclérose secondaire de la moelle a pour point de départ une lésion de l'encéphale. Seulement, le fait de la propagation morbide de la substance blanche à la substance grise serait beaucoup moins clair que dans cette dernière condition, parce qu'une plaie de la moelle ou une compression, ou une myélite locale, peut atteindre directement la substance grise médullaire en même temps que les faisceaux blancs, et qu'il peut en résulter une spodomyélite diffuse, envahissante, détruisant les cellnles nerveuses des cornes médullaires et produisant, par suite, de l'atrophie musculaire. 11 est vrai que, sous le rapport de la marche et de la physionomie symptomatique, de même que sous celui des caractères anatomo- pathologiques, la complication offrirait des différences importantes dans les deux sortes de-cas; mais ces différences, du moins celles qui concernent la marche etles symptômes, ne seraient pas nécessairement telles qu'aucune confusion ne pût être faite.
Les lésions expérimentales de la moelle épinière ont pour conséquences, chez certains animaux et dans certains cas, des altérations descendantes et ascendantes des faisceaux médullaires, très analogues à celles que Ton observe chez l'homme. Les premiers essais que j'avais tentés pour obtenir ces altérations par voie expérimentale avaient été infructueux, parce qu'ils avaient été faits sur des cobayes et sur des pigeons et que, chez ces animaux, à cause de dispositions particulières, les faisceaux médullaires ne paraissent pas pouvoir être atteints de scléroses fasciculées secondaires. Plus tard, M. Westphal réussit à déterminer un processus d'atrophie secondaire des faisceaux blancs de la moelle, en opérant sur des chiens. J'ai répété les expériences de M. Westphal et j'ai reconnu l'exactitude des faits qu il a publiés. Je dirai quelques mots de ces faits lorsque je parlerai de la sclérose secondaire, ascendante, des faisceaux postérieurs.
Symptômes. — La sclérose descendante se traduit constamment, ou presque constamment, pendant la vie, par des phénomènes de contracture.
Dans les cas de ce genre, il s'agit d'ordinaire d'une hémor-
ragie ou d'un ramollissement ischémique du cerveau. L'attaque apoplectique est suivie d'une période plus ou moins courte de stupeur avec collapsus général; puis les mouvements reviennent peu à peu dans un des côtés du corps, tandis que les membres et la moitié de la face du côté opposé restent paralysés. Les membres paralysés sont dans la résolution complète : au début, les mouvements réflexes y sont nuls , ils reparaissent au bout d'un temps généralement assez court ; puis, le plus souvent, la sensibilité renaît aussi assez promptement. Au bout de quatre, cinq, six semaines, et quelquefois d'un temps plus long, les doigts de la main paralysée, qui sont à demi fléchis, dans l'état de résolution, mais qui peuvent alors être facilement étendus, commencent à offrir une certaine résistance aux efforts d'extension passive. Cette raideur augmente progressivement ; les doigts se ferment davantage ; l'avant-bras se fléchit sur le bras et reste en demi-flexion. Une raideur plus ou moins marquée se manifeste aussi dans le membre inférieur; la jambe est étendue sur la cuisse ou au contraire elle est très légèrement fléchie ; le pied est étendu et les orteils sont plus ou moins fléchis sur le pied.
Non seulement les efforts tentés pour étendre les doigts sur la main rencontrent une forte résistance opposée par les muscles fléchisseurs contractures, mais encore ils provoquent une douleur qui augmente au fur et à mesure que les doigts s'étendent et peut devenir intolérable. Il en est de même, lors des efforts faits pour triompher delà contracture musculaire qui immobilise et raidit les grandes jointures des membres paralysés.
L'apparition de la contracture est d'ailleurs précédée et accompagnée, en général, par des douleurs plus ou moins fortes. Ces douleurs paraissent suivre assez souvent des trajets nerveux ; dans d'autres cas elles offrent des localisations plus ou moius nettes. D'une façon générale, ces douleurs n'existent à un haut degré que dans le membre supérieur. Elles commencent ordinairement dans la partie inférieure et latérale du cou et dans l'épaule : c'est d'ailleurs là qu'elles sont le plus intenses lorsqu'elles se propagent à une partie plus ou moins. étendue de la longueur du membre supérieur. Parfois peu prononcées, elles sont quelquefois assez fortes pour provoquer des plaintes. Elles offrent des exacerbations plus ou moins durables, à crises irrégulières. On peut augmenter beaucoup la douleur en pressant avec les doigts sur tel ou tel point particulier du trajet qu'elle
suit ou de la région qu'elle occupe. Il est très ordinaire de voir la pression du plexus brachial à la partie latéro-inférieure du cou déterminer, dans ces cas-là, une douleur assez vive ; il en est de même de la pression des troncs nerveux du bras à la partie supérieure et interne de cette partie du membre supérieur. Certains malades éprouvent aussi une souffrance qui se traduit par une plainte ou une altération passagère des traits du visage, lorsqu'on serre avec la main le bras ou l'avant-bras paralysé.
Il est des cas dans lesquels les cordons nerveux principaux du membre semblent plus volumineux à la pression. Remak avait signalé cette particularité et il m'a sentie plusieurs fois que je la constatais nettement. Nous avons dit que, dans les cas de ce genre, les nerfs du côté paralysé subissent, en effet, une augmentation de grosseur, produite par le travail de subinflammation interstitielle, proliférante, dont ils deviennent le siège. Mais au début, cette modification des nerfs est certainement peu accusée et l'on peut être exposé à une illusion provenant de ce que, les nerfs étant douloureux à la pression, leur trajet est mieux reconnu que dans l'état normal.
J 'ai dit que la contracture est annoncée assez souvent par un endolorissement plus oiumoins accusé de telle ou telle partie du membre, ou des troncs nerveux qui s'y ramifient. M. Cliarcot a fait remarquer aussi que cette modification de la paralysie est précédée par une période pendant laquelle les phénomènes réflexes, connus sous le nom de réflexes tendineux, se produisent avec plus de vivacité que dans l'état normal. On voit alors, sous l'influence du choc du tendon du triceps brachial, ce muscle se contracter en déterminant un mouvement plus ou moins prononcé d'extension de l'avant-bras sur le bras: de même on peut parfois provoquer des mouvements des doigts, en percutant les tendons de leurs extenseurs ou de leurs fléchisseurs au niveau du poignet ; de même encore on voit parfois lamain, lorsqu'on la redresse et qu'on lamaintient en extension forcée sur lavant-bras, exécuter des mouvements alternatifs de flexion et d'extension, rappelant ceux qui constituent la trépidation spasmoclique du pied.
Les réflexes tendineux sont exagérés aussi dans le membre inférieur, avant que la contracture s'y manifeste. Le phénomène du genou s'obtient plus facilement que dans l'état normal et est exagéré. On peut voir se manifester aussi la trépidation spasmodique du pied lorsqu'on le relève en le fléchissant sur
la jambe. Ce phénomène peut d'ailleurs s'observer aussi lorsque la contracture existe déjà depuis un certain temps. M. Dejerine a constaté que, dans certains cas, le redressement du pied du côté paralysé provoquait la trépidation spasmodique non seulement de ce pied, mais encore de celui du côté sain. On peut facilement vérifier ce fait, qui s'observe aussi dans la période de contracture confirmée. Les réflexes tendineux, comme l'a vu encore M. Dejerine, peuvent aussi être un peu exagérés du côté non paralysé.
Il est des malades chez lesquels l'excitabilité réflexe médullaire s'exagère à un très haut degré dans les membres paralysés. Il suffit du moindre choc portant sur l'avant-bras, sur les têtes du radius et du cubitus, pour provoquer un mouvement brusque et étendu de tout le membre supérieur, mouvement suivi* parfois d'un peu de trépidation. Les phénomènes sont encore plus accusés dans les cas de ce genre, lorsqu'il s'agit du membre inférieur. C'est surtout ce membre qui offre une trépidation plus ou moins violente et plus ou moins prolongée lorsqu'on percute un des points de son étendue, principalement lorsqu'on cherche à obtenir le réflexe rotulien. -
11 est encore un autre fait qui mérite d'être signalé, c'est que, dans un certain nombre de cas, à l'époque où apparaît la contracture dans les membres paralysés, la paralysie n'est plus aussi absolue que peu de temps auparavant. Si l'on engage vivement le malade à essayer de mouvoir ses doigts, il n'est pas absolument exceptionnel de le voir exécuter un mouvement de flexion soit de tous les doigts, soit de quelques-uns d'entre eux, soit d'un seul, comme le pouce : ce mouvement est très borné ; il se produit avec lenteur et paraît exiger un effort considérable, si l'on en juge par le serrement des mâchoires, la congestion de la face et les mouvements instinctifs, automatiques pour ainsi dire, qu'effectue, dans le même sens, la main du côté sain.
Les premiers indices de contracture sont fournis par l'examen des doigts et avant que leur attitude ait changé. On éprouve plus de peine à étendre les doigts qui sont demeurés légèrement fléchis, comme ils le sont dès la première période delà paralysie. J'ai déjà dit que les tentatives d'extension des doigls, en même temps qu'elles rencontrent de la résistance, provoquent une" douleur plus ou moins marquée. 11 en est bientôt de même pour les mouvements communiqués au poignet, puis poiii1 ceux que Ton imprime ;i l'avant-bras.
La contracture devient de jour en jour plus accusée : tantôt cette augmentation est rapide et ses progrès sont considérables au bout de quelques semaines ; tantôt ils ne sont bien reconnaissables qu'au bout de deux ou trois mois. En même temps que la contracture se prononce de plus en plus, l'attitude des serments du membre supérieur se modifie : les doigts se fléchissent davantage ; la main se fléchit sur le poignet en s'inclinant sur son bord cubital ; l'avant-bras se fléchit sur le bras et s'applique contre la poitrine ; le bras se rapproche aussi du thorax par un entraînement d'adduction. L'obstacle opposé par la contracture des muscles ne peut être surmonté qu'avec une grande difficulté, et môme on est obligé d'arrêter l'effort tenté presque dès le début à cause des douleurs que l'on fait éprouver au malade.
La contracture n'atteint pas toujours ce degré : il est des cas dans lesquels le retour incomplet de la motilité dans les membres paralysés s'accompagne de la production d'une certaine raideur des jointures, qui reste permanente, sans jamais devenir complète, à moins de nouveaux accidents encéphaliques. Même dans les cas où les membres demeurent notablement paralysés et, en même temps, fortement contractures, ils sont rarement immobilisés d'une façon complète par la raideur spasmodique. Bien que raidis dans l'attitude que nous venons d'indiquer, ils peuvent exécuter quelques mouvements ; ainsi le malade peut écarter le bras du tronc, augmenter la flexion du bras, mouvoir un peu la main et les doigts, porter la main vers la bouche ou même sur la tête. C'est pendant que s'exécutent ces derniers mouvements qu'on remarque parfois de la trépidation du poignet et de l'avant-bras, trépidation analogue au phénomène du pied et qui présente aussi une certaine analogie a\ec le tremblement spasmodique de la sclérose en plaques. J'ai observé plusieurs fois ces oscillations du membre supérieur chez des hémiplégiques contractures, pendant mon séjour à la Salpêtrière (1862-1869). De même, j'ai vu plus d'une fois, dans les efforts faits par les malades pour fermer la main paralysée, lorsqu'un léger mouvement de cette sorte était possible, les doigts des deux mains se fléchir en même temps. Il n'était même pas au pouvoir des malades de remuer les doigts paralysés et contractures, sans que ceux du côté sain fussent mis en mouvement dans le même sens et d'une façon automatique. Que do fois n'ai-je pas fait remarquer cette association.
cette syncinésie, aux étudiants et aux médecins qui assistaient à mes visites !
La contracture est habituellement tout aussi forte pendant le sommeil que dans l'état de veille et il en est ainsi, quel que soit le degré de la raideur musculaire. Mais d'autres circonstances peuvent avoir de l'influence sur le degré de la contracture et le faire varier.
Parfois la contracture, bien que considérable, présente des modifications d'intensité plus ou moins grandes : elle peut être, par moments, beaucoup moins prononcée ; dans d'autres moments, elle s'accentue davantage. Les malades mettent souvent ces variations sur le compte des émotions, des changements de temps ; et il semble ÎDien, en effet, dans certains cas, que ces conditionsjouent le rôle qui leur est attribué : dans d'autres cas, les variations ont lieu sans qu'on puisse bien discerner leur cause.
On sait, d'autre part, que la contracture des membres paralysés, chez les hémiplégiques, peut, après avoir atteint un notable degré, rétrograder pour ainsi dire et tantôt se réduire à une raideur peu marquée, tantôt même disparaître complètement ou à peu près complètement.
On voit parfois des attaques d'épilepsie se produire chez les individus dont les membres se sont contractures à la suite d'une hémiplégie. Ces attaques ont pour point de départ : tantôt le foyer de la lésion primitive ouïe tissu circonvoisin, surtout lorsque ce foyer siège dans les régions de l'écorce cérébrale regardées comme des centres moteurs; tantôt les parties excitomotrices de l'isthme de l'encéphale, danslespoints occupés par la sclérose descendante ; tantôt enfin les lésions de la moelle épinière elles-mêmes.
Dans l'immense majorité des cas, la sensibilité des membres contractures n'est pas paralysée ; elle semble parfois intacte, mais il n'est pas rare qu'elle paraisse légèrement obnubilée.
Les douleurs qui précèdent d'ordinaire l'apparition de la contracture et que l'on observe encore pendant que la contracture se produit, cessent, en général, de se manifester lorsque la raideur musculaire a atteint son plus haut degré, c'est-à-dire au bout de plusieurs semaines ou de quelques mois après le
début de ce phénomène morbide. Cependant il n'en est pas toujours ainsi et l'on voit parfois des douleurs renaître, plus ou moins vives, plus ou moins durables: tantôt elles offrent les mêmes caractères névralgiques que les douleurs prémonitoires; tanlôt elles sont rhumatoïdes et siègent soit dans les masses musculaires, soit au niveau des jointures \
Dans les membres inférieurs, les douleurs sont beaucoup moins fréquentes et moins vives que clans les membres supérieurs. H y a parfois des crampes dans les masses musculaires des régions jambières postérieures.
Le volume des muscles diminue à la longue : mais cette diminution n'est évidemment pas due à un travail d'atrophie analogue à celui qui s'effectue dans l'atrophie musculaire progressive. C'est seulement dans des cas très exceptionnels que les muscles du côté paralysé deviennent le siège d'un travail d'atrophie de ce genre. On y constate alors un amoindrissement rapide des masses musculaires, précédé et accompagné des contractions fibrillaires et fasciculaires caractéristiques. Ces cas sont ceux dans lesquels le processus atrophique s'est propagé du faisceau latéral médullaire à la corne antérieure de substance grise du même côté.
La peau se modifie peu elles troubles trophiques y sont relativement rares. On a observé des éruptions de zona sur le tronc, du côté paralysé.
La température est, en général, plus basse clans les membres du côté paralysé que clans ceux du côté sain ; la circulai ion est un peu languissante clans la main' paralysée et contracturée ; on y observe souvent une tendance à la cyanose, lorsque la contracture est d'ancienne date. Le pouls peut alors être un peu plus faible cle ce côté que du côté opposé. La sécrétion sudorale est ou paraît plus abondante dans la main paralysée.
La contracture des membres disparaît peu d'heures après la mort ; comme l'a fait voir M. Charcot, cette disparition a lieu à un moment où les membres du côté sain offrent encore une rigidité cadavérique des plus fortes.
1 . Des altérations des jointures se produisent souvent dans les cas de ce genre : à l'autopsie, on peut trouver les surfaces des cartilages articulaires dépolies, la synoviale épaissie, fortement vascularisée; parfois, mais rarement, les lésions sont plus marquées encore et peuvent offrir les différents caractères de l'arthrite chronique intense.
Je n'ajouterai que quelques mots à cette esquisse clinique pour dire que les muscles de laface, du côté paralysé, sont atteints de contracture, dans un certain nombre de cas, comme le* membres. On pourrait, dans de tels cas, se laisser tromper par les apparences et croire ^l'existence d'une hémiplégie alterne En effet, la commissure labiale du côté contracture est entraînée en liant et en dehors, et la déviation buccale ainsi produite donne l'illusion d'une paralysie du côté réellement sain S'il s'agit d'un cas d'hémiplégie du côté droit, il semblerait ainsi, au premier coup d'oeil, que la face est paralysée du côté gauche. Duchenne (de Boulogne) a signalé cette particularité clinique, il y a près de trente ans, et il amontré que, pour éviter l'erreur, il suffit de constater, — ce qui est facile, — que le côté de la face qui paraît paralysé, ne l'est pas en réalité.
Jusqu'ici je n'ai parlé que de la sclérose descendante qui se produit lorsque le tiers moyen de la partie postérieure de la capsule interne est atteint et détruit plus ou moins complètement par une lésion encéphalique. Les symptômes sont évidemment les mêmes, en ce qui concerne l'hémiplégie et la contracture consécutive, quand une lésion de l'encéphale a pour siège les régions motrices de l'écorce cérébrale que nous avons indiquées à propos de l'anatomie pathologique : il en est de même, d'une façon générale, pour toutes les lésions encéphaliques qui peuvent provoquer une leucomyéhte latérale descendante. Mais les symptômes ne se modifient-ils pas, lorsqu il s'a»it d'une sclérose secondaire des faisceaux latéraux de la mo°elle, survenue à la suite d'une lésion de la moelle épimère
elle-même?
L'observation des faits de mal vertébral de Pott nous prouve que la sclérose latérale se révèle encore par les mêmes manifestations, lorsqu'elle dépend d'une lésion médullaire. Dans certains cas de cette sorte, on peut voir, en effet, les membres inférieurs, atteints d'abord de paralysie tlaccide, se contracturer ensuite. L'apparition de la contracture, comme dans des cas de lésion encéphalique, peut être précédée par des douleurs plus ou moins vives dans les membres inférieurs : il y a, par moment* des mouvements spasmodiques de ces membres qui se fléchissent plus ou moins brusquement. Plus tard, les jambes restent un peu fléchies sur les cuisses ; cette flexion convulsive peu| ail£jmenter progressivement en même temps que les
cuisses se fléchissent sur le bassin ; les genoux se rapprochent ainsi de l'abdomen et les membres inférieurs conservent cette attitude, qui se modifie parfois de temps à autre : la flexion devient alors moins prononcée, ou bien, au contraire, elle s'exagère d'une façon progressive ou plus ou moins brusque. Quelquefois la contracture se produit et atteint le plus haut degré sans que le malade éprouve la moindre douleur. J'ai eu récemment un fait de ce genre sous les yeux.
Quelquefois à tous les phénomènes morbides dont il s'agit vient se joindre un degré plus ou moins marqué d'atrophie musculaire véritable. Les membres inférieurs peuvent présenter aussi les altérations trophiques les plus variées : éruptions diverses, ichthyose, chute des ongles, etc., ainsi que des troubles vaso-moteurs et thermiques plusou moins accentués.
Il n'est pas inutile de dire que, dans les cas de mal de Pott où la paralysie fait place à la contracture, on ne peut pas assurer que le spasme musculaire est dû à la production de lésions secondaires de sclérose latérale descendante. Il est probable que la contracture, dans un certain nombre de ces cas, a pour cause la m énin go-myélite déterminée par l'affection des vertèbres et de la dure-mère rachidienne. Car il n'est pas très rare que les symptômes s'amendent favorablement dans ces cas, que la contracture cesse peu à peu et que la paralysie elle-même disparaisse progressivement : or, il est difficile d'admettre qu'une telle amélioration soit possible, si les régions dites pyramidales des faisceaux latéraux ont été envahies et comme détruites par un travail de sclérose descendante.
Physiologie pathologique, — L'étude de la sclérose descendante nous conduit à examiner deux questions de physiologie pathologique. La première concerne le mode de production de la sclérose descendante : la seconde est relative à la pathogénie des symptômes de cette sclérose.
a). Nous avons vu que la sclérose descendante de la moelle épinière se produit dans certains cas bien déterminés de lésions cérébrales. C'est de ces faits que nous nous occupons exclusivement pour rechercher le mécanisme de la production de cette altération médullaire. Le mécanisme dont il s'agit doit d'ailleurs être le même dans tous les cas, quelque soit le point de départ du processus sclérosique descendant.
Quelle est la cause déterminante de ce processus ? Naît-il d'emblée clans le faisceau médullaire latéral envahi ?
Il me paraît indubitable que le travail de sclérose est précédé par une atrophie descendante des fibres pyramidales, dans tout leur trajet jusqu'à leur terminaison à telle ou telle hauteur du centre médullaire.
Les fibres delà substance blanche des centres nerveux doivent être soumises aux mêmes lois que les fibres des nerfs, sous le rapport des conditions du maintien de l'intégrité de leur structure. L'une de ces conditions, dont nous devons la connaissance à Au g. Waller, c'est que ces fibres soient en communication directe avec des cellules nerveuses qui jouent, par rapport à ces éléments conducteurs, le rôle de centres nerveux irophiques. Si cette communication est interrompue, quand bien même la circulation capillaire et les phénomènes d'osmose au travers des parois vasculaires ont lieu d'une façon normale, on sait que les fibres subissent, dans toute la partie détachée des centres trophiques, une altération progressive et qu'elles finissent ainsi par disparaître. C'est la dégénération ou atrophie wallérienne des fibres nerveuses.
La sclérose descendante du bulbe rachidien et de la moelle épinière ne se produit que lorsque les fibres qui servent à transmettre à la moelle épinière les incitations motrices de l'encéphale subissent une solution de continuité. Nous avons vu que ces fibres peuvent être suivies de bas en haut, depuis les faisceaux latéraux de la moelle épinière jusque dans l'écorce cérébrale, et nous avons constaté aussi que la sclérose secondaire latérale est déterminée par les lésions qui atteignent ces fibres, dans un point quelconque de ce trajet, et même dans les régions dites motrices delà substance grise corticale du cerveau. On est autorisé, ce semble, à admettre que si ces fibres s'altèrent dans le bulbe rachidien et dans la moelle, lorsqu'elles sont interrompues dans leur continuité, soit dans la capsule interne, soit dans les noyaux blancs de Yieussens, c'est qu'elles sont ainsi séparées de leurs centres trophiques, et comme l'altération a lieu de haut en bas, du siège de la lésion vers la moelle etjusqu'aux terminaisons intra-médullaires de ces fibres, ou peut en conclure que ces centres trophiques sont situés dans les régions dites motrices de l'écorce cérébrale.
L'altération descendante des fibres motrices cérébro-médullaires, si ces considérations sont exactes, est donc nécessaire-
ment, au début, de nature atrophique et se produit tout d'abord dans les fibres nerveuses elles-mêmes. C'est la même altération que celle qui a lieu dans le segment périphérique d'un nerf coupé. En fait, dans un cas d'hémorragie du corps strié avec destruction du tiers moyen de la capsule interne, lorsque la mort est survenue dix à douze jours après l'apoplexie, si l'on examine, à l'état frais, la pyramide antérieure bulbaire du côté correspondant, ou le faisceau latéral du côté opposé, on peut y reconnaître au microscope, comme je l'ai fait plusieurs fois, des corps granuleux et des fibres en voie de destruction par segmentation de la gaîne de myéline1.
Au début, je le répète, il s'agit d'une atrophie des fibres nerveuses ; il n'y a aucun phénomène inflammatoire surajouté. Aussi, pendant cette période d'atrophie, n'observe-t-on aucun symptôme d'irritation ; en particulier, il n'y a pas encore lemoindre indice de la contracture qui doit apparaître ultérieurement. Il n'y a pas non plus de douleurs. Ce n'est que plus tard qu'apparaissent successivement les signes d'irritation : d'abord, les douleurs ; ensuite la contracture. Y a-t-il des cas d'hémiplégie d'origine cérébrale dans lesquels la contracture se produise, sans avoir été précédée d'une phase douloureuse plus ou moins marquée? Cela est probable, puisque cela a lieu dans des cas de sclérose descendante déterminée par des lésions médullaires ; mais on ne peut guère être affirmât if sur ce point. Les malades chez lesquels on observe la transformation de la paralysie flaccide en paralysie avec contracture n'ont pas, en général, recouvré toute l'intégrité de leurs facultés cérébrales, au moment ou commence la raideur musculaire ; un bon nombre d'entre eux sont plus ou moins aphasiques : on conçoit que, dans de telles conditions, des renseignements négatifs n'aient pas une valeur absolue ; on peut cependant en déduire que, dans les cas où l'on recueille des renseignements de cette sorte, les douleurs, si elles existent, ne sont pas très intenses.
Qu'il y ait, constamment ou non, des douleurs dans la période
1. MM. 0. Kahler et A. Pick ont examiné la moelle épinière d'un homme âgé de 6ii ans qui avait eu, 5 ans auparavant, une hémiplégie du côté droit et qui était mort 8 jours après une nouvelle attaque d'apoplexie suivie d'hémiplégie du côté gauche. Dans la partie postérieure du cordon latéral du côté gauche, ils ont constaté de nombreux corps granuleux ; dans le cordon latéral du côté droit, il n'y avait encore que des modifications des fibres nerveuses, sans corps granuleux (Ceniralblalt. . ., 1880, pp. 710 et 711). —M. Pitres a trouvé des corps granuleux dans le faisceau latéral médullaire, du côté opposé au siège d'une lésion corticale du cerveau, dix jours après la production de celte lésion (Comptes rendus de la Société de Biologie, 1 février 1880.)
qui précède l'apparition de la contracture et pendant que ce symptôme morbide se produit, l'existence d'une irritation nerveuse, pendant ces phases de la maladie, est incontestable. Cette irritation se développe dans les parties de la moelle où le processus atrophique accomplit son évolution.
Lorsque j'étudiais, il y a longtemps déjà, les altérations dont les nerfs séparés deleurscentrestropbiques deviennent le siège, j'ai émis une hypothèse que je crois devoir rappeler ici. On 'trouve constamment dans le segment périphérique de ces nerfs des traces d'irritation, quand on l'examine quelques jours après la section. Au début, les traces consistent surtout en une multiplication des noyaux des gaines de Scbwann ; plus tard, le périnèvre et le tissu interfasciculaire et circumfasciculaire subissent un épaississement résultant aussi d'une irritation subinflammatoire et formatrice. Il m'a semblé qu'on pouvait considérer cette irritation comme secondaire et comme due à deux causes principales : Taux modifications des cylindraxes qui en font une sorte de corps étrangers excitant autour d'eux un travail irritatif d'élimination ; 2° à la tendance régénératrice que provoque dans le tissu du nerf la mortification progressive de ces filaments axiles.
Cette manière de voir ne peut-elle pas encore être admise, lorsqu'il s'agit d'expliquer le mode de production de l'irritation qui naît évidemment à un certain moment dans les parties du bulbe et de la moelle où doit s'effectuer un travail de sclérose. L'altération initiale des fibres nerveuses est la même dans ce cas que dans celui des segments périphériques des nerfs coupés. L'influence pathogémque de cette altération sur la névroglie doit être semblable, ou à peu près, à celle qu'exercent les cylindraxes en voie de destruction sur le tissu connectif des nerfs séparés de leurs centres trophiques.
L'irritation qui naît ainsi dans la gangue connective médullaire se confine dans les parties de cette gangue qui entourent les fibres nerveuses en voie d'atrophie ; elle n'offre aucune tendance à se propager aux régions voisines, comme cela aurait probablement lieu, s'il s'agissait d'une irritation primitive du tissu interstitiel. C'est de la sorte que se produit sans doute la sclérose de la région pyramidale du faisceau latéral de la moelle épin i ère.
Les vaisseaux des parties atteintes par la sclérose secondaire
offrent assez souvent des altérations : multiplication des noyaux des diverses couches, modifications de leur structure, corps granuleux plus ou moins abondants dans leur gaîne lymphatique, épaississement surtout de leur tunique externe, etc. Je crois que ces altérations sont secondaires et doivent être rapprochées de celles que j'ai trouvées dans le segment périphérique des nerfs coupés chez certains animaux. J'ai donné déjà la même interprétation pour les altérations vasculaires clans les cas de sclérose systématique primitive. C'est la même manière de voir que défend M. Ed. Krauss dans un travail sur le tabès dorsal1.
Dans des cas exceptionnels, il semble y avoir transmission de l'irritation du faisceau latéral à la substance grise et la corne antérieure de cette substance, du même côté, se trouve atteinte à son tour. C'est dans ces cas que l'on voit des symptômes d'atrophie musculaire véritable et progressive se manifester dans les membres du côté paralysé.
A quelle époque les nerfs se trouvent-ils envahis et deviennent-ils le siège d'une sorte de névrite interstitielle ? Nous n'avons pas de renseignements qui puissent nous permettre de faire une réponseprécise à cette question. L'observation clinique nous permet de constater que les nerfs des membres, particulièrement ceux des membres supérieurs, sont douloureux à la pression, au moment où se déclarent les douleurs spontanées qui tourmentent plus ou moins fortement les malades : les nerfs sont-ils atteints à ce moment? Les nerfs ne peuvent-ils pas devenir beaucoup plus sensibles à la palpation sans être lésés eux-mêmes, lorsque les régions de la moelle avec lesquelles ils sont en relation sont le siège d'une irritation vive? Il y a là une difficulté qui serait levée par quelques examens nécroscopiques faits dans la période du début de la contracture, lime paraît probable toutefois, que les nerfs, dans ces cas, s'altèrent dès cette période: l'altération progresserait ensuite plus ou moins lentement.
Le lien qui unit bien certainement la névrite interstitielle subaiguë des nerfs rachidiens au processus irritatif dont le faisceau latéral est le siège, n'a pas été déterminé d'une façon
t. Ed. Krauss. Zur Pathologischen Anatomie des Tabès dorsalis (Neurologisches Ceulralblatt.. , 1885, n° 3.
satisfaisante et, en réalité, il s'agit là d'un problème ardu. Dans la moelle épinière, le processus morbide évolue dans la partie postérieure du faisceau latéral : or, les racines des nerfs rachidiens ne traversent pas cette région du centre médullaire et ne sont, d'aucune façon, en relation directe avec elle. D'autre part, dans la moelle épinière, ce sont les fibres nerveuses elles-mêmes qui sont atteintes tout d'abord, et ces éléments anatomiques disparaissent rapidement par atrophie granuleuse; le tissu connectifinterstitiel,lanévroglie,ne souffre que secondairement et l'hyperplasie de ce tissu qui en résulte n'atteint en somme qu'un degré peu élevé : au contraire, dans les nerfs, le processus morbide est exclusivement ou presque exclusivement interstitiel ; le périnèvre, les tissus intrafasciculaire et circumfasciculaire sont le siège d'une prolifération qui a pour conséquence une hypertrophie souvent notable de ces tissus.
11 n'est donc pas facile de comprendre comment les nerfs rachidiens se trouvent atteints à la suite du travail morbide qui s'effectue dans le faisceau latéral de la moelle épinière et l'on rencontre tout autant de difficultés pour expliquer pourquoi ces nerfs sont affectés de névrite interstitielle et non de névrite parenchymateuse. Ce sont deux problèmes à résoudre. Pour la solution de ces problèmes, faut-il faire intervenir, comme intermédiaire entre l'altération du faisceau latéral et celle des nerfs rachidiens, la participation de la substance grise à la souffrance de la moelle épinière? Nous l'avons déjà dit: il est hors de doute que, dans tous les cas où une contracture se produit sous l'influence d'une affection de la moelle, ce spasme tonique permanent des muscles a pour cause un état d'éréthisme ou d'excitation de la substance grise médullaire. Est-on en droit d'admettre que celle excitation puisse se transmettre aux nerfs? Assurément oui, puisque les fibres nerveuses des nerfs rachidiens ont leur point d'origine ou de terminaison dans la substance grise de la moelle épinière. Mais une grave difficulté se présente.
L'irritation de la substance grise de la moelle épinière lans ces cas n'est qu'un état d'éréthisme morbide, au moins dans la plupart des cas. 11 ne donne, en effet, presque jamais lieu à des hyperplasies de la névroglie, ni à d'autres modifications inflammatoires. C'est donc une excitation presque physiologique, qui est transmise aux fibres nerveuses des nerfs rachidiens. Une telle excitation est-elle capable de pro-
voquer autour de ces fibres, dans la gangue qui les unit les unes aux autres, une irritation subinflammatoire, néoplastique ? Gela paraît bien peu admissible, surtout lorsqu'on songe qu'un état d'excitation du même genre peut persister dans certains nerfs pendant des années, chez les hystériques affectées de contracture permanente de telle ou telle partie du corps, sans que ces nerfs subissent la moindre altération morbide. Si l'on voulait alléguer que l'excitation des nerfs, dans les cas de contracture hémiplégique liée à une sclérose descendante du faisceau latéral de la moelle, dépasse le degré du stimulus fonctionnel et constitue dès le début ou devient une véritable irritation morbide, subinflammatoire, il faudrait expliquer pourquoi les fibres nerveuses demeurent intactes, comme structure, dans de telles conditions et comment l'irritation de ces éléments anatomiques peut, sans les altérer eux-mêmes, provoquer un travail d'hyperplasie dans la gangue connective qui les unit les uns aux autres. Il y a là, en somme, on le voit, bien des pierres d'achoppement. On est forcé d'abandonner cette route.
Est -il possible de trouver une autre voie pour arriver à une explication acceptable ? Ne se pourrait-il pas que l'irritation morbide du faisceau latéral provoquât un travail d'hyperplasie dans le tissu connectif des nerfs rachidiens, sans l'intermédiaire des fibres nerveuses propres de ces nerfs ? 11 suffirait, pour qu'il pût en être ainsi, que la partie de ce faisceau qui s'altère dans la sclérose descendante, fût en rapport direct ou indirect avec les nervi nervorum (sensitifs et sympathiques). L'irritation morbide de cette partie du faisceau latéral pourrait, si les choses étaient telles, se communiquer aux fibres de ces nervi nervorum et, soit par excitation trophique, si ces fibres ne s'altéraient pas, soit par abolition du contrôle de ces fibres sur la nutrition intime du tissu qu'elles innervent, si ces fibres subissaient une dégénération granulo-graisseuse, le périnèvre et le tissu interstitiel des nerfs subiraient une hyperplasie plus ou moins prononcée. Mais les nervi nervorum sont-ils en relation anatomo-physiologique avec les faisceaux pyramidaux de la moelle épinière ? Rien jusqu'ici ne nous autorise à l'admettre. En résumé, nous ne sommes pas en mesure, pour le moment, de donner une explication plausible du mécanisme par lequel les nerfs rachidiens deviennent le siège d'une irritation interstitielle, proliférante, dans les cas de sclérose descendante de la moelle épinière.
b-) Examinons maintenant, au point de vue de la physiologie pathologique, les symptômes par lesquels se traduit la sclérose descendante de la moelle épinière. Le symptôme principal de cette sclérose est la contracture des muscles du même côté que le faisceau latéral sclérosé : un autre point intéressant, quoique accessoire en quelque sorte, de la symptomatologie, c'est l'ensemble des douleurs qui se manifestent dans la période qui précède l'apparition de la contracture et s'observe encore pendant que celle-ci s'établit.
Les phénomènes de contracture que présentent si souvent les membres paralysés, dans les cas de lésions cérébrales (hémorrhagiques ou ischémiques). ont pour condition, d'après MM. Gharcot et Bouchard, la sclérose descendante des faisceaux pyramidaux de la moelle épinière. Cette théorie a élé admise par la plupart des pathologistes. Or, ce qui a été dit à propos de la sclérose latérale amyotrophique, lorsqu'il s'agissait de chercher à établir le mécanisme de la production de la contracture dans cette affection médullaire, s'applique entièrement à ce qui concerne l'apparition de la contracture dans les cas de sclérose descendante des faisceaux latéraux de la moelle. Pour expliquer la production du spasme musculaire permanent dans ces derniers cas, il faut admettre aussi que les propriétés physiologiques des éléments propres de la substance grise de la moelle épinière subissent à un certain moment, une exaltation progressive qui atteint peu à peu un très haut degré. Cette exaltation suffît-elle à produire la contracture musculaire? Cela est bien peu vraisemblable. Les spasmes musculaires, partout où nous les rencontrons, offrent les caractères des phénomènes réflexes. Il n'est guère admissible que la contracture des scléroses latérales médullaires fasse exception ; et d'ailleurs, la cessation de cette contracture après la mort ne laisse aucun doute sur le caractère réflexe de ce spasme musculaire. Mais quels sont les agents de ce phénomène réflexe? Comment, en particulier, les cellules motrices d'une des cornes antérieures de la substance grise médullaire se trouvent-elles mises en état d'activité tonique exagérée, dans les cas de sclérose latérale descendante ? Les difficultés sont les mêmes ici que pour la contracture de la sclérose latérale amyotrophique. Les cellules nerveuses des cornes an-
térieures ont-elles seules leurs propriétés physiologiques exaltées? Ou bien, certaines des cellules, dites sensitives, de la substance grise, sont-elles en état déréthisme morbide ? Comment répondre à ces diverses questions? Que de difficultés aussi pour démêler le point de départ de l'excitation qui provoque et entretient la contraction tonique des muscles? Estil dans les parties paralysées? Est-il dans la moelle épinière elle-même ? Peut-être est-ce cette dernière conception qui est exacte : on peut supposer, en effet, sous toutes réserves, que la partie postérieure du faisceau latéral contient soit quelques fibres sensitives, soit plutôt l quelques fibres centripètes excito-motrices, lesquelles échappent au processus destructif qui fait disparaître les fibres cérébro-médullaires : ces fibres centripètes, entourées d'un tissu atteint de sub-inflammation, seraient excitées et mettraient en jeu, d'une façon continue, l'activité des centres médullaires excito-moteurs. Cette hypothèse comprend peut-être au moins une part de vérité. Malgré sa complexité, elle est plus satisfaisante que celle qui voudrait attribuer la contracture, dans les cas dont il s'agit, à la destruction des relations directes de la substance grise de la moelle épinière avec l'encéphale et, par suite, à la suppression de l'influence modératrice du cerveau sur le cenlre médullaire. Je n'insiste pas sur cette dernière hypothèse : j'ai déjà eu l'occasion de montrer qu'elle ne peut pas nous donner l'explication des contractures permanentes dont nous parlons en ce moment. On pourrait encore se demander si le point de départ de l'exci tationqui détermine la contraction des muscles n'est point dans le cerveau lui-même, c'est-à-dire dans les régions de ce centre qui avoisinent le foyer d'hémorrhagie ou de ramollissement Il est incontestable que le tissu nerveux, dans ces régions, es. le siège d'une irritation phlegmasique, qui persiste au moins pendant toute la durée du travail de cicatrisation de la lésion. Si le foyer siège dans les départements moteurs du cerveau proprement dit, de la capsule interne ou de l'isthme de l'encéphale, l'irritation dont il s'agit doit tendre, d'une façon continue, à mettre en jeu les muscles animés parles nerfs dont les foyers d'origine sont en relation avec ces départements.
1. Les douleurs ne sont pas au nombre des symptômes habituels de la sclérose latérale amyotrophique, ce qui paraît bien prouver que les régions des faisceaux latéraux qui sont atteintes dans cette affection, comme dans la sclérose latérale descendante, ne contiennent pas de fibres vraiment sensitives.
Mais il faut expliquer comment, dans ces conditions, c'est une contracture que l'on observe et non des mouvements plus ou moins rémittents ou intermittents, mouvements choréiformes, mouvements cl'athétose. On pourrait peut-être trouver l'explication cherchée, en invoquant un fait expérimental que j'ai constaté pendant mes recherches surl'épilepsie expérimentale, provoquée par l'électrisation du cerveau proprement dit.
Lorsque, sur un chien n'ayant subi aucune lésion préalable delà moelle épinière, on fait naître une attaque d'épilepsie, en faradisant soit la surface des points de l'écorce cérébrale que l'on a considérés comme des centres moteurs pour les membres , soit la substance blanche sous-jacente, les convulsions, qui ont lieu dans ces membres, consistent, après une très courte période tonique, en des mouvements spasmodiques saccadés, plus ou moins violents: ce ne sont point des spasmes tétaniques. Si l'on a pratiqué préalablement une hémisection de la moelle épinière, dans la région dorsale, soit quelques moments avant d'électriser le cerveau, soit un, deux ou trois mois auparavant, les convulsions observées dans le membre postérieur correspondant offrent une physionomie spéciale : c'est une contracture violente qui s'y manifeste, tandis que les autres membres sont agités par les spasmes cloniques ordinaires. Jl en est de même lorsque l'on n'a sectionné que le faisceau latéral, au lieu de faire une hémisection complète.
Les lésions des faisceaux latéraux modifient donc profondément les caractères des spasmes musculaires provoqués par des excitations cérébrales. On est ainsi autorisé à penser que des irritations morbides des parties motrices de l'encéphale peuvent, dans des cas de sclérose descendante d'un des faisceaux latéraux delà moelle, déterminer de la contracture des muscles des membres du côté correspondant à ces faisceaux. 11 ne serait même pas illogique, dans un cas de sclérose descendante par suite d'une lésion morbide de la moelle épinière, d'admettre un mécanisme analogue pour les contractures que Ton peut constater dans les muscles qui reçoivent leurs nerfs de la partie du centre médullaire située au dessous de cette lésion *.
\. L'objection qui pourrait être tirée de la persistance de la contracture au delà du temps de la durée probable de l'iritation inflammatoire, provoquée par la lésion !iémorrbagique ou ieohémique, ne me paraîtrait pas péreinptoire. Si la plile^masie disparaît au bout d'un cei ai n temps, il est permis d'admettre que la lés on térébrale n'en produit pas mo>ns, dans la légion circonvoLine, une excitation permanente qui suffit à entretenir la contracture.
— Quant aux douleurs qui se manifestent comme phénomènes prémonitoires et qui persistent d'ordinaire pendant que la contracture se produit, leur pathogénie ne laisse pas non plus que de présenter quelque difficulté. Quelles sont les fibres nerveuses sensitives qui sont souffrantes dans ce cas? Sont-ce des fibres sensitives situées au milieu des fibres molrices de la région atteinte du faisceau latéral médullaire? J'ai cru pouvoir révoquer en cloute l'existence de ces fibres et, par conséquent, je n'admets pas cette première supposition. 11 n'y a pas non plus à penser à la substance grise, car les modifications que subit son fonctionnement sont les mêmes ici que dans les cas de sclérose latérale amyotrophique et l'absence ordinaire de douleurs clans ces cas nous interdit de placer là le point de départ des douleurs de la sclérose latérale descendante. On est ainsi amené à penser qu'elles ont pour siège les nerfs euxmêmes. Nous avons vu combien il est difficile de se rendre compte du mode de production de la névrite interstitielle ; mais son existence est hors de doute, comme lésion concomitante habituelle cle la sclérose latérale descendante : or, on conçoit bien qu'une telle lésion ne puisse pas évoluer dans des nerfs mixtes, sans provoquer des douleurs plus ou moins vives et pouvant offrir des caractères variés.
S'il en est bien ainsi, l'apparition de ces douleurs à une époque rapprochée du moment où la lésion encéphalique s'est produite, peut, à son tour, être invoquée pour démontrer que le tissu conriectif des nerfs commence à souffrir peu cle temps après le début cle l'altération du faisceau latéral cle la moelle épinière.
(B.) Sclérose secondaire ascendante.
Nous avons vu que les lésions de la moelle épinière, telles que plaies, myélite, tumeurs, lorsqu'elles interrompent la continuité des faisceaux blancs, deviennent le point cle départ d'un travail de sclérose descendante, qui affecte les mêmes caractères que celui qui s'opère à la suite de certaines lésions encéphaliques : ramollissements ou hémorrhagies intéressant le tiers moyen de la capsule interne ou détruisant soit la partie supérieure des circonvolutions pariétale et frontale ascendante, soit la substance blanche sous-jacente.
On sait aussi que les mêmes lésions cle la moelle épinière provoquent un travail de sclérose ascendante qui se produit principalement clans les faisceaux postérieurs. Ce sont là des faits dont nous devons la connaissance à Ludwig Tiïrck. Une lésion qui interrompt la continuité de la substance blanche médullaire, si elle porte à la fois sur le faisceau latéral et sur le faisceau postérieur, donne clone naissance à une sclérose descendante du faisceau latéral, laquelle se propage jusqu'à la partie inférieure de la moelle, jusque clans le filum terminale et, d'autre part, à une sclérose ascendante, occupant le faisceau postérieur et montant jusqu'à une distance plus ou moins grande de la lésion.
Les recherches cle M. Flechsig nous ont appris que la sclérose ascendante ne se borne pas au faisceau postérieur : elle envahit aussi la couche superficielle de la partie moyenne et postérieure du faisceau latéral, c'est-à-dire la couche que cet anatomiste a décrite sous le nom de faisceau cérébelleux ascendant ou direct.
a) La sclérose ascendante des faisceaux postérieurs s'observe dans les cas de lésion transversale de la moelle épinière (plaies, sclérose transverse, etc.) ; elle peut se produire encore dans les cas de lésion des racines postérieures des nerfs, lorsqu'un grand nombre cle ces racines sont atteintes. C'est ce qui a lieu lorsque, par exemple, les racines des nerfs sont soumises à une compression qui les écrase, pour ainsi dire, dans leur trajet entre les ganglions spinaux et la moelle épinière. Aug. Waller avait déjà constaté, il y a longtemps, dans ses recherches relatives à l'influence trophique des centres nerveux sur lesfibres nerveuses, que l'on peut, à la suite de la section des racines postérieures des nerfs entre ces ganglions et la moelle, trouver clés traînées ascendantes de fibres altérées dans les faisceaux postérieurs.
Si la continuité des faisceaux postérieurs est interrompue au niveau de la lésion primitive cle la moelle, d'une façon complète, c'est-à-dire dans toute leur largeur et dans toute leur épaisseur, la sclérose secondaire, ascendante, intéresse ces faisceaux dans leur totalité, jusqu'à une certaine distance du point cle départ. Dans cette partie de leur trajet, les faisceaux postérieurs sont plus étroits ; parfois ils sont un peu déprimés ; ils offrent une teinte grisâtre, un peu ambrée. La sclérose ascendante n'occupe la totalité des faisceaux postérieurs que
dans une longueur de deux à trois centimètres ; elle s'affaiblit ensuite sur les parties latérales de ces faisceaux et finit bientôt par disparaître dans ces parties. Plus haut, les faisceaux grêles médians postérieurs sont seuls altérés ; ils ont une coloration grisâtre, tandis que les faisceaux postérieurs proprement dits ont repris leur teinte blanche normale. On peut suivre de bas en haut cette coloration grise jusqu'à la partie supérieure de la région cervicale de la moelle épinière ; les pyramides postérieures elles-mêmes sont grisâtres.
Dans un cas de sclérose ascendante par suite cle compression d'un certain nombre cle racines des nerfs rachicliens1, les choses se sont passées de cette même façon. Il s'agissait, dans ce cas, d'une tumeur diffuse, située dans le canal rachidien, au niveau de la région lombaire, tumeur dont le tissu se prolongeait au travers des trous de conjugaison et qui comprimait les nerfs émanant du renflement dorso-lombaire, sans comprimer ce renflement lui-même. Il est incliqué très nettement clans l'observation, que la compression ne portait que sur les racines antérieures ; mais il est difficile de ne pas admettre que les racines postérieures étaient atteintes aussi, puisque la tumeur se prolongeait dans les trous de conjugaison. L'examen à l'œil nu, puis, plus tard, à l'aide du microscope, permit de constater que les cordons postérieurs de la moelle étaient altérés clans leur totalité, depuis la partie inférieure jusqu'au milieu cle la région dorsale; plus haut, et jusqu'à la partie la plus élevée de la région cervicale, les cordons grêles médians postérieurs étaient seuls atrophiés.
Des faits analogues ont été observés par Simon \ par Leyden 3, par Kahler et Pick, par Schultze \
Il peut en être de même dans les cas de tabès dor salis, lorsque l'affection a pour siège principal la partie inférieure de la région dorsale et la région dorso-lombaire. Dans ces cas, qui sont fréquents, les cordons postérieurs ne sont atteints dans
1. Cornil et Martineau. Tumeur à myélocytes de la queue de cheval; altération de ces nerfs et dégénération secondaire des cordons postérieurs de la moelle dans toute sa hauteur (Comptes rendus de la Soc. de Biologie) 1865; p. 88 et suiv.)
2. Th. Simon. Beitrage zur Pathologie und pathologischen Anatomie des Centralnervensystems (Archiv f. Psych. Bd. V, 1874, p. U8.
3. E. Leyden. Klinik der Rùckcnmarkkrankheiten, T. II, 1875, p. 301-317.
4. Schultze. Beitrag zur Lehre von der secundaren Degeneration im Rùckenmarke des Menschen nebst Bemerkungen ùber die Anatomie des Tabès (Arch.v f Psych., Bd. XIV. 1883, p. 338.
leur totalité que dans les régions susdites : plus haut, les cordons postérieurs proprements dits reprennent leur teinte blanche et leur intégrité de structure ; les faisceaux grêles médians postérieurs, au contraire, restent grisâtres et atrophiés dans toute la hauteur de la moelle épinière. Je rappelle que, dans les cas de ce genre, il n'est pas rare de constater, en outre, une bandelette de sclérose, qui s'étend aussi dans toute la hauteur de la moelle et qui répond à la ligne d'origine des racines postérieures.
b) La sclérose du faisceau cérébelleux de Fîechsig (faisceau centripète du cordon latéral. —Aufsteigende Seiten^rangbahn de L. Tûrck) qui est toujours ascendante, ne se produit en général que dans les cas où une sclérose transverse, une plaie, une tumeur ou une compression de la moelle épinière, a déterminé une solution de continuité de la couche superficielle du faisceau médullaire latéral. J'ai dit que, dans ce cas, l'atrophie scléreuse de ce faisceau peut être suivie de bas en haut jusque dans le cordon restiforme du même côté. Tûrck l'avait même vue se continuer jusqu'au point où le faisceau restiforme pénètre dans le cervelet. M. Westphal a confirmé les observalions de Tiirck ; elles ont été vérifiées aussi sur les animaux par les recherches de M. Schiefîerdecker et de M. Singer sur les dégénérations secondaires expérimentales de la moelle épinière. M. Lowenthal a étudié avec beaucoup de soin, sur le chien, le trajet de ces faisceaux. Dans deux cas de lésion de la moelle cervicale, il a vu ces faisceaux dégénérés se partager, auprès des cordons restiformes, en deux parties. Les fibres d'une des parties suivaient le faisceau restiforme jusque dans le noyau blanc du cervelet ; les autres se rendaient à la partie latéro-inférieure du bulbe, remontaient vers la protubérance, allaient par un trajet courbe gagner le pédoncule cérébelleux supérieur et finalement se perdaient aussi dans le noyau blanc du cervelet. Ce serait là le trajet normal des fibres des faisceaux latéraux ascendants de L. Turck1.
Cette sclérose s'observe aussi parfois dans certains cas de tabès dorsalis, lorsque la lésion n'est pas bornée aux faisceaux postérieurs et que, dans une étendue plus ou moins grande, elle a franchi les sillons qui limitent ces faisceaux et envahi la
1 . N. Lowenthal. Sur le parcours central du faisceau cérébelleux direct et du cordon postérieur (Communication faite à la Société vajdoise des Sciences naturelles, dans t\ sc;jnce du 15 avril 1885. Tirage a part.)
partie voisine des faisceaux latéraux. Cela arrive surtout, vraisemblablement, lorsque la lésion médullaire du tabès s'accompagne d'une méningite très prononcée qui, tout en étant prédominante au niveau des faisceaux postérieurs, tend à déborder un peu sur les parties limitrophes des faisceaux latéraux.
Elle s'observe encore dans quelques cas, à l'état de lésion primitive ou paraissant l'être, et, dans ces cas, sa pathologie est demeurée jusqu'ici tout à fait obscure. 11 est probable, si elle est réellement primitive dans ces cas, qu'elle ne l'est que dans une partie limitée des faisceaux cérébelleux ; dans le reste du trajet de ces faisceaux, elle est vraisemblablement secondaire.
Est-on autorisé, pour la sclérose ascendante des faisceaux postérieurs, à répéter ce qui a été dit à propos de la sclérose descendante? La sclérose ascendante ne se produit-elle que lorsque les faisceaux blancs dont il s'agit sont eux-mêmes atteints par la cause morbide ? Les altérations de la substance grise médullaire ne déterminent-elles jamais par elles-mêmes des lésions ascendantes des cordons de la moelle? A priori, il peut ne pas en être de même pour les faisceaux postérieurs que pour les faisceaux latéraux. Les faisceaux postérieurs ont leurs foyers d'origine, en partie du moins, dans la substance grise médullaire ; il est donc à présumer que des lésions destructives de cette substance grise doivent déterminer une sclérose ascendante de ces faisceaux.
Quant auxfaisceaux cérébelleux directs de Elechsig, ils ont, d'après cet auteur, leurs foyers d'origine et leurs centres trophiques dans les colonnes vésiculaires de Clarke. Ils doivent donc subir une dégénération ascendante, dans les cas où ces colonnes subissent une altération notable. Cette dégénération ne peut être que partielle, si l'altération des colonnes de Clarke est limilée, car les fibres qui naissent de ces colonnes, audessus de la lésion, conservent leur intégrité structurale l.
MM. Kahler et Pick ont constaté, dans un cas2, une dégénération descendante d'un des faisceaux postérieurs, comme l'avait déjà vu aussi M. Westphal. Mais dans le cas de MM. Kahler et Pick, il s'agissait d'un traumatisme de la co-
1. Voir 0. Kahler et A. Pick. Beitrage zur Sympf.omatologie und pathologischen Anatomie der Rùcke}imarksco?np)-ession(A.n<û. in Centralblatt f. m. W., 1880, p. 557).
Kahler et A. Pick. Lee. cit
lonne vertébrale et, ainsi que le fait remarquer M. Bernhardt, on peut se demander si le faisceau postérieur altéré, dont la lésion ne s'étendait que jusqu'à 2 centimètres 3/4 du lieu de la fracture, n'avait pas été atteint plus ou moins directement lors de l'accident (chute sur le dos).
La symptomatologie de la sclérose ascendante n'est point faite encore ; les phénomènes morbides qu'elle provoque bien certainement, se confondent sans doute dans l'ensemble des troubles fonctionnels déterminés par la lésion primitive, ou bien ils sont, en réalité, peu apparents ; toujours est-il qu'il est bien difficile, en général, de reconnaître, pendant la vie, l'existence de cette altération secondaire des faisceaux blancs de la moelle épinière. Est-ce à la sclérose ascendante des faisceaux postérieurs qu'il faut attribuer les douleurs, les engourdissements, l'affaiblissement qu'on observe clans les membres supérieurs, chez certains malades affectés depuis assez longtemps de mal vertébral de Pott, siégeant vers le milieu de la région dorsale? Cela est possible ; mais pour pouvoir l'affirmer, il faudrait que, dans des cas de ce genre, on eût constaté bien nettement qu'il n'y avait pas d'autres lésions que celles de la sclérose ascendante, au niveau des régions dorsale supérieure et cervicale inférieure de la moelle épinière.
Dans le tabès dor salis ^ il y a aussi des phénomènes morbides, des douleurs surtout, qui dépendent sans doute de la propagation des lésions des faisceaux postérieurs, de bas en haut ; mais ces phénomènes se confondent dans l'ensemble de ceux qui ont pour cause la sclérose, probablement primitive, de la bandelette blanche qui correspond à la ligne d'origine des racines postérieurs. C'est à la sclérose de cette bandelette que l'on peut attribuer les douleurs, fourmillements et autres troubles delà sensibilité, observés dans les membres supérieurs, chez des ataxiques dont les membres inférieurs sont atteints d'une façon tout à fait prédominante.
La sclérose ascendante des faisceaux cérébelleux n'a pas d'histoire clinique jusqu'ici. Nous ne saurions donc indiquer aucun phénomène morbide, aucun groupe de troubles fonctionnels, qui puisse être considéré comme une manifestation symptomalique de cette lésion.
Quelle est la cause de la propagation secondaire et ascen-
dante de la sclérose locale primitive des faisceaux postérieurs ? Tous les pathologistes ont admis qu'il s'agissait, dans ces cas, d'une dégénération des fibres de ces faisceaux, par suite de la suppression de l'influence trophique exercée sur elles, dans l'état normal, par la substance grise du système nerveux. En somme, c'est l'application des expériences de Waller à ce groupe de faits, comme on l'a fait aussi pour les dégénérations secondaires descendantes des faisceaux pyramidaux des cordons latéraux. De même qu'on a été conduit à admettre que ces faisceaux pyramidaux ont leurs centres trophiques dans l'encéphale, particulièrement dans les régions motrices de la substance grise des circonvolutions frontales ascendantes et pariétales ascendantes, de même on est entraîné à considérer les faisceaux postérieurs comme formés de fibres nerveuses dont l'intégrité structurale est soumise à l'influence trophique de la substance grise de la moelle épinière. En outre, comme ces fibres, lorsque leur continuité est interrompue en un point, s'altèrent invariablement et exclusivement au dessus de ce point, on a conclu qu'elles se mettent en rapport avec leurs centres trophiques par leur extrémité inférieure. C'est là ce que je professais en 1864, et ce que Ludwig Turck avait déjà indiqué quelques années auparavant : je viens de dire que tous les médecins ont adopté cette interprétation pathogénique des scléroses secondaires.
Les faisceaux postérieurs sont formés: 1° par les fibres des racines postérieures qui suivent dans ces faisceaux un trajet longitudinal ou oblique plus ou moins long avant de pénétrer dans la substance grise ' ; 2° par des fibres propres. On s'accorde assez généralement à regarder ces fibres propres comme des fibres commissurales servant à mettre en rapport fonctionnel,
1 . Le fait de MM. Cornil et Martineau rappelé plus haut semblerait autoriser à admettre, comme le font d'ailleurs certains auteurs, que les faisceaux postérieurs sont entièrement formés par les prolongements des racines postérieures. Il faut reconnaître qu'on ne peut pas tirer de ce fait des conséquences précises sous ce rapport. Il n'aurait aucune signification de ce genre, si, comme le disent MM. Cornil et Martineau, la compression n'avait porté que sur les racines antérieures ; mais en acceptant même avec nous que les racines postérieures devaient être comprimées aussi, on peut penser que, sous l'influence de l'irritation de ces racines, il s'est produit, dans les cordons postérieurs un processus morbide analogue sinon semblable à celui du tabès dorsalis. J'ai dit ailleurs que j'avais fait des expériences consistant à couper toutes les racines postérieures des derniers nerfs lombaires, sur des chiens, pour examiner si, dans des cas de ce genre, les cordons postérieurs s'altéreraient dans leur totalité, au niveau de la région lomb lire : ces expériences, par suite du peu de survie des animaux, n'ont pas donné de résultats bien nets.
peut être pour l'harmonisation des actions médullaires d'ensemble, les groupes cellulaires échelonnés les uns au dessus des autres dans toute la hauteur de la moelle. C'est là l'hypothèse proposée par Todd, et soutenue par P. Gratiolet. Elle a été exposée dans mes leçons, de 1864 ; puis elle a été très ingénieusement développée par M. Bouchard, et elle paraît être admise encore aujourd'hui par ]e plus grand nombre des physiologistes. Ces fibres commissurales seraient de différentes longueurs. Les plus courtes ne suivraient qu'un trajet de deux ou trois centimètres clans l'épaisseur des cordons postérieurs; les plus longues, placées près du sillon médian postérieur et formant les cordons grêles postérieurs, suivraient toute la longueur des faisceaux postérieurs jusqu'au bulbe rachidien. Cette hypothèse est-elle conforme à la réalité? Il faut bien avouer qu'aucune preuve directe ne peut lui servir d'appui. Les résultats des sections expérimentales des faisceaux postérieurs sont loin d'être aussi significatifs qu'on serait tenté de le penser au premier moment. Il est bien difficile déconsidérer, sans réserves, comme de l'incoordination des mouvements, les troubles de la motililé que l'on observe dans les membres postérieurs des mammifères sur lesquels on a pratiqué, deux ou trois sections des cordons postérieurs, séparées par des intervalles de deux ou trois centimètres. D'autres part, l'ataxie motrice qui se manifeste dans les cas de tabès dorsalis, peut être expliquée sans qu'on soit obligé de faire intervenir l'abolition des fonctions propres, attribuée aux faisceaux médullaires postérieurs par l'hypothèse en question.
Des recherches nouvelles sont indispensables pour nous éclairer complètement sur les relations anatomiques et le rôle fonctionnel des faisceaux postérieurs de la moelle épinière. Mais quelles que puissent être les conséquences de ces recherches, il n'en restera pas moins exact : 1° que les fibres deces faisceaux ne demeurent saines qu'à la condition qu'elles soient en communication parleurs extrémités inférieures avec la substance grise de la moelle épinière; 2° que ces fibres, en grande majorité du moins, ne font qu'un assez court trajet dans les faisceaux postérieurs et qu'elles pénètrent ensuite de nouveau dans la substance grise. Ces données suffisent pour nous permettre de nous rendre compte du mode de production et des caractères delà sclérose ascendante.
Ici, comme pour la sclérose descendante, nous n'hésitons
pas à penser que le processus débute par l'atrophie des fibres nerveuses. Ces fibres détachées de leurs centres trophiques parla lésion médullaire, quelle que soit cette lésion, s'atrophient clans toute leur longueur et, conformément à ce qui vient d'être dit, dans le sens ascendant. La névroglie ne devient le siège d'une irritation subinflammatoire, néoplaslique, que secondairement, comme clans le segment périphérique des nerfs coupés en travers ; soit qu'il y ait effort éliminateur des débris du cylindre-axe et delà myéline, soit qu'il y ait tendance à la régénération de ces parties élémentaires en voie de destruction. Au voisinage delà lésion primitive de la moelle épinière, loutes les fibres des faisceaux postérieurs subissent cette altération ; mais à une distance plus ou moins grande du siège de la lésion, certaines de ces fibres s'enfoncent dans la substance grise médullaire, tandis que d'autres fibres, émanées de cette même substance grise, tiennent prendre leur place. La coloration grise des faisceaux postérieurs proprement dits diminue ainsi peu à peu, à mesure qu'on s'éloigne, de bas en haut, du siège de la lésion : les fibres saines qui ont progressivement atteint, puis dépassé le nombre des fibres altérées, finissent par exister à l'exclusion des fibres altérées : les faisceaux pos-' térieurs ont recouvré ainsi, à une distance plus ou moins grande de lalésion, leur teinte et leur structure normales. Seuls, les faisceaux grêles médians postérieurs restent altérés clans toute la longueur de la moelle, parce que leurs fibres, comme cela a été rappelé plus haut, parcourent ce centre nerveux dans toute sa hauteur.
Dans l'ataxie locomotrice, les deux bandelettes grisâtres que l'on voit d'ordinaire dans une grande étendue de la ligne d'origine des racines postérieures, lorsquela lésion des cordons postérieurs est bornée à la région dorsale inférieure et dorso-lombaire, ne doivent vraisemblablement pas leur naissance à un travail de sclérose secondaire. Il s'agit sans doute d'un début du processus primitif clu tabès dorsalis dans les régions de la moelle épinière où l'on observe ces bandelettes ; la lésion primitive est là, dans son premier stade.
Quant à la sclérose ascendante clu faisceau dit faisceau cérébelleux de Flechig, sa pathogénie ne peut pas être différente de celle de la sclérose postérieure secondaire.
— Les faits expérimentaux relatifs à la question des scléroses
secondaires ascendantes, produites par des lésions médullaires, ne donnent pas des résultats aussi nets que ceux qui se rapportent aux scléroses secondaires descendantes, déterminées par des lésions encéphaliques.
Les premières expériences que j'avais faites sur les cobayes ne m'avaient donné que des résultats négatifs. Je coupais soit une moitié latérale de la moelle épinière, soit les cordons postérieurs et la partie postérieure des cordons latéraux, vers la partie postérieure de la région dorsale de la moelle épinière. L'examen à l'œil nu et au microscope, fait au bout de quelques semaines, ne montrait aucune modification des faisceaux postérieurs au-dessus de la lésion. Il n'y avait d'ailleurs pas non plus de sclérose descendante des faisceaux latéraux, au-dessous ou en arrière du lieu de la section. Les résultats avaient été négatifs aussi, dans les expériences que j'avais faites sur des pigeons \ M. Westphal avait constaté, de son côté, l'absence de scléroses secondaires sur les cobayes ; mais, dans les recherches du même genre qu'il avait faites sur des chiens, il avait vu que chez ces animaux, des scléroses secondaires analogues à celles qu'on observe chez l'homme, peuvent se produire à la suite de lésions de la moelle 2. Ces lésions secondaires diffèrent cependant, chez les chiens, de ce qu'elles sont chez l'homme, par plusieurs caractères.
Ainsi, sur l'un des chiens opérés par M. Westphal, la nécropsie montra que l'instrument (perforateur introduit dans la région lombaire de la moelle, au travers du canal rachidien, non ouvert) avait traversé le faisceau postérieur gauche, la moitié gauche de la substance grise et le faisceau antérieur du même côté. Il y avait une altération ascendante du faisceau postérieur gauche ; ce même faisceau offrait aussi une altération descendante, altération visible encore à 14 millimètres au-dessous du siège de la lésion : le faisceau antérieur gauche n'était altéré qu'au voisinage immédiat du trajet de la ponction médullaire ; l'altération n'était plus visible à 4 millimètres au-dessous de la lésion. Chez ce chien, la lésion ascendante des faisceaux postérieurs
1 . Vulpian. — Expériences relatives à la pathogénie des atrophies secondaires de la moelle épinière. Archives de physiologie normale et patholoy., 1869; p. 221 et suiv.
2. C. Westphal. — Ueher kùnstlich erzeugte secnndiire Degeneration einzelner RùckenmarlcstrânrjeiVh'chows Archiv, 48e vol.) — U>;ber ein eigenthùndiches Verhalten secundurer Degeneration des Ruckenmarks (Archiv fur Psychiatrie...) Analyse in Archives de physiologie normale et pathologique, 1870, p. 520 et suiv.
ne remontait pas jusqu'au bulbe racliiclien ; elle cessait d'être visible à une distance de 6 à 7 centimètres du lieu de la section.
Chez un autre chien, opéré par le même procédé, le perforateur introduit au travers du rachis non ouvert, dans la partie postérieure de la région dorsale de la moelle épinière, avait traversé, comme le montra la nécropsie faite au bout de deux mois , le faisceau postérieur droit , la substance grise du côté droit et Je sillon longitudinal antérieur, blessant en ce point les deux faisceaux antérieurs, mais un peu plus celui du côté droit que celui du côté gauche. M. Westphal constata une altération secondaire du faisceau postérieur droit et de la partie interne des faisceaux antérieurs, surtout de celui du côté droit. Audessus de la lésion traumatique, l'atrophie ascendante du faisceau postérieur pouvait être suivie jusqu'à une grande distance ; au contraire, l'atrophie ascendante que l'on trouvait aussi dans les faisceaux antérieurs ne s'élevait qu'à une très faible hauteur. Au-dessous de la lésion, les atrophies descendantes étaient dans un rapport inverse dans les deux faisceaux, antérieur et postérieur, du côté droit.
J'ai répété les expériences de M. Westphal et je les ai trouvées exactes ', Chez le lapin, les lésions expérimentales de la moelle épinière, lorsqu'elles atteignent à la fois les faisceaux postérieurs et les faisceaux latéraux, déterminent aussi des altérations secondaires ascendantes et descendantes: j'ai pu suivre la sclérose descendante des faisceaux latéraux chez le lapin, jusqu'à la partie inférieure delà moelle épinière. J'ai constaté chez le chien, de même que M. Westphal, que la sclérose descendante ne se propage pas jusqu'à une très grande distance du lieu de la section. Quant à la sclérose ascendante des faisceaux postérieurs, j'ai pu la suivre jusqu'à plus de neuf centimètres au-dessus de la lésion. A cette distance du lieu de la section, la sclérose était réduite à un petit triangle ayant sa base sous la pie-mère, et son sommet à la réunion du tiers postérieur avec les deux tiers antérieurs du sillon postérieur. Au niveau de la base, la sclérose débordait les faisceaux grêles postérieurs, mais sans atteindre le point d'entrée des racines sensitives. J'ai vu aussi dans certaines expériences, comme M. Westphal, une sclérose ascendante des faisceaux latéraux ne se propageant qu'à quatre ou cinq millimètres au-dessus du lieu delà lésion expérimentale de la moelle.
1. Archives de physiologie normale et pathologique ; 1870, pp. 323 et suiv.
Ces expériences devraient être répétées et l'on devrait faire varier le siège et l'étendue des lésions médullaires expérimentales, afin d'arriver à déterminer bien exactement jusqu'à quelle distance du siège de ces lésions, les altérations secondaires, ascendantes ou descendantes, se propagent dans telle ou telle condition.
On parviendrait sans cloute aussi de la sorte à se rendre compte delà différence que l'on a constatée entre les résultats de ces expériences, suivant qu'elles sont faites sur des lapins ou des chiens, d'une part, et, sur des cobayes, des rats ou des oiseaux, d'autre part.
Les relations entre les fibres des faisceaux tant postérieurs que latéraux et la substance grise, envisagée comme centre trophique, ne sont pas les mêmes certainement chez ces derniers animaux que chez le chien et le lapin. Faul-il, comme je le faisais en 1869 et 1870, s'appuyer sur les faits relatifs aux cobayes et aux pigeons, pour mettre en cloute la valeur de la théorie qui attribue les scléroses secondaires, ascendantes ou descendantes, à la suppression de l'influence trophique exercée par certaines parties des centres nerveux sur les fibres des faisceaux pyramidaux de la moelle ; par certaines autres, sur les fibres des faisceaux postérieurs ; par d'autres encore, sur les fibres de la région de la couche corticale médullaire, région dite faisceau cérébelleux? Je ne le crois pas: il s'agit d'une théorie fondée sur des résultats expérimentaux et anatomopathologiques si nombreux et si concordants, qu'il ne faut pas l'abandonner parce que certains faits observés dans des conditions spéciales, par exemple sur telles ou telles espèces animales, ou bien dans un processus morbide tout particulier, comme celui delà sclérose en plaques disséminées, ne rentrent pas dans la règle générale : ces conditions spéciales sont précisément des raisons suffisantes pour qu'on ne considère pas ces faits comme des objections l.
Scléroses primitives combinées.
Les scléroses fasciculées primitives ne se bornent pas tou-
l. Sur les cobayes, l'absence de dégénérations secondaires, à la suite de lésions expérimentales de la moelle, n'est pas aussi constante que je l'avais cru lors de mes premières expériences. Dans des expériences ultérieures, j'ai constaté un certain degré de sclérose ascendante des faisceaux postérieurs jusqu'à une petite distance du lieu ou j'avais pratiqué une section presque complète de la moelle.
jours à l'un des systèmes anatomo-physiologiques qui constituent par leur ensemble, le centre médullaire. Parfois la sclérose primitive des faisceaux postérieurs se complique d'une sclérose plus ou moins prononcée des faisceaux latéraux; les faisceaux cérébelleux peuvent être atteints aussi en même temps. Il en résulte ainsi des scléroses primitives mixtes qui ne diffèrent pas seulement des scléroses primitives simples par l'analomie pathologique, mais encore par le tableau symptomatique. Aussi est-il nécessaire d'en dire quelques mots ici. M. J.-L. Prévost a publié une observation qui appartient à ce groupe de scléroses fasciculées mixtes. Le sujet de cette observation était un homme mort à l'âge de cinquante-sept ans à l'hôpital cantonal de Genève. Il y était entré sept ans auparavant, au mois de juin 1869. M. Prévost ne l'avait soigné qu'à dater du mois de juillet 1872. La maladie avait commencé en 1866 par des douleurs de reins et de l'affaiblissement des membres inférieurs ainsi que du bras droit. Puis survinrent des irrégularités de l'acte de la défécation : tantôt de la rétention, tantôt de l'incontinence des matières fécales. En 1 869, le malade pouvait s'asseoir sur son lit, mais il était incapable de marcher. En 1871, il ne lui était plus possible de s'asseoir. A cette même époque la vue se troubla ; il y eut delà diplopie, puis il devint aveugle en peu de temps. 11 n'a pas éprouvé cle douleurs fulgurantes ; il a ressenti assez souvent une impression de froid parcourant les membres inférieurs, surtout le droit, de haut en bas. Les deux membres supérieurs devinrent aussi le siège de troubles de la motilité.
En 1872, ces membres étaient très amaigris et offraient une ataxie très évidente des mouvements,
Les membres inférieurs n'étaient pas absolument paralysés. Le malade pouvait les mouvoir par un effort violent de la volonté. Les membres étendus se fléchissaient alors, mais brusquement, comme par un mouvement de ressort. Le mouvement voulu d'extension des membres fléchis avaitle même caractère. Souvent, en même temps que l'un des membres, sous l'influence de la volonté, se fléchissait brusquement, l'autre s'étendait spasmodiquement ; et l'on observait l'inverse, si le malade étendait un de ces membres inférieurs préalablement fléchi.
La sensibilité à la douleur était conservée et même exagérée aux membres supérieurs et inférieurs ; la sensibilité tactile simple était au contraire assez obtuse et les notions de position
étaient très indécises. La sensibilité thermique était conservée. Il y avait des sensations d'engourdissement, par sortes d'accès : ces sensations étaient plus marquées du côlé droit que du côté
çauclie.
Un an après, le membre inférieur droit était inerte; le membre inférieur gauche offrait encore de la motilité, dans les mêmes conditions qu'auparavant. Les deux membres étaient de temps en temps agités par des mouvements spasmodiques brusques. Le pincement de la peau et le chatouillement de la plante du pied provoquaient des mouvements réflexes violents avec flexion du membre pincé.
Les mains étaient plus paralysées et plus ataxiques que l'année précédente. ?
L'état alla en s'aggravant d'année en année ; mais jusqu à la fin, on observa des mouvements réflexes violents lorsqu'on pinçait ou qu'on chatouillait l'un des pieds, et ces excitations étaient senties par le malade .
Il mourut d'escarres à la fin de l'année 1876.
On constata l'existence d'une atrophie des racines postérieures dans la région dorsale ; elles étaient à peine altérées dans la région cervicale et elles étaient saines dans la région lombaire. Les nerfs optiques étaient atrophiés.
La moelle épinière offrait une sclérose des cordons postérieurs, laissant saine seulement la partie antérieure de ces deux cordons. Cette lésion était bien plus prononcée dans la région dorsale que dans la région cervicale .
On trouvait aussi une sclérose des faisceaux latéraux, siégeant sous la pie-mère, dans la moitié ou les deux tiers postérieurs de ces faisceaux, et s avançant de leur surface vers les cornes postérieures de la substance grise, mais sans les atteindre. Cette sclérose des faisceaux latéraux était plus étendue dans la région dorsale que dans la région cervicale et plus étendue aussi à droite qu'à gauche.
Dans la région lombaire, la sclérose des faisceaux postérieurs était beaucoup plus restreinte et diminuait de haut en bas. La partie antérieure de ces faisceaux, celle qui est contiguë à la commissure postérieure, redevenait saine; puis la sclérose se limitait progressivement de plus en plus à leur partie sousméuingée. La sclérose des faisceaux postérieurs disparaissait d'abord du côté gauche ; puis, après s'être réduite à un petit triangle à base sous-méningée, elle disparaissait compté-
tement clans la partie inférieure de la moelle épinière.
La substance grise était tout à fait saine clans lous les points de la moelle1.
Dans les réflexions dont M. Prévost fait suivre l'observation dont on vient de donner une brève analyse, il se demande s'il s'agit, dans ce cas, d'un fait de sclérose des faisceaux postérieurs avec atteinte des parties des faisceaux latéraux qui confinent à la ligne d'origine des racines postérieures. Il est conduit à répondre négativement ; et, en effet, il n'y a aucune analogie entre les lésions qu'il a observées et celles que l'on constate clans les cas non rares où il semble y avoir propagation, par proximité, du processus morbide des faisceaux postérieurs aux faisceaux latéraux. Comme il le dit, et comme on peut le voir sur la planche qui accompagne sa note, dans le fait qu'il a observé il n'y a pas continuité entre les lésions des deux sortes de faisceaux. Presque partout, il y a, entre les faisceaux postérieurs altérés et la région sclérosée des faisceaux latéraux', une petite partie de ces derniers faisceaux qui est restée saine. Puis la forme cle la lésion est très différente clans les deux sortes de cas. Lorsqu'il s'agit d'un fait d'ataxie avec lésion de voisinage des faisceaux latéraux, on constate d'ordinaire une sclérose de leur partie superficielle, sclérose produite par la méningite postérieure que l'on observe toujours dans ces sortes de cas. La lésion des faisceaux latéraux forme une bande mince, allant en s'effilant au fur et à mesure qu'on l'examine à une distance cle plus en plus grande cle la limite externe clés faisceaux postérieurs. Elle ne s'étend pas en général au delà du tiers postérieur cle la surface des faisceaux latéraux. La lésion occupe évidemment une partie plus ou moins considérable de la couche corticale que M. Flechsig a considérée comme un faisceau médullo-cérébelleux ascendant. Dans le cas de M. Prévost, la lésion de ces faisceaux, bien qu'elle fût sous-méningée presque partout, ne formait pas une bande étroite et plus ou moins régulière ; elle s'avançait en coin plus ou moins obtus et irrégulier clans les parties profondes de ces faisceaux, vers la substance grise ; du côté droit, elle dépassait, en certains points, Taxe transversal de la moelle.
On peut donc conclure, avec M. Prévost, qu'il s'agissait,
1. J.-L. Prévost. Ataxie locomotrice. Sclérose des cordons postérieurs, compliquée d'une sclérose symétrique des cordons latéraux. (Archives de physiologie normale et pathologique, 1817, pp. 764 et suiv.).
dans son observation, d'un cas complexe, dans lequel une sclérose latérale, fasciculée, primitive, avait pris naissance en même temps qu'une sclérose fasciculée postérieure, primitive aussi. Le début du processus avait-il été tout à fait contemporain dans les deux sortes de faisceaux ? C'est là ce qu'il est impossible de démêler, d'après les circonstances du fait.
11 est clair que le cas observé par M. Prévost ne reproduit exactement, comme ensemble symptomatique, ni le tableau clinique de l'ataxie locomotrice, ni celui de la sclérose symétrique des faisceaux latéraux.
Relativement à la sclérose latérale constatée dans ce cas il faut noter qu'elle n'était pas exactement symétrique, bien qu elle existât des deux côtés ; mais elle était, à peu près partout, bien plus prononcée du côté droit que du côté gauche. En outre, il convient de remarquer aussi que la lésion n'occupait pas, en réalité, le même siège que la sclérose bilatérale symétrique: elle était sous-méningée et n'affectait qu'une partie des régions centrales des faisceaux latéraux. Toutefois malgré cette disposition, je ne pense pas que cette lésion puisse être considérée comme une altération systématique des faisceaux dits cérébelleux. 11 est certain que ces faisceaux étaient atteints ; mais la sclérose dépassait leur limite profonde et s'étendait évidemment, en différents points, aux faisceaux latéraux proprement dits. Mais une grande partie de la région pyramidale de ces faisceaux était restée saine. De là, sans doute, l'absence de véritable contracture des membres! L'intégrité de la substance grise explique facilement pourquoi, dans ce cas, la musculature n'a subi aucun travail d'atrophie comme cela a lieu dans l'affection médullaire spécifiée par M. Charcot sous le nom de sclérose latérale amyo trop Moue. Les phénomènes qui ont traduit pendant la vie l'évolution du processus sclérosique dans les faisceaux latéraux, dans le cas de M. Prévost, ont été sans doute les mouvements réflexes exagérés qui se produisaient dans les membres inférieurs, sous 1 influence des excitations portant sur les téguments de ces membres, principalement sur ceux des pieds.
Quant à la sclérose des faisceaux postérieurs, elle ne s'est pas accusée, comme cela est si fréquent, par des douleurs fulgurantes ; il y avait un peu de diminution de la sensibilité tactile ; mais la sensibilité à la douleur était intacte ou même exagérée. Le principal rôle, dans ces troubles de la sensibilité,
doit être attribué à la sclérose des faisceaux postérieurs, car on n'avait constaté aucun indice d'atrophie des racines postérieures, des nerfs cervicaux et des nerfs lombaires. D'ailleurs, il y avait eu de l'incoordination des mouvements des membres supérieurs et inférieurs ; mais l'affaiblissement des membres inférieurs avait été beaucoup plus prompt qu'il ne l'est dans les cas de tabès dorsalis véritable, ce qui tenait sans doute à la lésion concomitante des faisceaux latéraux. On avait observé aussi, à un certain moment de l'évolution de la maladie, la production d'une cécité rapide. Bien que les troubles oculaires n'aient pas une signification univoque, lorsqu'ils apparaissent, soit avant, soit pendant l'évolution d'une affection médullaire, — car on peut les observer comme symptômes soit prémonitoires soit concomifants, quelle que soit la variété de sclérose dont la moelle épinière est atteinte1, — cependant on peut dire que le plus souvent ces phénomènes morbides font partie de l'expression symptomatique de l'ataxie locomotrice. Aussi M. Prévost était-il en droit d'admettre qu'il s'agissait, dans le cas en question, d'un fait de tabès dorsalis, modifié par un certain nombre d'anomalies.
Le fait de M. Prévost peut servir de type au groupe de scléroses dont nous nous occupons ici, c'est-à-dire aux faits dans lesquels on trouve chez le même individu, évoluant côte à côte, sans lien reconnaissable, deux sortes au moins de scléroses médullaires systématiques, paraissant primitives l'une et l'autre. On conçoit facilement que le tableau symptomatique puisse offrir des aspects assez variés, suivant le siège et l'étendue de Tune et de l'autre des deux lésions, suivant qu'il s'y ajoute ou non d'autres altérations ; par exemple, suivant que la substance grise médullaire reste intacte ou est atteinte aussi.
MM. 0. Rallier et A. Pick ont publié une observation, ou plutôt une relation anatomo-pathologique que l'on peul citer ici. 11 s'agit d'un cas dans lequel la maladie avait été désignée sous le nom de myélite chronique et dans lequel on trouva à l'autopsie une sclérose des faisceaux grêles postérieurs (faisceaux de Goll) dans la région cervicale et une lésion analogue, mais plus étendue, dans les faisceaux latéro-postérieurs (partie
1. On peut observer des troubles oculaires variés, plus ou moins persistants, plus ou moins prononcés, allant jusqu'à la cécité comp ète, dans des cas de sclérose latérale, de sclérose annulaire corticale, de sclérose transverse, de sclérose en plaques, de sclérose diffuse, etc.
postérieure des faisceaux latéraux). Il y avait peut-être aussi une diminution du nombre de cellules nerveuses des colonnes vésiculaires de Lockhart-Clarke !. Ce fait est trop incomplet pour qu'on puisse le faire servir à une étude sérieuse ; mais, tel qu'il est relaté, il montre tout au moins la possibilité de la coexistence, chez un même malade, de deux scléroses systématiques des faisceaux blancs de la moelle épinière.
Il en est de même de plusieurs cas observés par M. Westphal et réunis par lui dans un mémoire inséré dans les Archives de Psychiatrie. Dans les cinq cas ainsi rassemblés, on avait constaté, pendant la vie, un ensemble de symptômes faisant penser à l'existence d'un tabès dor salis : mais on notait en même temps divers troubles morbides qui ne pouvaient s'expliquer que par l'hypothèse d'une complication ayant pour siège les régions motrices de la moelle. On trouva, dans quatre de ces cas, une altération des faisceaux postérieurs et latéraux, dans toute la longueur de la moelle épinière ; il s'y joignait, dans un de ces quatre cas, une altération des cordons antérieurs et des cornes antérieures de la substance grise médullaire. Les lésions, bien que bilatérales, n'étaient pas absolument symétriques : tantôt, pour les parties latérales de la moelle, elles se bornaient aux faisceaux cérébelleux ; tantôt elles envahissaient les régions plus profondes. Dans le cinquième cas (obs. 4), les faisceaux postérieurs étaient sclérosés dans la région cervicale et la partie supérieure de la région dorsale2 ; l'altération des faisceaux latéraux s'étendait de la région cervicale jusqu'au bas de la région lombaire. La disposition de la sclérose était celle qu'aurait présentée une dégénération secondaire due à une solution de continuité des faisceaux latéraux et postérieurs dans la région dorsale supérieure : dans de telles conditions, on aurait rencontré une sclérose ascendante des faisceaux postérieurs et des faisceaux cérébelleux au-dessus du siège de la lésion primitive et il y aurait eu sclérose descendante des faisceaux pyramidaux de la moelle épinière au-dessous de cette même lésion. L'altération des faisceaux latéraux paraissait être, dans tous les cas,
1. O. Rallier et A. Pick. Weitere Beitrage zur Pathologie und pathologischen Anatomie des Centralnervensy stems. Ein neuer Fatt von gleichzHtiger Erkrankung der Ilinter und Seitenstrange, (Arcbiv fur Psychiatrie, t. X. 1. — Anal, in Centralblatt f. w M., 1380, p. 556. .
2. Les faisceaux cérébelleux étaient lésés dans ces mêmes réirions.
plus récente que celle des faisceaux postérieurs. L'affection s'était traduite, dans tous ces cas, comme on vient de le dire, par des phénomènes de tabès dor salis et des troubles concomitants de la motilité ; mais il n'y avait pas eu de symptômes spasmodiques \
D'autres faits analogues ont été publiés par divers auteurs, Parmi ces faits, on peut mentionner celui qui été observé par M. V. Babesiu et dont la relation est insérée dans les Archives de Virchow2. Le Centralblatt fur med. Wissensch. 1879, p. 891 , en donne une analyse qui reproduit les principales particularités du cas.
Un cocher, âgé de 44 ans, se plaignit d'abord de lourdeur et de faiblesse de jambes : à ces phénomènes s'ajouta, après plusieurs mois, une forte sensation de constriction et de roideur. Ultérieurement, des douleurs tiraillantes se manifestèrent dans lesjambes et les cordons génitaux ; les nerfs optiques s'atrophièrent. Puis on constata dans les extrémités inférieures un état permanent de contracture, qui était cependant interrompu de temps en temps par de légères convulsions cloniques : en outre, il se produisit des troubles de la sensibilité dans ces membres inférieurs. Plus tard il y eut de la rétention d'urine avec écoulement goutte à goutte ; puis on observa des escarres de décubitus. Les réflexes tendineux étaient médiocrement augmentés. Déjà, pendant la vie, on avait posé le diagnostic, vérifié par l'autopsie, d'une combinaison de sclérose des faisceaux latéraux et de sclérose des faisceaux postérieurs.
On ne trouva aucun foyer morbide localisé, ni dans l'encéphale, ni dans la moelle épinière. Dans la moelle épinière, les faisceaux postérieurs, (surtout près de la surface) et les faisceaux deGoll étaient d'un gris pâle et ils étaient quelque peu déprimés. Dans toute la longueur de la moelle, mais plus nettement dans la région thoracique que dans les autres régions, on trouvait dans la moitié postérieure des faisceaux latéraux une bande transparente, gris-brunâtre, formant sur les coupes un coin à base périphérique ; cette lésion, dans la région thoracique, allait, de chaque côté, en arrière, jusqu'aux racines postérieures ; au-dessus et au-dessous de cette région, il restait, entre les cornes postérieures et la lésion atrophique, une bande mince de tissu normal. ^ La sclérose était due à l'augmentation du tissu connectif dans le voisinage des vaisseaux et des éléments nerveux. Dans les parties périphériques des faisceaux latéraux et postérieurs on trouvait de nombreux corps amyloïdes ; la myéline était transformée en matière jaunâtre, grumeleuse et granuleuse ; les cylindres axiles étaient çà et là hypertrophiés, gonflés en fuseaux. Les cellules ganglionnaires des régions sclé-
1 C. Westphal. Ueber combinirte (primure) Erkrankung der Rùckenmarksstrange . Archiv. f. Psychiatrie, tt. VIII et IX. Anal, m Centralblatt f. w. Med., 1879, p. 587).
2, Victor Barbesiu. Ueber die setbstandige combinirte Seiten und Hinterstrangsclerose des Rùckenmarks (Virchow's Archiv, 1879, t. LXXVI, p. 74.)
rosées étaient riches en pigment, d'ailleurs normales sous les autres rapports. Le noyau de l'accessoire était atrophié.
D'après l'auteur, la sclérose avait dû commencer dans la région thoracique et se propager de là en haut et en bas... L'affection des faisceaux postérieurs peu prononcée ne pouvait pas avoir donné naissance à l'altération des faisceaux latéraux... Par la présence des cylindres axiles hypertrophiés, la sclérose latérale se rapprochait de la lésion de la sclérose en plaques disséminées.
On voil par la lecture de ce résumé que le malade avait offert des symptômes de sclérose latérale symétrique et en même temps certains des phénomènes du tabès dorsalis. Il est clair toutefois que l'expression symptomatique était surtout celle de la sclérose latérale de la moelle épinière.
D'autres cas ont été publiés par M. Fr. Schultze \ Ce médecin a fait l'autopsie d'individus considérés par M. Friedreich comme atteints d'ataxie héréditaire. Il a trouvé, dans un cas, une dégénération grise des faisceaux postérieurs et de la partie postérieure des faisceaux latéraux, de l'aplatissement de la moelle d'avant en arrière, surtout dans la région cervicale inférieure, et del'épaississement de la pie-mère. Les colonnes de Clarke et les racines postérieures éiaient dégénérées ; mais malgré l'atrophie des muscles sacro-lombaires et de ceux des régions jambières, les cellules nerveuses de la substance grise de la région lombaire étaient tout à fait normales. Les noyaux d'origine nerveuse intra-bulbaires étaient sains. Dans les parties dégénérées il y avait du tissu fîbrillaire, beaucoup de corps amyloïdes ; on n'y trouvait pas de corps granuleux.
Dans un second cas, on avait observé des sensations de déchirement dans la jambe gauche, de l'ataxie, de l'atrophie des nerfs optiques, de l'incontinence d'urine ; plus tard, de la paralysie des extrémités inférieures et de la contracture en tlexion, de l'anesthésie de ces membres avec conservation toutefois de la sensibilité thermique ; absence du phénomène du genou. On trouva une dégénéralion des faisceaux postérieurs dans toute la longueur delà moelle épinière, une altération de la partie postérieure des faisceaux latéraux, une atrophie des cornes postérieures de substance grise et une dégénération des fais-
\. Fr. Schultze. lieUriuje zur Pathologie und patholorjUcJten Aimtomie des centralen Nervensystems.,» II. Ueber combinirte Slrangdegeneration in der Medulla spinalis (Virchow's Archiv, "9e vol., pp. 124 et suiv. — Anal, in Gentralblatt f. med., Wiss. 1880, p. 489;.
ceaux cérébelleux, les dépassant un peu. 11 y avait de l'atrophie des racines postérieures, ainsi que des cellules nerveuses des colonnes de Clarke. La moelle était fortement aplatie. 11 était difficile de savoir dans quel système la maladie avait commencé. En somme, il s'agissait, dans ce cas, d'une atrophie dégénératrice de toute la moitié postérieure de l'ensemble de la moelle, y compris les racines postérieures, à l'exception de la zone des faisceaux latéraux contiguë aux cornes postérieures. Cette zone est considérée comme un système spécial par M. Flechsig et, en fait, elle échappe presque toujours plus ou moins aux processus d'atrophie qui évoluent dans les faisceaux latéraux.
Je citerai encore un fait intéressant publié par M. Raymond dans les Archives de physiologie.
Dans ce cas, il s'agit d'une femme âgée de 78 ans, morte de pneumonie dans le service de M. Raymond, à l'infirmerie de l'hospice des Incurables, le 4 février 1882. Elle était entrée à l'infirmerie le 27 janvier. Cette femme avait éprouvé, vers l'âge de 40 ans, des douleurs qu'elle considère comme rhumatismales : d'après leurs caractères, c'étaient des douleurs fulgurantes. En 1875, la marche commence à être difficile et, en 1877, époque de l'admission aux incurables, la malade ne pouvait plus marcher qu'avec des béquilles. Retour des douleurs en 1880, puis contracture de lajambe gauche ; au bout de quelques mois, contracture de lajambe droite. Les douleurs gagnent ensuite les membres supérieurs qui, à leur tour, sont atteints de contracture, le bras gauche étant pris le premier.
Lors de l'entrée à l'infirmerie, on constate une extension spasmodique des deux membres inférieurs ; les pieds sont en varus-équin. Sensibilité intacte. Un peu d'atrophie musculaire ; mais conservation de la contractilité faradique. Exagération des réflexes cutanés et tendineux. Contracture des deux membres supérieurs à un degré un peu moindre. Légère atrophie musculaire des muscles thénar et des fléchisseurs des bras et des avant-bras.
Paralysie vaso-motrice au niveau des pieds et des mains.
L'examen de la moelle, après durcissement convenable, a permis de reconnaître une sclérose des cordons postérieurs et des cordons latéraux, ainsi qu'une atrophie des cornes antérieures de la substance grise. Cette dernière lésion existait dans toute l'étendue de la moelle ; mais on la trouvait d'autant plus
prononcée, comme dégénérescence des cellules nerveuses, que l'on se rapprochait davantage du bulbe rachidien. La sclérose des faisceaux latéraux diminuait de haut en bas et devenait à peine marquée à la région dorso-lombaire. 11 en était de même de la sclérose des faisceaux postérieurs. Les cellules nerveuses des colonnes de Clarke étaient ou disparues ou en voie d'atrophie. Les figures annexées à la note de M. Raymond indiquent nettement la topographie des lésions médullaires.
Ce fait est important en ce qu'il montre que la sclérose combinée peut avoir les caractères symptomaliques de la sclérose bilatérale amyotrophique et que les lésions peuvent ne passe borner aux faisceaux blancs, mais atteindre, comme dans cette forme de sclérose, les cornes antérieures de la moelle épinière. Il diffère d'ailleurs delà plupart des cas-types de sclérose combinée, non seulement par cette complication, mais encore par l'altération des colonnes de Clarke ; il en diffère en outre parle peu d'étendue des lésions des faisceaux postérieurs.
On voit par ces divers cas que les lésions de la sclérose combinée ne sont pas toujours les mêmes. Je ne parle pas clés cas déjà mentionnés, dans lesquels les lésions ordinaires du tabès dorsalis sont accompagnées d'une sclérose corlicale, plus ou moins étendue, de la partie des faisceaux latéraux contiguë aux faisceaux postérieurs. Cette sclérose des faisceaux latéraux est ou le résultat d'une propagation du processus irritatif qui évolue dans les faisceaux postérieurs, ou bien la conséquence de la méningite spinale qui s'observe si fréquemment, dans le tabès dorsalis, sur la face postérieure de la moelle épinière. J'ai constaté cette sclérose latérale des tabétiques, dès mes premières études sur fataxie locomotrice en 1862 et je l'ai signalée dans mes cours en 1867 et 1868. Les cas de cette sorte ne doivent pas, je crois, figurer dans l'histoire de la sclérose combinée de la moelle, histoire qui ne doit comprendre que les cas dans lesquels les lésions des faisceaux latéraux sont primitives, nées surplace d'une façon indépendante, comme celles des faisceaux postérieurs. D'ailleurs je dirai, en passant, que les lésions secondaires, qui atteignent par propagation les faisceaux latéraux, dans certains cas d'ataxie locomolrice progressive, ne se révèlent que rarement pendant la vie et qu'elles sont le plus ordinairement trouvées à l'autopsie sans qu'on ait auparavant soupçonné leur existence. Il faut un
concours de circonstances spéciales et rarement réunies pour que les symptômes de la sclérose latérale se fassent jour au milieu de ceux de la sclérose primitive des faisceaux postérieurs, lorsque le travail morbide qui produit les lésions de l'ataxie locomotrice se propage aux faisceaux latéraux. Cette propagation, à peu près constamment, ne se fait qu'à une époque tardive, plusieurs années après le début delà maladie, et elle a lieu clans les points mêmes où les lésions des faisceaux postérieurs sont les plus complètes. Elle ne peut donner lieu à des symptômes significatifs que si elle pénètre assez profondément dans les faisceaux latéraux pour atteindre une notable partie des faisceaux pyramidaux de la moelle. Des phénomènes de paralysie motrice viendront alors se joindre aux symptômes de l'ataxie et l'on pourra même, dans certains cas, observer des indices d'exaltation du pouvoir réflexe médullaire. Mais pour ces dernières manifestations, il faut que les lésions de l'ataxie locomotrice aient pour siège la partie supérieure de la région dorsale ou du moins que les racines postérieures, les cordons postérieurs et les cornes postérieures de substance grise n'offrent que des altérations très incomplètes dans la région dorsale inférieure et dans le renflement dorso-lombaire.
Puisque les lésions de la sclérose combinée peuvent varier, il est tout naturel que l'ensemble des symptômes de cette sclérose présente aussi de notables variétés. Dans certains cas, on observe, comme dans un des faits que j'ai recueillis à rHôtel-Dieu, et dont je relate plus loin les observations, la coexistence des symptômes du tal3es dorsal et de ceux des faisceaux latéraux, et le diagnostic ne présente pas alors de sérieuses difficultés. Dans d'autres cas — ce sont sans doute les plus nombreux — l'expression symptomatique est beaucoup moins nette : ce sont les troubles morbides de l'ataxie locomotrice ou bien ce sont ceux de la sclérose bilatérale avec ou sans amyotrophie qui prédominent, et, dans de telles conditions, le diagnostic peut être très difficile.
Il faut d'ailleurs savoir que la sclérose des faisceaux latéraux et celle des faisceaux postérieurs, dans ce genre d'affection de la moelle épinière, ne se produisent pas toujours en même temps ; de telle sorte que la maladie peut ne posséder sa physionomie complète qu'un certain temps après son début. E'après les auteurs qui ont étudié avec soin les altérations des
faisceaux blancs, dans les cas de celle sorte, la sclérose des faisceaux postérieurs paraît, le plus souvent, avoir précédé celle des faisceaux latéraux. Ce qui semble le prouver, c'est qu'on a parfois trouvé des corps granuleux dans les cordons latéraux alors que les lésions des faisceaux postérieurs étaient arrivées à une période dans laquelle les corps granuleux ont depuis longtemps disparu, tandis que l'état inverse des lésions, comparées dans les deux sortes de faisceaux, n'a jamais été observé. Il est probable que, dans ces cas où l'apparition des lésions des faisceaux latéraux n'a lieu que longtemps après le début de l'ataxie locomotrice et où ces lésions sont manifestement le résultat d'une propagation du travail morbide longtemps confiné dans les limites des faisceaux postérieurs, un examen microscopique attentif, fait avec toutes les ressources modernes de la technique, dévoilerait d'autres différences entre les altérations de ces deux sortes de faisceaux. Dans les parties altérées des faisceaux latéraux, outre les corps granuleux que l'on y trouverait probablement, on constaterait, suivant toute vraisemblance, l'existence d'un certain nombre de filaments axiles persistants, bien que dépouillés de leur gaîne de myéline. Le processus de destruction des éléments doit être, en effet, différent dans ces lésions propagées que dans les lésions primitives, et dans les faisceaux latéraux il s'agit sans doute d'un travail morbide semblable ou analogue à celui que M. Babinski nous a fait connaître pour les altérations de la sclérose en plaques ; tandis que, dans les faisceaux postérieurs, les modifications commencent par les filaments axiles qui disparaissent rapidement, en même temps que leur gaîne de myéline.
Ces considérations ne s'appliquent pas, bien entendu, aux cas de véritable sclérose primitive combinée, cas dans lesquels les lésions des faisceaux latéraux sont tout aussi primitives que celles des faisceaux postérieurs. Elles ont simplement pour but de montrer que l'on pourrait probablement, dans une nécroscopie, s'il y avait doute, à la vue des lésions de la moelle, pour savoir s'il s'agit ou non d'une véritable sclérose primitive combinée, arriver à élucider cette question.
La sclérose combinée primitive vraie peut non seulement être confondue, dans certains cas, avec l'ataxie locomotrice progressive ou la sclérose bilatérale symétrique, ainsi que je l'ai dit plus haut, et n'être pas reconnue pendant la vie ; mais on peut aussi être entraîné à admettre l'existence de cette
sclérose combinée dans des cas de sclérose transverse de la moelle épinière, ou dans des cas de fumeurs intra-rachidiennes, ou même dans des cas de mal vertébral de Pott. Pourtant, dans la plupart de ces cas, un examen attentif permettra d'éviter une erreur de diagnostic.
Un diagnostic plus difficile serait celui que l'on chercherait à établir, en présence d'un cas de cette affection, de la moelle décrite par Friedreich 1 et qui a été désignée sous le nom iïataxie héréditaire ou maladie de Friedreich. Lorsque cette affection a atteint son plein développement, elle ne se distingue par aucun trait caractéristique de la sclérose combinée primitive de la moelle. Même, la succession des symptômes par lesquels elle se traduit, pendant les diverses phases de son évolution, ne présente rien d'absolument spécial. L'anatomie pathologique est la même dans les deux sortes de cas, car il s'agit aussi, dans la maladie de Friedreich, d'une sclérose fasciculée des cordons postérieurs, accompagnée d'une sclérose des faisceaux pyramidaux de la moelle épinière. La seule différence que l'on puisse signaler, c'est que, dans la maladie de Friedreich, l'hérédité directe ou indirecte joue un rôle à peu près constant et que, même clans les cas où les ascendants n'ont été atteints ni de la même affection, ni d'une autre affection des centres nerveux, plusieurs enfants de la même famille peuvent être frappés de la maladie de Friedreich : déplus, les premiers symptômes se manifestent souvent à un âge peu avancé. En somme, la maladie de Friedreich ne me paraît pas pouvoir être séparée de la sclérose combinée primitive de la moelle épinière 2.
A côté de la sclérose transverse que je citais tout à l'heure au nombre des affections de la moelle qui peuvent faire penser.
1. Friedreich. — Réunion des naturalistes et médecins allemands tenue à Spire, 1861 et Virchow's Archiv, 1863, 1876.
2. Voir Aug. Brousse {Ataxie héréditaire ou Maladie de Friedreich. — Paris 1882). M. Brousse a rassemblé tous les faits publiés jusqu'au moment où il composait son travail et il y a ajouté une observation personnelle. D'après lui, la maladie de Friedreich serait réellement différente de la sclérose combinée primitive. Non seulement les conditions du développement du processus morbide ne seraient pas les mêmes dans les deux sortes d'affections médullaires ; mais ce qui distinguerait encore ces deux maladies, c'est, d'une part, la topographie des lésions et, d'autre part, la symptomatologie. Dans l'ataxie héréditaire, la sclérose serait systématisée dans les faisceaux postérieurs et diffuse dans les cordons latéraux et les cordons antérieurs : en outre, elle se propagerait toujours jusque dans le bulbe rachidien. 11 en résulterait que des troubles d'origine bulbaire viendraient toujours s'associer aux symptômes médullaires: ces troubles seraient des embarras plus ou moins prononces de la parole, du nystagmus, etc. Il pourrait s'y joindre des vertiges. On observerait aussi très fréquemment un symptôme spécial : des oscillations de la tête et parfois du tronc lui-même. Enfin, les troubles
dans certains cas, à la possibilité de l'existence d'une sclérose combinée primitive de la moelle épinière, il faut ranger la myélite interstitielle diffuse, car elle peut aussi parfois présenter une physionomie symptomatique analogue à celle de la sclérose combinée. C'est ce qui ressort de la lecture d'uu mémoire de M. Démange sur les scléroses médullaires d'origine vasculaire ' : M. Démange mentionne, comme analogue à l'observation qu'il a recueillie, celle qui a été publiée par MM. Ballet et Minor 2. Les détails anatomo-pathologiques consignés dans ces deux observations distinguent nettement ces scléroses diffuses de la sclérose systématique combinée; mais, sous le rapport symptomatique, les différences sont certainement moins accusées, moins caractéristiques.
La sclérose combinée, systématique et primitive, de la moelle épinière, est incontestablement une maladie grave. Comme dans les autres scléroses systématiques de la moelle, il s'agit d'une affection progressive par nature, qui finit, après une période plus ou moins longue d'affaiblissement, de douleurs et de spasmes musculaires, par produire une paralysie plus ou moins complète de la partie du corps en rapport, par ses nerfs, avec larégion médullaire altérée. Un certain degré d'exagération des mouvements réflexes peut toutefois persister jusqu'à la fin. S'il ne survient pas de maladies intercurrentes, à issue funeste, on voit se manifester, au bout d'un temps en général fort long, des troubles vésicaux, des escarres ; la mort ne tarde pas alors à terminer les souffrances du malade.
de la sensibilité feraient défaut ou apparaîtraient tardivement ; les sphincters resteraient indemnes ; il n'y aurait pas de troubles trophiques et la marche de la maladie serait, bien que fatalement progressive, extrêmement lente (la durée pourrait être de plus de trente ans).
Sans nier l'importance de ces caractères distinctifs, il me semble que la maladie de Friedreich a sa place marquée dans l'histoire des scléroses combinées, plutôt que dans celle de l'ataxie locomotrice progressive.
M. Raymond, dans l'article tabès dorsalis, du Dictionnaire encyclopédique des Sciences médicales, a fait l'analyse des différents travaux publiés sur l'ataxie héréditaire, depuis l'important mémoire de M. Brousse. 11 sépare cette affection, comme l'ont fait MM. Grasset, Erb, Charcot, Jaccoud, de l'ataxie locomotrice ordinaire et incline à la placer, dans la nosotaxie, entre cette dernière maladie et la sclérose en plaques. A mon avis, je le répète, il s'agit là d'une forme spéciale de la sclérose combinée et on pourrait la nommer, pour rappeler un de ses principaux caractères : forme héréditaire delà sclérose médullaire combinée.
1. Em. Démange. Contribution à l'étude des scléroses médullaires d'origine vas~ culaire (Kevue de Mèdf-.cine, 10 oct. 1884).
2. Ballet et Minor. Etude d'un cas de fausse sclérose systématique coynbinée de la moelle (Archives de Neurologie, 1881).
La thérapeutique est loin d'être toujours sans action sur cette maladie. L'application persévérante de pointes de feu ou de cautères sur la région rachidienne ; l'emploi des iodures alcalins et des arsenicaux, du nitrate d'argent, des préparations d'ergot de seigle, des extraits des solanéesvireuses ou de leurs alcaloïdes, etc., peuvent retarder la marche de la maladie, ou tout au moins tempérer l'intensilé de certains symptômes. Dans les deux cas dont il va être question, le nitrate d'argent surtout m'a paru avoir exercé une heureuse influence : toujours est-il qu'il y a eu, dans l'un et l'autre cas, principalement dans l'un d'eux, une très notable amélioration.
J'ai observé deux cas d'affection médullaire qui ont été considérés comme des exemples de sclérose primitive combinée de la moelle. L'un d'eux, obs. 11, ne me paraît pas pouvoir être interprété autrement; pour l'autre (obs. 1), le diagnostic est plus contestable et il s'agit peut-être d'un fait de méningo-myélite rhumatismale.
Obs. I. — Le nommé Fr. L.... âgé de 45 ans, garçon de magasin, entre à l'Hôtel Dieu, salie Saint-Denis, 24, dans le service de M. Vulpian, le 13 septembre 1884.
Son père est mort à 47 ans de phtisie pulmonaire ; sa mère est morte à 63 ans par suite d*un accident (chute sur le dos, fracture de la colonne vertébrale f) Un de ses frères est mort assez âgé ; un autre a été tué sur un champ de bataille ; six frères vivent encore et sont bien portants. Son père et sa mère paraissent n'avoir pas eu d'accidents nerveux. Il a eu trois enfants : deux sont morts de convulsions ; l'enfant qui survit jouit d'une bonne santé.
Le malade n'avait souffert d'aucune maladie avant 1870. Il n'a pas eu la syphilis et n'a jamais eu d'habitudes alcooliques. Pendant la guerre de 1870-71 , il a beaucoup souffert du froid et de l'humidité, mais n'a reçu aucune blessure. Interné comme prisonnier à Augsbourg, il y fut pris d'abord de pneumonie : cette maladie suivit une marche régulière et la guérison fut rapide. En 187G, il fut atteint de rhumatisme articulaire aigu généralisé et fut obligé de garder le lit pendant plus de trois semaines.
L... était déjà entré dans le service de M. Vulpian, à l'Hôtel -Dieu, en 18S2 (mai), pour s'y faire soigner d'une bronchite très intense. Les opiacés, le kermès minéral, la térébenthine, le sirop de tolu, les badigeonnages de teinture d'iode, furent employés à fortes doses, avec une grande persévérance ; mais on n'obtenait aucun soulagement et le maT lade, qui avait perdu l'appétit, s'affaiblissait et maigrissait peu à peu. L'examen des organes thoraciques, répété presque tous les jours, ne révélait aucun indice de phtisie. L'affection des bronches,- après un mois de traitement, était à peine modifiée. M. Vulpian, pensant que cette
ténacité do la bronchite pouvait tenir à ce qu'elle se rattachait peut-être à. la diathèse arthritique, prescrivit de l'arséniate de soude à la dose quotidienne de 5 à 6 milligrammes. Au bout de peu de jours, on vit apparaître une éruption d'éry thème papuleux sur les mains et les avantbras et, en même temps, la bronchite diminuait d'intensité. L'éruption s'étendit assez rapidement sur les membres supérieurs, et bientôt la toux et l'oppression cessèrent tout à fait; les râles vibrants et muqueux disparurent. Le traitement arsenical fut continué, mais l'éruption persista pendant plusieurs semaines, avec des variations d'acuité et d'étendue : des plaques d'érylhème apparurent de temps en temps sur le ventre, le devant de la poitrine et les cuisses. Cette éruption était accompagnée de démangeaisons et parfois de cuissons, le sommeil était souvent interrompu par ces phénomènes. Des onctions de diverses pommades, l'emploi du sulfate de quinine, du chlorai hydraté, du salicylate de soude, de Tiodure de potassium, etc., furent sans influence bien marquée sur cette affection cutanée. Elle disparut cependant au bout de six semaines environ, sans qu'il y eût retour de la bronchite.
Après une huitaine de jours de repos et de guérison apparente, le malade éprouva de nouveau de vives démangeaisons et, après une nuit sans sommeil, il vit sur ses bras et le devani de ses cuisses une éruption de plaques rouges et saillantes. Cette fois, l'éruption avait franchement les caractères de l'urticaire ; elle disparut dans la journée pour reparaître le lendemain, et à partir de ce moment, il se passa peu de jours sans qu'il y eût une, deux ou même trois poussées de papules rosées, assez saillantes, tantôt sur une région, tantôt sur une autre, le plus souvent sur les membres supérieurs et la poitrine, parfois sur une assez grande étendue des quatre membres et du tronc. L'éruption qui produisait de fortes démangeaisons et même des douleurs, disparaissait après avoir duré d'une à cinq ou six heures. Le traitement fut tout aussi impuissant cette fois qu'auparavant. A la longue, les poussées éruptives furent moins fréquentes ; il y eut des intervalles de calme de quelques jourset enfin, au mois de septembre, elles cessèrent de se manifester; le malade put quitter l'hôpital.
Il y rentra au mois d'octobre de la même année (1882). Il souffrait alors de douleurs articulaires subaigues qui disparurent assez rapidement sous l'influence du traitement par le salicylate de soude. En même temps que les douleurs articulaires s'étaient manifestées, de nouvelles poussées d'urticaire avaient eu lieu et elles continuèrent à se produire après la guérison du rhumatisme arthritique. On fit de nouveau des essais de traitement par l'arsenic, les bains alcalins et sulfureux, lescapsules de térébenthine, etc.; mais on n'obtint non plus aucun résultat. Le malade appela cette fois, d'une façon toute particulière, l'attention sur les douleurs de forme névralgique qui précédaient et accompagnaient l'éruption et cessaient au moment où celle-ci allait s'effacer. Ces douleurs avaient pour siège la peau etles tissus sous-cutanés dans la région même occupée par l'éruption : elles offraient parfois une assez grande intensité. 11 dit qu'il avait éprouvé des douleurs analogues lors de son premier séjour à l'hôpital, dans les mêmes conditions, c'est-àdire au moment des éruptions d'urticaire. Jamais l'éruption n'est gén^.
ralisée : elle se montre tantôt sur les membres supérieurs, tantôt sur les membres inférieurs, tantôt sur le tronc ; il n'est pas rare qu'il y ait un large groupe d'élevures rougeâtres sur un point delà surface du tronc, particulièrement sur les côtés du thorax et un autre sur un avant-bras ou une des cuisses, etc.
Le malade quitte l'hôpital, un peu amélioré, au bout de quelques semaines.
Dans le mois d'avril 18N3, il est pris d'affaiblissement assez prononcé de tout le corps, surtout du côté gauche. Ce côté était comme engourdi. La peau de la face aurait été insensible à ce moment et pendant quelquesjours. Ces phénomènes se seraient produits brusquement, mais sans étourdissement, sans le moindre trouble cérébral. L'affaiblissement de la motilité n'aurait d iré qu'un petit nombre de jours.
En mai 1883, le malade ressent, pour la première fois, des douleurs vives, soudaines, dans les membres inférieurs et plus rarement dans le bras gauche ; ces douleurs se montraient à tel ou tel moment de la journée ou de la nuit; elles étaient plus vives pendant le jour. Deux ou trois mois plus lard, survint de la rachialgie au niveau des dernières vertèbres dorsales; elle était accompagnée de douleurs en ceinture, à la hauteur des dernières côtes : ces douleurs s'exaspéraient au moment des changements de température. D'autres douleurs se produisirent dans les membres inférieurs; c'étaient des douleurs térébrantes ; parfois elles étaient profondes et paraissaient siéger dans les os. Il n'y a pas eu de douleurs constrictives, annulaires, au niveau des jambes.
Pas de crises uréthrales. Pas d'anaphrodisie ; il y avait peut-être eu, au contraire, un peu d'excitation du sens génital. Le malade dit avoir remarqué, pendant quelques jours, au début, que sa vue se brouillait le soir.
Les phénomènes douloureux ne se sont pas notablement modifiés dans le cours de l'année 1884, jusqu'au moment de l'entrée du malade à l'hôpital. Il n'a d'ailleurs suivi aucun traitement régulier. Les mouvements de locomotion, au contraire, sont devenus progressivement de plus en plus difficiles. Dans le mois qui a précédé l'entrée à l'hôpital, le malade pouvait à peine marcher avec le secours d'une canne; il vacillait, lorsqu'il était debout, et se sentait souvent sur le point de tomber.
Etat au moment de Ventrée à Ihôpital (13 septembre 1884). Homme grand, d'apparence robuste, bien qu'il n'ait pas les membres très volumineux.
La force musculaire est intacte dans le membre supérieur droit; elle est un peu affaiblie dans le membre supérieur gauche ; on constate une diminution du volume des masses musculaires de l'avant-bras gauche, surtout des muscles épitrochléens.
Les membres inférieurs, examinés au lit, exécutent assez bien les divers mouvements que l'on indique et ils se fléchissent ou s'étendent vigoureusement. La cuisse gauche paraît un peu moins volumineuse que la droite. Le réflexe rotulien est exagéré des deux côtés. Il y a une trépidation très nette du pied, lorsqu'on le redresse et qu'on le maintient redressé ; ce phénomène est plus marqué pour le pied droit que pour
le pied gauche. — Il n'y a pas de réflexes plantaires. Du reste le malade dit n'avoir jamais été sensible au chatouillement
Le malade oscille et est sur le point de tomber lorsqu'on le fait tenir debout, les yeux fermés. Il marche avec peine, en titubant à chaque pas; les pieds sont lancés en avant et retombent brusquement à terre sur le talon. Il ne sent qu'imparfaitement le sol ; il lui semble qu'il marche sur de la mousse ou du duvet.
Il y a une légère anesthésie généralisée ; mais elle est surtout incontestable dans la moitié gauche du corps ; il y a, de ce coté, diminution d ■ la sensibilité, non seulement pour les contacts, accompagnés ou non de pression, mais aussi pour les impressions douloureuses. De temps en temps, irrégulièrement, tous les jours ou tous les deux ou trois jours, douleurs fulgurantes dans les membres inférieurs; plus rarement douleurs en ceinture.
Pas de modifications de la vue : les pupilles sont égales et de moyenne dimension, elle subissent facilement l'influence des changements de lumière.
L'ouïe est diminuée du côté gauche ; mais le malade, pendant la guerre de 1870-71, a eu des abcès dans l'oreille et la dureté de l'ouïe daterait de cette époque.
Diminution de l'odorat du côté gauche.
Aucun trouble de la mixtion ou de la défécation.
Aucune lésion du cœur et des poumons.
On prescrit de l'iodure de potassium à la dose de 3 à 4 grammes par jour, puis du nitrate d'argent à la dose de 3 pilules d'un centigramme chacune, des pointes de feu, toutes les semaines, sur la région rachidienne. Au bout de quelques semaines, on commence à constater une légère amélioration, mais cette amélioration ne devient très manifeste qu'à dater des premiers jours de janvier, lorsqueM. Vulpian porte la dose quotidienne de nitrate d'argent à cinq centigrammes.
Le 29 janvier 1885, on constate que Thémianesthésie du côté gauche existe encore, mais à un très faible degré. Iln'yaplus ni douleurs enceinture, ni douleurs térébrantes. Les douleurs fulgurantes sont très rares ; elles ne se produisent plus qu'une ou deux fois par semaine. De temps en temps, mais rarement, le malade éprouve un peu de céphalalgie. Son faciès est meilleur et ne porte plus, comme au début, l'expression de la souffrance et de la tristesse.
La différence de volume qu'on avait constatée entre les deux cuisses s'est effacée (il n'y a pas eu d'électrisatiou). Les réflexes rotuliens sont encore un peu exagérés, surtout du côté gauche. Les réflexes erémas- 1 ('liens sont très faibles.
Lemalade sent mieuxlesolen marchant. maissamarchen*eslpasencore tout à fait assurée et, lorsqu'il tourne sur lui-même pour revenir à son lit, il lui arrivé encore de chanceler. Il talonne en marchant et ses orteils se redressent el s'abaissent alternativement, presque sans arrêt, comme dans tous les cas d'équilibre instable. Il se tient debout, les yeux fermés, en vacillanl à peine, lise trouve et est réellement très amélioré: il quitte l'hôpital, le <S février 1885, désirant se remettre au travail.
Le diagnostic posé par M. Dejerine qui me remplaçait à l'Hôtel-Dieu, lorsque ce malade est entré dans mon service le 13 septembre 1884, a été: sclérose combinée de la moelle épinière. Les symptômes observés chez ce malade indiquaient, en effet, l'existence simultanée d'une lésion sclérosique des faisceaux postérieurs et d'une lésion du même genre de la partie postérieure des faisceaux latéraux.
Le travail de sclérose des faisceaux postérieurs se traduisait par des douleurs fulgurantes dans les membres inférieurs et parfois dans le bras gauche, par les douleurs térébrantes et par celles dont le malade plaçait le siège dans les os de ces membres, par Tanesthésie plantaire, par les oscillations que déterminait l'occlusion des paupières dans la station verticale et dans la marche. Quant à la sclérose des faisceaux latéraux de la moelle, elle se révélait principalement par l'exagération des réflexes patellaires et par la trépidation spasmodique que l'on provoquait dans le pied en le fléchissant sur la jambe.
Outre cette affection de la moelle épinière, le malade a dû être atteint d'une lésion encéphalique quelques mois avant le début des premiers troubles tabétiques, car il est difficile d'expliquer autrement l'affaiblissement de la motilité qui s'est produit alors brusquement dans toutes les parties du corps, surtout dans les membres du côté gauche et qui s'est accompagné d'une diminution de la sensibilité dans ce côté. Cette anesthésie persistait encore au moment de l'entrée du malade à l'Hôtel- Dieu et elle n'avait pas complètement disparu lors de sa sortie.
Dans les antécédents du malade on ne trouve à relever que deux attaques de rhumatisme et les éruptions persistantes d'urticaire qui l'ont tourmenté pendant si longtemps. La diathèse révélée par ces manifestations arthritiques et cutanées a-t-elle joué un rôle dans la pathogénie des altérations des centres nerveux et, en particulier, de celles de la moelle épinière ? Gela est probable et j'incline à penser que l'affection médullaire dont ce malade a été atteint pourrait être considérée comme un cas de méningo-myélite rhumatismale.
Le traitement par l'iodure de potassium, par les pointes de feu et surtout par le nitrate d'argent, a produit de bons résultats : non seulement l'affection médullaire a cessé de progresser, mais elle a certainement rétrogradé ; certains phénomènes douloureux ont tout à fait disparu, d'autres sont devenusjrès rares. La marche a pris de l'assurance ; le malade pouvait, au
moment de son départ de l'hôpital, se tenir debout, les yeux fermés, presque sans osciller. Les symptômes d'exagération de l'excitabilité réflexe de la moelle s'étaient considérablement atténués '.
Obs. h. — Le nommé R.., âgé de trente-un ans, cordonnier, entre à l'Hùtel-Dieu, salle Saint-Denis, n° 27, dans le service de M. Vulpian, le 13 septembre 4884.
Son grand-père est mort de la goutte àsoixante-dix ans ; son père est mort à l'a>ile Sainte-Anne, à l'âge de quarante-quatre ans, en 1874, un mois après son entrée dans cet asile. Il était atteint alors d'aliénation mentale et aurait eu pendant un cerlain temps, avant le début des accidents cérébraux, un tremblement choréiforme (d'après la description du malade), tremblement borné aux membres supérieurs : cette sorte de chorée partielle se serait déclarée à la suite d'une frayeur. Sa mère est âgée de cinquante ans et est bien portante ; elle n'a jamais eu de troubles nerveux. Il a. deux sœurs et un frère bien portants aussi et exempts de nervosisme.
Le malade dit n'avoir eu ni gourme, ni engorgements des ganglions lymphatiques, ni lièvres éruptives dans son enfance. Il n'a commencé à parler qu'à l'âge de sept ans et il a bégayé ensuite d'une façon très accentuée jusqu'à 1 âge de vingt-neuf ans; à partir de cet âge la prononciation est devenue moins difficile, mais elle présente encore un certain embarras.
A ïkge de douze ans, il reçut dans l'œil droit un coup d'alêne de cordonnier, d'où résulta une cataracte traumatique Gomme conséquence indirecte de cet accident, il se forma peu à peu un léger strabisme convergent des deux yeux.
Pas de syphilis ; pas d'intoxication plombique ; pas d'impaludisme ; pas d'habitudes alcooliques.
Le début de la maladie actuelle remonte au mois de septembre 1880. Le malade se rappelle nettement qu'il ressentit pour la première fois des douleurs fulgurantes le 12 de ce mois. 11 avait éprouvé, pendant les deux ou trois jours précédents, des douleurs dans la poitrine et le dos, douleurs qu'ilavait considérées comme rhumatismales. Le 12 septembre, au moment où il sortait du lit, il s'aperçut, en se mettant debout, qu'il était très peu solide sur ses jambes, et lorsqu'il voulut marcher dans sa chambre, il était comme un homme ivre. Un même temps, il ressentait, de temps en temps, des douleurs vives dans les membres inférieurs (cuisses et mollets). Il ne put pas descendre pour se mettre au travail et prit Je parti de se recoucher, esp Tant que le séjour au lit ferait disparaître ces accidents. Il n'e/i fut rien, le lendemain et. les jours suivants, il. continua à tituber comme un homme ivre et
1. J'ai revu plusieurs fois ce malade dans le cours de l'année 1885. L'amélioraion avait fait de tels progrès qu'il ;i pu vers le mois d<; mars, se placer comm ! infirrai^r $ l'Hôlel-Dieu. En octobre 1885, il n'y avait pour ainsi dire plus de traces de l'affection médullaire dont il a été atteint.
les mêmes douleurs se reproduisirent, très violentes et assez fréquentes, une douzaine de fois dans le jour et tout autant pendant la nuit. Ces douleurs apparaissaient brusquement et disparaissaient de même , elle ne duraient qu'un instant. Le malade les compare à celles que produiraient des coups de couteau. llétail tourmenté, en outre, par d'autres douleurs plus persistantes qui lui semblaient siéger dans les os des membres intérieurs. En somme, il souffrait beaucoup et il assure que ces diverses* douleurs l'ont privé de sommeil presque complètement pendant deux ans. Il n'a jamais eu d'ailleurs de rachialgie, ni de douleurs en ceinture : les membres supérieurs sont restés absolument indemnes.
Lorsqu'on insiste sur les caractères de la locomotion, on apprend que la marcbe n'était pas rendue difficile seulement par les phénomènes de titubation, mais qu'il y avait aussi un certain degré d'affaiblissement des membres inférieurs. Il marchait plus difficilement encore lorsqu'il cherchait à le faire dans l'obscurité. Jamais le malade n'a éprouvé de vertiges, jamais de pertes de connaissance.
Peu de jours après le début de ces accidents, le malade put reprendre son travail. Une fois as^is, sauf les douleurs qui lui arrachaient de temps en temps une plainte, il pouvait travailler avec autantd'aclivité etd'habileté qu'auparavant. Les douleurs diminuèrent peu à peu d intensité, mais les difficultés de la marche augmentèrent progressivement, avec lenteur, pendant près deux ans. Au moment de l'entrée à l'hôpital, il y avait à peu près deux ans que son état morbide, sous le rapport des mouvements de locomotion, était stationnaire. Les douleurs redevinrent plus violentes dans les mois de juillet et d'août 1884 et elles étaient si fortes à la fin du mois d'août qu'il fut obligé de cesser tout travail le 1er septembre. Il avait pu continuer son métier de cordonnier jusqu'à ce moment-là.
Il faut ajouter aux détails précédents que le malade n'a eu aucun trouble de la mixtion et de la défécation, aucune douleur uréthrale ou anale ; quant au sens génital, il était très affaibli depuis dix mois lorsqu'il est entré à l'Hôlel-Dieu. Aucune modification de la vue depuis le début de la maladie. Au moment de l'entrée du malade à l'Hôtel-Dieu (13 septembre 1884), il marche très difficilement, à l'aide d'une canne. Il est très chancelant, semble, à chaque pas, sur le point de tomber. Il écarte les jambes, en marchant, pour élargir sa base de sustentation, lance successivement chacune de ses jambes en avant, sans lui imprimer toujours la même direction, et lorsque l'un ou l'autre pied reposeà terre, les orteils se relèvent et s'abaissent alternativement et sans cesse. Il y a de la trépidation des membres quand il se tient debout. Le membre inférieur droit est manife^ement plus gêné dans ses mouvements que le gauche. A tout moment, il fait un faux pas, mais il dit qu'en y mettant toute son attention, il parvient à ne pas tomber : du reste, il quitte à peine son lit.
Lorsqu'on l'examine au lit, on constate que ses membres inférieurs sont bien conformés, qu'ils ne présentent pas d'atrophie musculaire nettement reconnaissable et qu'ils ont encore une grande vigueur, soit pour la flexion, soit pour l'extension. Il n'y a aucun trouble vaso-moteur ou
thermique, aucune lésion trophique. Si Ton dit au malade de lever l'un ou l'autre de ses membres intérieurs étendus, il le fait sans peine ; il y a une oscillation lente, légère et passagère du membre levé, surtout lorsque c'est le membre inférieur droit. Parfois aussi ce membre est pris alors, dès le début du mouvement et pendant toute sa durée, d'une forte trépidation.
Exagération considérable des réfl 'xes patellaires, surtout du côté droit. Si le malade est assis sur le bord de son lit, un choc sur le tendon rotulien provoque généralement une série de plusieurs mouvements réflexes successifs. Au lit, le choc de ce tendon a pour effet de déterminer une trépidation des masses musculaires de la cuisse, trépidation qui dure quelques secondes et qui est très forte surtout du côt ; droit. Cette trépidation se produit avec plus d'intensité encore si l'on percute le milieu de la face antérieure delà cuisse et elle dure un peu plus longtemps.
Phénomène du pied très facile à produire des deux côtés, plus marqué à droite qu'à feauche.
On constate des contractions réflexes très nettes des muscles demi tendineux, demi membraneux, biceps fémoral, par le choc des tendons de ces muscles et des contractions réflexes des muscles du mollet par la percussion du tendon d'Achille.
Bien que le malade assure que ses membres supérieurs sont dans leur état normal, cependant il est certain qu'en percutant la tête du radius et du cubitus, de l'un et de l'autre côlé, on provoque des mouvements réflexes brusques, mais légers, des avant-bras, tandis que la même excitation est d'ordinaire sans effet, dans les conditions physiologiques.
Le chatouillement de la plante des pieds est peu senti et ne détermine pas de mouvements réflexes; il est vrai que le malade affirme n'avoir jamais senti le chatouillement de cette région, ce qu'il attribue à ce que, dans son enfance, il aurait longtemps marché nu-pieds. Toujours est-il que la sensibilité plantaire est un peu modifiée depuis Je début de la maladie et qu'il lui semble avoir, lorsqu'il marche, une couche de duvet sous les pieds. 11 y a une légère diminution île la sensibilité à la douleur, dans la peau de toute l'étendue des membres inférieurs ; mais les moindres contacts sont bien senlis. La sensibililé des téguments des membres supérieurs et du tronc est absolument intacte. Aucun phénomène morbide à noter pour la face.
M. Dejerine, qui me remplaçait lorsque ce malade est entré à l'hôpital, pose ie diagnostic : selé?*ose combinée (faisceaux postérieurs et faisceaux latéraux). Il prescrit l'application de pointes de feu, toutes les semaines, sur la région dorso-vertébrable et l'emploi de l'iodure de potas-ium (1 gramme par jour). Plus tard, au milieu du mois d'octobre, lorsque je repris mon service, je fis continuer les applications de pointes de feu et je remplaçai l'iodure de potassium par le nitrale d'argent à la dose de .'i, puis de 4 et finalement de 5 centigrammes par jour.
Le malade, interrogé presque tous les jours, affirmait au bout de six semaines qu'il se sentait un peu mieux. Il a semblé, vers le commencement du mois de janvier, qu'il était un peu plus solide sur ses membres
inférieurs pour la station verticale et la marche. En outre, on a constaté, vers la même époque, que la trépidation des pieds était moins intense que lors de l'entrée à l'hôpital.
Le 13 février, on constate l'état suivant :
Depuis plus de deux mois, le malade n'a plus de douleurs.
La marche est un peu plus assurée ; cependant le malade écarte encore les jambes, fait des pa> très inégaux et il trébuche souvent ; ses pieds retombent toujours à terre sur les talons, surtout le pied gauche. Il peut se retourner, après avoir fait quelques pas, sans le secours d'un bras. S'il ferme les yeux, lorsqu'il est debout, les pieds rapprochés l'un de l'autre, il ne peut rester immobile qu'un instant et se met presque aussitôt à osciller fortement. Dans la station verticale, comme dans la marche, les orteils du pied gauche se redressent; c'est d ailleurs le membre gauche qui est maintenant le plus faible.
Quand le malade est au lit, les orteils du pied gauche sont aussi un peu redressés et il dit que cette attitude des orteils ne s'est produite que depuis deux mois environ. Il peut lever l'un et l'autre membre; mais il y a un très léger degré de vacillation au moment où le membre quitte le plan du lit : de plus, on constate que le pied droit est, pendant ce moment, dans l'attitude normale, tandis que le pied gauche se met en varus-équin. La jambe gauche, au niveau du mollet, a un centimètre de moins de circonférence que la jambe droite ; peut-être Lavant-bras gauche est-il aussi un peu moins volumineux que le droit.
La sensibilité de la peau des deux membres inférieurs est intacte. Les réflexes tendineux sont exagérés, un peu moins qu'auparavant. La trépidation réflexe des muscles des cuisses est moins intense qu'au mois de septembre ; cependant elle est encore forte, surtout du côté droit. Il y a aussi encore de légers mouvements réflexes des avant-bras, lorsqu'on percute la tête du radius ou celle du cubitus, à la partie supérieure du poignet.
Lorsque l'on examinait ce malade, sans connaître ses antécédents, on pouvait, dans le premier moment, croire à l'existence d'une affection cérébro spinale. L'exagération des réflexes tendineux des membres inférieurs, la trépidation qui agitait ces membres lorsqu'on percutait les muscles droits antérieurs des cuisses, étaient des manifestations significatives d'une lésion de la moelle épinière ; la difficulté de l'articulation des mots et le strabisme convergent pouvaient être considérés comme des symptômes de lésions encéphaliques. Cette première impression se dissipait dès que l'on apprenait que ces derniers phénomènes n'avaient aucune relation avec la maladie actuelle.
Le diagnostic posé par M. Dejerine me paraît exact. Il n'est pas possible d'expliquer, autrement que par l'hypothèse d'une lésion des faisceaux postérieurs, les douleurs violentes éprou-
250 MALADIES DU SYSTÈME iNERVEUX.
vées par le malade pendant toute la durée de révolution de l'affection. Ces douleurs étaient de vraies douleurs fulgurantes, brusques, instantanées, semblables à celles que produiraient des coups de couteau traversant les cuisses ou les mollets ; on ne peut guère non plus se rendre compte autrement de l'incertitude que présentaient la marche et la station, surtout lorsque les yeux étaient fermés. D'autre part, l'exaltation du pouvoir réflexe de la moelle épinière qui se traduisait par l'intensité des réflexes rotuliens, par la trépidation réflexe des pieds et des cuisses, ne pouvait être attribuée dans le cas présent qu'à une altération des parties postérieures des faisceaux latéraux de la moelle. La persistance de ces symptômes, l'évolution de la maladie, montrent qu'il s'agit d'un travail de sclérose. L'on peut donc, avec M. Dejerine, considérer ce malade comme atteint d'une sclérose occupant à la fois les faisceaux postérieurs et les faisceaux latéraux de la moelle.
Cette lésion a évidemment un siège limité. C'est la région dorsale qui est atteinte et elle ne lest vraisemblablement que dans une partie assez peu étendue de sa hauteur. Les faisceaux latéraux ne sont pas sclérosés dans la région du renflement dorso-lombaire : autrement, il y aurait un affaiblissement bien plus considérable des membres inférieurs qu'il n'existe en réalité. Les difficultés de la marche résultent beaucoup plus de l'indécision des mouvements et du manque de souplesse des membres inférieurs que d'une véritable parésie ; d'autre part, les lésions des faisceaux postérieurs ne descendent pas non plus, vraisemblablement, jusqu'au renflement dorso lombaire, ou, du moins, si elles l'atteignent, elles y sont peu prononcées, car, s'il en était ainsi, il y aurait une incoordination des mouvements des membres inférieurs bien plus prononcée qu'on ne l'observe chez ce malade et il y aurait eu sans doute des troubles relatifs à la mixtion et à la défécation. On est également autorisé à penser qu'elles ne remontent pas très haut dans la région dorsale, car il n'y a eu ni rachialgie, ni douleurs conslrictives en ceinture, ni engourdissement des téguments abdominaux et thoracijues, et les membres supérieurs n'ont subi aucun retentissement de l'affection ; de telle sorte que, quinze jours avant l'entrée du malade à l'hôpital, il travaillait encore de son état de cordonnier avec autant d'habileté que plusieurs années auparavant.
Il me semble que l'on est autorisé aussi à penser que les
lésions de la moelle sont presque symétriques, car les phénomènes morbides se sont manifestés en même temps dans les deux membres inférieurs. Cependant les lésions sont un peu plus étendues, ou plus prononcées, du côté droit que du côté gauche, ainsi que l'indique la prédominance, dans le membre inférieur droit, des symptômes d'exaltation de la réileclivité médullaire.
En un mot, il s'agit, clans ce cas, d'une sclérose médullaire primitive, symélrique, occupant à la fois, dans la moitié inférieure de la moelle, une certaine partie de la hauteur des faisceaux postérieurs et de la région pyramidale des faisceaux latéraux, sans propagation notable aux cornes antérieures de la substance grise.
On ne doit pas omettre de signaler, d'une façon particulière, le début brusque en apparence de cette affection. Les douleurs que le malade avait éprouvées pendant deux ou trois jours dans la région du dos et dans la partie supérieure et antérieure du thorax, douleurs qu'il avait regardées comme des douleurs rhumatismales, élaient dues sans doute à un commencement de travail d'irritation phlegmasique des parties blanches de la moelle épinière. Ce travail aura pris une plus grande activité pendant la nuit qui a précédé l'apparition des premiers symptômes et les lésions étaient devenues assez prononcées, le matin du 12 septembre, pour déterminer des troubles considérables du mouvement et de fortes douleurs, lorsque le malade est descendu de son lit pour s'habiller.
Le traitement n'est pas resté sans effet chez ce malade. L'affection médullaire a diminué d'intensité, si l'on en juge par la disparition des douleurs fulgurantes et par le retour d'un certain degré d'assurance dans la marche et dans la station verticale. Les lésions de la moelle ont-elles rétrogradé? Cela me paraît peu vraisemblable ; mais ce qui s'est amendé favorablement, c'est l'état d'irritation des tissus atteints. Or, ainsi que j'ai eu souvent l'occasion de le dire, l'irrilation phlegmasique des tissus nerveux joue un rôle important dans la production des symptômes par lesquels se traduit une lésion de ces tissus. Les troubles physiologiques produits par la destruction d'un certain nombre des éléments anatomiques qui entrent dans la constitution de ces tissus sont augmentés et parfois modifiés par l'irritation des éléments circonvoisins. Ce qui est le fait de cette irritation cesse ou s'atténue lorsqu'elle dis-
paraît ou s'apaise, et l'ensemble symptomatique se trouve ainsi plus ou moins profondément amende. C'est de cette façon qu'il faut interpréter les périodes d'amélioration qui ne sont pas rares dans le tabès dorsalis, dans la sclérose en plaques disséminées, etc.
Affections systématiques de la substance grise de la moelle épinière. — Poliomyélite ou téphromyélite ou spodiomyélite 1 systématique.
Les affections systématiques de la moelle épinière ne se bornent pas à celles qui correspondent à des lésions cantonnées dans certains faisceaux de la substance blanche médullaire ; il en est d'autres qui sont liées à des altérations de certaines régions delà substance grise, régions auxquelles est dévolu un rôle fonctionnel particulier, distinct, et que Ton peut considérer, à cause de cela, comme des appareils ou des organes spéciaux. Ces affections systématiques de la substance grise médullaire sont considérées par la plupart des auteurs comme ayant un caractère inflammatoire plus ou moins accusé. Pour certaines d'entre elles, la nature phlegmasique de la maladie est incontestable. 11 en est ainsi, par exemple, de la paralysie spinale de l'enfance. Le caractère inflammatoire est moins net pour d'autres affections systématiques de la substance grise et Ton peut même le mettre en doute, ou tout au moins le discuter. C'est un point de pathogénie que nous aurons à examiner à propos de l'atrophie musculaire progressive et de quelques autres affections médullaires.
Toujours est-il que les noms génériques proposés pour désigner ces maladies ont eu pour point de départ l'hypothèse qui attribue aux lésions médullaires en rapport avec elles une nature phlegmasique. C'est là évidemment ce qui a inspiré les noms de poliomyélite, de téphromyélite, par lesquels on a cherché à exprimer l'idée d'une inflammation de la substance grise de la moelle épinière.
1. M. Eib fait remarquer avec, raison quels mot sfodomyélite n'est pas correctement formé et qu'il faudrait dire spodiomyélite. J'avais proposé spodomyélite comme plus euphonique ; mais la différence n'est p is telle qu'on doive modifier l'orthographe du mot. C'est ano'6'.oç, qui veut dire (pis-cendré ; àr.oooç signifie cendre (Erb, Loc. cit., p. G72. note).
Jusqu'ici, en fait de lésions systématiques de cette substance grise, on ne connaît, avec quelque précision, que celles qui siègent dans les cornes antérieures ; on n'a pas encore décrit des lésions de ce genre évoluant dans les cornes postérieures. La poliomyélite des cornes antérieures de la moelle épinière peut se présenter sous deux formes : à l'état aigu ou à l'état chronique. C'est la poliomyélite chronique dont la nalure inflammatoire et par suite la dénomination sont surtou! discutables. Nous ne l'éludierons qu'après avoir esquissé l'histoire de la poliomyélite antérieure aiguë.
Le type de cette poliomyélite aiguë est assurément la lésion qui produit la maladie connue sous le nom de paralysie atrophique de V enfance. C'est par cette maladie que nous commencerons l'examen de ces sortes d'affections de la moelle épinière.
Poliomyélite (téphromyélite.spodiomyélite) antérieure aiguë de
l'enfance.
(Paralysie spinale de l'enfance, paralysie atrophique de l'enfance).
Historique et considérations générales. — Il s'agit ici d'une maladie bien connue aujourd'hui, qui se montre surtout dans l'enfance, mais que nous retrouverons dans l'adolescence. Cette maladie débute toujours, suivant toute probabilité, par des phénomènes aigus, fébriles ; mais cette période initiale, soit à cause de sa courte durée clans quelques cas, soit par suite du peu d'intensité des symptômes, soit enfin à cause de sa physionomie équivoque, peut passer inaperçue ou n'offrir aucune signification diagnostique. Après ces prpmiers accidents, les enfants qui sont atteints de celte maladie offrent un état de paralysie plus ou moins étendue. Plus tard, le mouvement revient en général dans certaines des parties du corps qui ont été primitivement paralysées : mais, la paralysie persiste dans d'autres parties ; par exemple, dans les deux membres inférieurs ou dans un de ces membres, ou dans un membre supérieur, ou môme dans certains muscles de tel ou tel de ces membres et ces parties définilivement paralysées deviennent bientôt le siège d'un travail plus ou moins rapide d'atrophie. De là, l'abolition ou des troubles de la motilité dans certaines régions du corps ; des déformations, des déviations du tronc, du cou, des membres; en un mol, des infirmités
permanentes sur lesquelles malheureusement la thérapeutique n'a le plus souvent que peu de prise.
Cette maladie, si redoutable et si nettement caractérisée dans ses cas typiques, n'a cependant pas été démêlée tout d'abord avec netteté des autres sortes de paralysies qui peuvent atteindre les enfants. On la trouve signalée, il est vrai, vers la fin du dernier siècle, par Underwood1, et mentionnée, depuis lors, d'une façon plus ou moins reconnaissable, pardiversmédecins. Mais c'est seulement en 1840 que Heine montra qu'il s'agissait bien d'une affection spéciale. Il alla même plus loin: se fondant sur l'ensemble des caractères cliniques de la maladie et sur son évolution, il pensa qu'elle devait se produire sous l'influence d'une affection de la moelle épinière et il proposa de l'appeler paralysie spinale de l'enfance2.
MM. Rilliet et Bartheza, qui furent les premiers en France à s'occuper sérieusement de cette maladie, ne furent pas frappés, autant que l'avait été Heine, de la physionomie myélopathique de cette sorte de paralysie, ou plutôt ils furent détournés de la voie où s'était engagé le médecin allemand, parles résultats négatifs de J'autopsie dans deux cas qu'ils avaient observés et dans un cas recueilli par Flies, et ils se crurent autorisés à désigner cette affection sous le nom de paralysie essentielle de T enfance.
Plus fard, Duchenne (de Boulogne)4 présuma, comme Heine, que la paralysie dite essentielle de l'enfance devait dépendre d'une lésion de la moelle épinière. Mais il ne crut pas pouvoir, en l'absence de toute donnée positive sur l'existence de cette lésion soupçonnée, adopter la dénomination créée par Heine. Les recherches faites sur l'anatomie pathologique, au moment où il décrivait cette maladie, avaient fait considérer la modification des muscles constatée dans les autopsies comme le résultat d'une atrophie graisseuse des fibres musculaires. Duchenne (de Boulogne) pensa que la dénomination paralysie atrophique graisseuse de F enfance était la plus conforme aux
1. Underwood, Treatise of the Diseases of Children, London, 1784, Traduit en français par Eusèbe de Salle, avec notes de Jadelot. Paris, 1823. Citation de Duchenne, de Boulogne.
2. Heine, Beobachtungen ùber Lâhmungszusta?iie der untern Eortremitaten und deren Behandlung, Stuttgard, 1840. Spinale Kinderlahmung, Stuttgard, 1860.
Rilliet, Gaz. mêd. de Paris
Rilliet et Barthez. Traité clinique et pratique des maladies des enfants, 1853,
4. Duchenne (de Boulogne). Paralysie atrophique graisseuse de V enfance. Gaz. Hebdom., 1855.
caractères cliniques et anatomo-pathologiques de l'affection, et c'est sous ce nom qu'il publia ses premières recherches sur la maladie en question. Plus tard, il supprima Y é$\ihhie graisseuse, parce que, dit-il, elle allongeait trop le nom de la maladie. Il avait été aussi sans doute conduit à cette suppression par les études microscopiques qui avaient démontré que l'altération des faisceaux musculaires primitifs, dans cette maladie, n'est pas une atrophie graisseuse,
M. Bouchul \ guidé par les résultats d'une autopsie dans laquelle M. Gh. Kobin et lui n'avaient trouvé aucune altération de la moelle épinière, soitàl'œilnu, soit à l'aide du microscope, crut pouvoir considérer la paralysie spinale de l'enfance comme une affection primitive des muscles et, en conséquence, il proposa de donner à cette maladie le nom de paralysie myogénique.
Cependant, à cette époque, on connaissait déjà des relations de nécropsies qui prouvaient que la moelle n'est pas toujours normale clans les cas de ce genre et la lésion propre de la maladie était même découverte, du moins dans ce qu'elle a de plus caractéristique.
M. Corail, en 1863, avait communiqué à la Société de Biologie les résultats de l'autopsie d'une femme âgée de 49 ans, qui avait été atteinte, à l'âge de 2 ans, de paralysie atrophique des membres 2. On avait remarqué, à l'œil nu, une atrophie des faisceaux antéro-latéraux de la moelle. Le microscope avait montré, comme lésion principale, l'existence d'un immense nombre de corpuscules amyloïdes intercalés entre les éléments anatomiques de la moelle, abondants surtout dans les cornes antérieures et dans les faisceaux antérieurs. Dans une préparation très mince, il n'avait vu qu'une cellule nerveuse; dans d'autres préparations plus épaisses, les cellules nerveuses lui avaient paru normales sous tous les rapports.
11 est évident q.ue, dans ce cas, M. Corail avait remarqué surtout la lésion des cordons antéro-latéraux et que les altérations delà substance grise, si elles existaient, n'avaient pas attiré son intention. L'on ne peut toutefois s'empêcher d'éprouver un doute relatif au diagnostic de la maladie. Était-ce bien un cas de paralysie spinale vraie de l'enfance?
i. Bouëhut, De la nature et du traitement des paralysies essentielles de V Enfance (L'Union Méd. 1867). 2. Gornil, Comptes rendus de la Société do Biologie; 1863, p. 191 .
Dans un autre cas, observé en 1863 dans le service de M. Roger, il s'agissait d'une petite fdle morte à l'âge de 2 ans et qui, à l'âge de 8 mois, avait été atteinte subitement, après une courte période de fièvre, d'une paralysie de tous les membres, restreinte bientôt aux deux membres inférieurs. M. Cornil et M. Laborde examinèrent la moelle épinière.
Dès sa mise à nu, on avait constaté que les cordons antérieurs, au lieu d'être d'un blanc opaque, offraient un aspect translucide et une teinte gris rose très accusée, et qu'il en était de même des faisceaux latéraux, à un moindre degré, c'est-à-dire dans leur partie corticale seulement. Les faisceaux ainsi modifiés dans leur apparence étaient, en même temps, moins fermes que dans l'état normal. Au microscope, on trouvait une multiplication considérable des éléments du tissu conjonctif. Dans les points les plus altérés, il n'y avait presque plus de fibres nerveuses reconnaissables ; il n'y avait pas de corpuscules amyloïdes. Les cellules nerveuses des cornes antérieures étaient absolument saines. Les cordons postérieurs offraient les caractères de l'état normal. Les racines nerveuses étaient normales aussi. D'autre part, les muscles ne présentaient aucune altération notable i .
Une des cliffi cultes qui s'opposent souvent aux progrès de la médecine, c'est la tendance qui entraîne à rapprocher les uns des autres des faits analogues en apparence, peut-être disparates au fond. Comment établir l'histoire tant soit peu exacte de la paralysie atrophique de l'enfance, si l'on veut se servir, comme matériaux de même valeur, d'une part des cas dans lesquels on observe une profonde altération des cornes antérieures et des racines antérieures, en même temps que des lésions atrophiques des muscles et, d'autre part, des cas, tels que celui de M. Laborde, dans lesquels aucune de ces lésions n'existe. Il est nécessaire, je crois, de ranger ces faits dans des catégories différentes et il se peut, en agissant ainsi, qu'on arrive à constituer des types distincts, non seulement au point de vue de l'anatomie pathologique, mais encore sous le rapport des caractères cliniques.
Le diagnostic, dans un autre fait cité par M. Laborde2, ne prête à aucun doute. îl s'agit d'un enfant mort à l'âge de trois
1. J.-V. Laborde. Delà paralysie (dite essentielle) de l'enfance; des déformations qui en sont ta suite et des moyens d'y remédier, 1864, pp. 104 et suiv.
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ans dans le service de M. Bouvier, et qui avait été atteint de paralysie des membres inférieurs vers l'âge d'un an, à la suite d'un état fébrile pendant lequel s'étaient manifestées plusieurs crises convulsives. Les muscles avaient subi une atrophie considérable. Dans ce cas encore, la substance grise était intacte et en dehors des lésions de méningite spinale récente, l'altération de la moelle consistait seulement en une production de très nombreux corps granuleux sur les parois des vaisseaux capillaires, dans la partie corticale delà moelle épinière : cette altération existait dans toute la hauteur de la moelle. L'encéphale était sain de même que dans la précédente observation. Ce fait appartient bien à l'histoire de la paralysie atrophique de l'enfance, puisqu'il s'agissait d'un enfant atteint d'altérations médullaires qui s'étaient traduites par de la paralysie des membres inférieurs avec atrophie des muscles et déformation de ces membres. Mais, en réalité, on ne saurait en tirer un argument contre la doctrine actuelle, relative au siège des lésions fondamentales de la paralysie atrophique de l'enfance, ïl est permis, en effet, de croire que, dans le cas dont il s'agit, vu F imperfection des moyens de recherche dont on disposait alors, certaines lésions (celles de la substance grise entre autres) auront échappé à l'examen de l'observateur.
Heine indiquait comme lésion caractérisque de la paralysie spinale de l'enfance une congestion suivie d'hydrorachis et finalement d'une atrophie de la moelle. M. Laborde, à qui j'emprunte cette indication, ajoute : « il faut convenir que cette )> hypothèse n'était pas très éloignée de la réalité, telle qu'il » nous a été permis de la constater1. »
Les données nouvelles dont s'est enrichie l'anatomie pathologique de la paralysie atrophique de l'enfance nous permet de porter un autre jugement sur l'opinion de Heine et de la considérer comme inexacte. Heine n'en a pas moins le mérite, partagé par Duchenne, d'avoir présumé que la paralysie atrophique de l'enfance devait dépendre d'une affection cle la moelle épinière et MM. Laborde et Cornil ont celui d'avoir montré que la moelle est, en effet, altérée dans cette maladie. Mais ils n'ont pas vu nettement le siège réel des altérations auxquelles on doit rapporter cette paralysie atrophique. On sait aujourd'hui qu'elle est due à une myélite centrale, occupant la substance grise des cornes antérieures et, accessoi-
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rement, une partie des faisceaux blancs antéro-latéraux. On peut admettre, vu la constance des lésions trouvées dans les autopsies qui ont été faites pendant ces vingt dernières années, que les altérations médullaires de cette maladie n'offrent que peu de variétés et ne s'éloignent jamais beaucoup, par conséquent, du type que nous allons décrire. Nos connaissances sur ce type, sous le rappport de l'anatomie pathologique, datent de l'observation suivante, publiée en 1865.
Une femme âgée de 78 ans, offrant un pied-bot talus, entra dans mon service, à la Salpôtrière, en 1865, et y mourut au bout de quatre jours, dans un état d'adynamie profonde, sans avoir offert des symptômes nets d'une maladie déterminée. Elle était venue plusieurs fois dansmon service pour des indispositions plus ou moins sérieuses ; mais elle était déjà alors atteinte de démence sénile caractérisée et il était impossible de fixer ses souvenirs sur l'époque où s'était produit le pied-bot dont elle était atteinte du côté gauche. Ses réponses variaient à chaque interrogation et étaient souvent en contradiction complète les unes avec les autres. Cependant, considérant qu'il s'agissait d'un pied bot talus avec laxité assez grande des ligaments articulaires et que les muscles du mollet gauche, bien qu'il y eût jusqu'à un certain point conservation de la forme de la région, étaient manifestement et complètement atrophiés, je n'avais pas hésité à diagnostiquer un pied bot paralytique, résultant d'une paralysie atrophique de l'enfance.
A l'autopsie, on constata l'existence d'une méningite spinale suppurée, siégeant dans la région dorsale inférieure et dans la région lombaire et prononcée surtout sur la face postérieure. CeAte lésion était évidemment de date récente. Les sections transversales, pratiquées sur la moelle à l'état frais, ne révélaient qu'une diminution d'étendue de la corne antérieure gauche.
J'engageai d'autant plus vivement mon interne M. J.-L. Prévost à étudier soigneusement cette moelle, que l'état des muscles de la jambe et du pied du côté gauche me paraissait confirmer mon diagnostic. Ces muscles étaient devenus complètement adipeux : ceux delà cuisse, du moins dans la partie inférieure de ce segment du membre inférieur, offraient aussi une transformation graisseuse très accusée. Le calibre des artères était notablement diminué.
M. J.-L. Prévost, après avoir fait durcir la moelle épinière clans une faible solution d'acide chromique, en fît l'examen attentif. Il trouva des lésions très nettes de la substance grise médullaire et je pus les étudier avec lui. La corne antérieure du côté gauche, dans la région dorsale inférieure et dans la région du renflement lombaire, était notablement altérée ; son étendue en surface, sur les coupes, était amoindrie ; le groupe externe des cellules nerveuses de cette corne avait disparu, sauf .en quelques points où l'on en voyait encore deux ou trois plus ou moins difficiles à reconnaître. Dans les points qu'occupe habituellement ce groupe, la névroglie était profondément modifiée ou plutôt était rem-
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placée par un tissu connectif plus transparent sur les préparations que le reste de la substance grise et parsemé de nombreux noyaux et de quelques corps amyloïdes. Ce tissu se colorait assez vivement par la solution ammoniacale de carmin. Le faisceau antérieur gauche était plus grêle que celui du côté droit ; il en était de même du faisceau postérieur gauche par rapport à celui du côté droit.
M. J.-L. Prévost communiqua ce fait à la Société de Biolo-
gie1
C'est dans cette communication que se trouve donc indiquée pour la première fois et d'une façon nette la lésion caractéristique de la paralysie atrophique de l'enfance, c'est-à-dire la disparition d'un nombre plus ou moins grand des cellules nerveuses des cornes antérieures de la moelle. L'examen, dans ce cas, avait été fait dans des circonstances particulièrement favorables, puisque la lésion delà moelle épinière était unilatérale, et qu'on pouvait établir une comparaison entre les deux moitiés de l'organe sur chaque coupe soumise à l'étude microscopique. Mais la lésion est, par elle-même, si évidente, qu'une fois signalée à l'attention des observateurs, elle ne pouvait plus être méconnue même dans les cas où elle est bilatérale et plus ou moins symétrique.
En 1867, M. Lockhart Glarke constata aussi la dégénération et l'atrophie des cellules des cornes antérieures, dans un cas qu'il considéra comme un fait d'atrophie musculaire, mais qui, d'après l'histoire de la maladie, doit être regardé comme un fait de paralysie atrophique de l'enfance 2.
Une observation, confirmant les résultats que nous avions constatés, M. J.-L. Prévost et moi, fut publiée en 1870 par MM. Charcot et Joffroy 3.
Il s'agissait aussi, dans ce cas, d'une femme qui avait été atteinte de paralysie atrophique de l'enfance et qui était morte longtemps après le début de cette maladie, c'est-à-dire au bout de 25 ans.
L'invasion de la maladie avait eu lieu à l'âge de 7 ans et 3 mois. Une perte subite cle la parole avait été l'accident initial. La parole était revenue sous l'influence de l'application de sangsues à l'anus; mais le lendemain on constatait une paralysie des quatre membres. Ce n'est
1. J.-L. Frevost. (Comptes rendus delà Société de Biologie, 1865, p. 215).
2. Johnson et Lockhart Clarke.Ou a Remarkable Case of extrême Muscular Atvophy. Medico-Chir. Trans., t. LI, 1868).
3. Charcot et Joffroy. Cas de paralysie infantile spinale avec lésions des cornes antérieures de la substance grise de la moelle épinière. (Archives de Physiologie, 1870, t. 3, pp. 134 et suiv.) Les auteurs avaienl déjà mentionné, ce fait deux ans auparavant (Archives de Physiologie, 1868, p. 157).
guère qu'au bout d'un an environ que la malade a pu commencer à se servir de ses membres supérieurs; quant aux membres inférieurs, ils n'ont jamais recouvré le mouvement et ils se sont atrophiés progressivement. Des déformations se sont produites peu à peu dans les membres paralysés.
Lorsqu'elle fut examinée à la Salpêtrière, en 1862, par M. Charcot, l'évolution de la maladie était terminée depuis nombre d'années. Outre l'atrophie et les déformations des membres inférieurs, il constata un refroidissement habituel, surtout au niveau des pieds : la sensibilité cutanée était intacte; les sphincters fonctionnaient d'uue façon normale. Les membres supérieurs offraient aussi une atrophie très prononcée ; mais tous les mouvements de ces membres n'étaient pas abolis ; à l'aide du pouce droit qui était resté mobile, la malade pouvait même tenir une plume et écrire lisiblement. La mort eut lieu par tuberculisation pulmonaire.
A l'autopsie, on trouva les lésions bien connues aujourd'hui de la paralysie atrophique dans les muscles, les nerfs, les os, etc.
La substance grise de la moelle épinière offrait des altérations considérables. Les cornes antérieures étaient atrophiées d'une façon inégale à droite et à gauche. Dans un grand nombre de points les cellules de ces cornes avaient complètement disparu et dans ces mêmes points on constatait, en général, une sclérose bien évidente. Les cornes postérieures n'étaient pas partout intactes ; dans certaines régions, elles étaient manifestement atrophiées. Les colonnes vésiculaires de Glarke, dans la plupart des coupes, étaient constituées comme dans l'état normal ; cependant les cellules d'une de ces colonnes avaient disparu à la partie inférieure de la région cervicale. Les commissures étaient presque partout sclérosées. Les racines antérieures étaient atrophiées. Les faisceaux antéro-latéraux étaient un peu sclérosés, surtout au voisinage de la substance grise, dans presque toute la hauteur delà moelle.
MM. Charcot et Joffroy considérèrent la lésion qu'ils observaient comme le résultat d'un travail morbide depuis longtemps terminé. D'après eux, les cellules nerveuses ont été probablement atteintes d'emblée d'un processus aigu d'irritation qui a eu pour conséquence première l'abolition de leurs fonctions. Celles de ces cellules qui ont été les moins affectées ont pu recouvrer leurs propriétés physiologiques ; celles au contraire qui ont été le plus profondément prises ont perdu définitivement leurs aptitudes fonctionnelles. « L'irritation dont elles sont le siège » (dans un cas de ce genre) se transmet, à un moment donné, » jusqu'aux muscles paralysés, et c'est alors que ceux-ci subis- » sent des lésions trophiques plus ou moins profondes. »
Dans le cas dont il s'agit, les lésions s'étendaient, en certains points, jusque dans les cornes postérieures et les faisceaux antéro-latéraux offraient un certain degré de sclérose. Il est à
remarquer aussi que l'altéralion de la substance grise n'était pas la même dans tous les points. Dans certaines régions, les cornes antérieures étaient traversées par un tissu fîbroïde assez dense qui les rendait plus ou moins opaques ; dans d'autres régions, la substance grise de ces cornes était transparente et l'absence des cellules semblait la seule modification morbide.
MM. Parrot et Joffroy publièrent, la même année, une autre observation de paralysie atrophique de l'enfance1.
Cette observation offrait un intérêt spécial en ce qu'elle avait pour sujet un enfant âgé de trois ans et qu'il s'agissait par conséquent de lésions relativement récentes. Cependant on n'a pas pu savoir à quelle époque avait eu lieu l'invasion de la maladie. Entré le 2 juillet à l'hospice des Enfants-Assistés pour y être traité de sa paralysie, il y était mort le 22 août de broncho-pneumonie, suite de rougeole. La paralysie offrait, dans ce cas, la forme de paraplégie. Le membre inférieur gauche était plus paralysé et plus atrophié que le membre inférieur droit.
Les altérations musculaires étaient celles de l'atrophie simple avec augmentation du tissu connectif interstitiel.
Les lésions médullaires avaient leur sièg1 principal dans les cornes antérieures ; elles consistaient en une atrophie ries cellules nerveuses et de leurs prolongements, en une multiplication des noyaux de la névroglie et une altération inflammatoire des vaisseaux qui paraissaient en outre plus nombreux et plus volumineux que dans l'état normal. L'atrophie des cellules était, en général, plus marquée à gauche qu'à droite. Beaucoup de ces éléments avaient disparu ; d'autres étaient en voie de disparition. Les faisceauxantéro-latéraux étaient aussi atteints d'un certain degré d'atrophie et de sclérose, sauf dans leur partie antéro-interne. Les racines antérieures étaient atrophiées.
Après avoir fait remarquer que les lésions des cornes antérieures étaient les seules, de toutes celles qui existaient, qui fussent en rapport exact avec les troubles paralytiques, MM. Parrot et Joffrey concluent « que c'est par une altération primitive » des cellules nerveuses des cornes antérieures de la substance » grise de la moelle, qu'il faut expliquer les troubles de la » motilité dans la paralysie infantile. » Ils ajoutent: « mais la » nature de cette altération et sa cause prochaine sont en- » core à trouver. »
Je dois mentionner aussi une observation que j'ai fait insérer dans le même recueil et qui y suit même immédiatement celle de MM. Parrot et Joffroy 2. Dans ce cas, il s'agissait d'une
1. J. Parrot et A. Joffroy. Note sur un cas de paralysie infantile (Archives de Physiol. norm. etpath., 1870, pp. 309 et suiv.).
2. Vulpian. Cas d'atrophie musculaire graisseuse datant de V enfance. Lésions dus
femme âgée de soixante-six ans, atteinte de luxation ancienne de la hanche du côté droit et présentant tous les caractères symptomatiques d'une ancienne paralysie atrophique. Il est inutile d'insister sur les résultats de l'autopsie. On peut les résumer exactement en disant qu'ils étaient conformes, comme traits généraux, à ceux qui avaient été signalés dans les cas précédents. Les lésions musculaires n'étaient pas bornées au membre inférieur droit et les altérations de la moelle existaient, à des degrés différents, dans les deux moitiés de ce centre nerveux. Ces altérations consistaient aussi principalement en une atrophie des cellules et de leurs prolongements, en des modifications d'origine irritative dans les parois clés vaisseaux, et en une multiplication de la névroglie qui avait plus ou moins changé d'aspect. Les faisceaux blancs étaient peu lésés.
J'ajoute que le nom d'atrophie musculaire graisseuse, par lequel je désignais la maladie dans ce cas, ne visait que l'apparence du tissu musculaire altéré. Comme je le disais en note, « suivant toute probabilité, il n'y a, dans les cas de ce genre, )> qu'une substitution graisseuse et les faisceaux primitifs dis- » paraissent sans doute par atrophie, après avoir présenté au » début des lésions irritatives caractérisées surtout par une » multiplication plus ou moins abondante des noyaux muscu- » laires. »
Dans le cours que j'ai fait à la Faculté, en 1870, et qui avait pour sujet l'étude de l'inflammation, j'avais cru devoir parler de la paralysie atrophique de l'enfance. On savait que la maladie débute brusquement, que son invasion s'accompagne de fièvre et qu'en peu d'heures la substance grise a perdu toute action sur des parties atteintes de la moelle et sur les muscles correspondants. Je me crus en droit d'admettre, en m'appuyant sur ces données, que l'affection médullaire qui produit la paralysie atrophique de l'enfance est de nature inflammatoire .
Les importantes recherches de MM. Roger et Damaschino sont venues jeter une pleine lumière sur cette question de la nature des lésions de la paralysie atrophique de l'enfance 2.
cornes antérieures de la substance grise de la moelle épinière. (Archives de Physiologie norm. et path., 1870. pp. 316 et suiv.)
1. Vulpian (Comptes-rendus de la Société de Biologie, 1871, p. 121.)
2. C'est à propos de la communication faite sur ces recherches par M. Damaschino
Dans un premier travail ' ces auteurs relatent trois observations de paralysie atrophique infantile de date relativement récente. La première observation est surtout intéressante sous ce rapport : la maladie ne datait que de deux mois dans ce cas.
Il s'agit d'un enfant de près de deux ans, entré dans le service de M. Roger, le 10 septembre 1868. A la suite de la dysenterie survenue au commencement du mois d'août de la môme année, cet enfant qui marchait bien jusque-là, aurait été pris de paralysie du côté gauche. Le membre inférieur aurait bientôt récupéré ses mouvements tandis que le bras restait paralysé.
On constate une paralysie avec atrophie considérable du deltoïde du côté gauche. Les autres muscles du membre supérieur gauche sont paralysés. La contractilité électrique est abolie dans le deltoïde et les muscles du bras; elle est très affaiblie dans les muscles de l'avant-bras et n'est conservée qu'à un faible degré dans ceux de la main. La sensibilité est intacte. Les membres inférieurs sont un peu affaiblis.
Le 17 septembre, l'enfant était atteint de scarlatine. Le 25 septembre, on constatait une paraplégie marquée surtout du côté droit, sans douleurs, sans anesthésie.
Le 13 octobre, mort des suites de la scarlatine.
A l'autopsie, on trouve les muscles de l'épaule et du bras du côté gauche pâles et atrophiés.
A l'œil nu, extérieurement, la moelle épinière ne paraît pas altérée : mais les racines antérieures des nerfs, au niveau du renflement cervical sont atrophiées du côté gauche et un peu congestionnées.
L'examen microscopique de coupes transversales de la moelle épinière, à l'état frais, montre que la partie antérieure de la substance grise, d'une part dans le côté gauche de la région cervicale et, d'autre part, dans le côté droit de la région dorso-lombaire, est altérée assez profondément. On y voit de nombreux corps granuleux, surtout dans le voisinage des vaisseaux. On y distingue aussi un plus grand nombre de noyaux que dans l'état normal. A l'aide de forts grossissements, on se rend mieux compte des altérations. Les vaisseaux paraissent élargis ; leurs parois sont épaissies et contiennent un grand nombre de noyaux ; dans la gaîne de beaucoup d'entre eux se trouvent accumulés des corps granuleux pressés les uns contre les autres. Dans l'intervalle des vaisseaux on voit aussi des corps granuleux disséminés. Les cellules sont en voie d'atrophie et il en est de même des éléments de la névroglie. Le faisceau antéro-latéral, du même côté que la corne antérieure lésée, est altéré,; il y a une augmentation de l'épaisseur des cloisons de tissu connectif et une atrophie des fibres nerveuses, caractérisée principalement par une diminution de leur diamètre. Le filament axile est modifié dans ce sens, tout autant pour le moins que la gaîne de myéline.
à la société de Biologie, dans la séance du 7 octobre 1871, que j'ai rappelé, dans la note mentionnée ci-dessus, les présomptions émises par moi en 1810.
1. Henri Roger et Damaschino. (Iie:herches anatomo-pathologiques sur la paralysie spinale de l'enfance (paralysie infantile). Mémoires de la Société de Biologie, 1871, pp. 49 et euiv., et tirage à part, Paris, 1871.)
La seconde observation est relative à un enfant de deux ans et demi, atteint de paraplégie six mois auparavant, à la suite de variole. La jambe gauche était plus faible que la droite et les muscles les plus pris étaient les péroniers et les muscles de la région jambière antéro-externe. L'enfant meurt de complications de rougeole, une dizaine de jours après son entrée à l'hôpital. On trouve, à l'autopsie, des lésions très analogues à celles que Ton a constatées dans le premier cas ; seulement, elles sont un peu plus prononcées ; les cellules nerveuses et les tubes nerveux offrent une atrophie plus marquée.
L'enfant qui fait le sujet de la troisième observation est mort de broncho-pneumonie treize mois après l'invasion d'une paralysie beaucoup plus étendue que dans les deux autres cas, les lésions étaient encore les mêmes. Cependant, à cause de l'ancienneté plus grande du début, l'atrophie des cellules et des fibres nerveuses était plus prononcée; l'îlot d'altération delà substance grise était circonscrit par un tissu plus sclérosé que dans la seconde observation (dans le premier cas il n'y avait pas de sclérose de ce genre). Les racines antérieures en relation avec les parties altérées de la substance grise, étaient atrophiées.
Plus récemment, MM. Roger et Damaschino ont publié un second mémoire sur la paralysie spinale atrophique de l'enfance *. Dans ce travail, après avoir rappelé leurs propres recherches et après avoir analysé les publications relatives au même sujet, faites depuis lors, ils donnent in extenso l'observation d'un cas de cette maladie, qu'ils n'avaient fait que mentionner à la fin de leur premier mémoire.
Cette observation ressemble beaucoup aux trois précédentes.
Il s'agit d'un enfant de trois ans et demi, paraissant bien portant, qui, deux ans auparavant, avait été atteint de paraplégie. Un soir, il avait été pris de fièvre; le lendemain, il marchait et courait encore ; mais le surlendemain, il ne pouvait plus se servir de ses membres inférieurs qui, plus tard, s'étaient peu à peu atrophiés et avaient pris une attitude vicieuse. Les jambes étaient plus atrophiées que les cuisses ; le pied gauche était équin ; le droit était valgus. L'atrophie musculaire n'était pas arrivée absolument au même degré à droite et à gauche. L'enfant mourait, un mois environ après son entrée à l'hôpital, de croup consécutif à la rougeole.
A l'autopsie, outre les altérations ordinaires des muscles, on constata une lésion considérable de la moelle épinière, principalement dans la région lombaire. La région cervicale n'était pas absolument saine : certaines cellules nerveuses étaient un peu diminuées de volume et l'on trouvait quelques corps granuleux dans la gaine lymphatique de certains vaisseaux ; mais cette modification delà substance grise était bien
i. Henri Roger et Damaschino. Des altérations de la moelle épinière dans la paralysie spinale de Venfance et dans l'atrophie musculaire progressive (Revue de Médecine, 1831, p. 81).
peu accusée Les faisceaux antéro-latéraux offraient un état tout à fait normal L altération était un peu plus marquée à la région dor aie où dans chaque groupe cellulaire des cornes antérieures on trouvait Le HS" 7 T d'a,r°Phie: <» -Percevait des cor" £
t "S fi lïïSW deS,VaisSeaux de ™ ^rnes, principalement cm cote dro,t. Les cellules des colonnes de Glarke étaient saines et autour du canal ependymaire il y avait eu prolifération des noZTvTsYe «ers mfeneur de la région dorsale, la lésion était plus avancée Tout en
KonsidérX p, 1 l6S nerVeUSeS atroPhiées était beaucoup
dan, '0lsidbrable>. et les <=orps granuleux, disséminés ou rassemblés
««S:C:rC"'tT' étaient en plus grande abondance
^S^KE^ "**" *" COl°n"eS * Clarke ^^ ™
A la partie supérieure du renflement dorso-lombaire, il y avait dans
Un °p û plu ebasUrceedfU *" ^ "" "■ "*" **« de -moSmtt même JÏt ™ • / T P'US éte"du et r°n en trouve un a"tre de danTla T™; "T\ f1™™™ plus restreinte et d'une autre forme,
cette ré'io " nf" t ^ m°elle a S"bi Une dimi™«on de volume dan cette région, par suite de ces atrophies. Le tissu, dans ces noints est
rcoircïtr1 et ei sommi entraîné ^ le «s^ss fi
nn(°"peS' Ce tlssu se colore Pe» Par le carmin ammoniacal ; il est
intercafePdaersUne *** ^ i^™86 de flbrilleS très fines dans »4™1 «S ont n lus dan T ^n^ etdeS ^^ La PluPart d« ces noyaux L?on „ I lit3 C/U,les ^tenant à l'espèce : cellules-araignées. rC rf°,it CeS,CelIules devemr Plus nombreuses et plus serrées autour de d1 nvelonoeafo°H aUtf0"r.duc"uel <*<* contribuent à former une sort a enveloppe, fortement teintée par le carmin. Les parois des vaisseaux
noylrC'l T Saîn!S S°nt rempli63 de corpsPgranu.eux, mlmîs : Ph fées dan,' S ne anter'eure, droite- '"«es les cellules étaient atro- Fnterne'. g& '' J "* r6StaU plus ^ue le «rouPe anléro"
nomVr:naln:P;alyma,'re étaU Part°Ut ^^ ' U était ent0Uré d« taSS^SS^ Pr"entaieiU " méme "^ «™ danS
»> pLeTneTrouvMnnnieUreS ^'^ SUbi ime atr0Phie considérable : « à
» unerac Te ûd"' 2™^ SeCt'°n transversale correspondant à toute
«lesaXs'ôn »' d,,xtubes1ne"'e»xde dimensions normales ; tous
îderllmen "'''''T ■? ° UsSU COnJ°nCtif 1ui ies ento»re es( con-
» ^rqSmaSiS:':- Les noyaux y aaient beauc°up n» »-
MM. Roger et Damaschino terminaient leur premier mémoire par les conclusions suivantes :
« 1" L'altération caractéristique de la paralysie infantile est » une lésion de la moelle épinière dont l'atrophie des nerfs et » dos muscles est la conséquence ;
» 2° Cette lésion siège plus particulièrement dans la partie » antérieure de la substance grise spinale, où elle se montre » sous forme de foyers ramollis.
» 3° Ce ramollissement est de nature inflammatoire et la » maladie est une myélite.
» 4° La paralysie infantile doit donc être appelée paralysie » spinale de l'enfance et désormais sa place nosologique est » certainement dans les affections de la moelle et dans les » myélites.
Dans leur second mémoire ils reproduisent ces conclusions et ils les font suivre d'une cinquième conclusion visant les différences qui séparent au fond la paralysie spinale de l'enfance d'une autre maladie de la moelle : l'atrophie musculaire progressive.
<( 5° Quant à l'atrophie musculaire progressive, elle se différencie de la paralysie infantile, aussi bien par ses symptô- )> mes que par ses lésions anatomiques. L'altération spinale » consiste essentiellement dans l'atrophie des cellules motri- » ces, sans aucun foyer de ramollissement inflammatoire. »
Les deux premières conclusions ne font que reproduire ce qui était déjà bien établi au moment où les auteurs publiaient leurs recherches. Là troisième conclusion résume la partie originale de ces recherches et la cinquième en est, en quelque sorte, le corollaire. Quant à la quatrième conclusion, celle dans laquelle les auteurs adoptent pour désigner la paralysie infantile, le nom as paralysie spinale de F enfance que Heine lui avait donné, elle est discutable sur ce point et j'ai déjà fait pressentir que je ne considère pas cette dénomination comme préférable à celle de paralysie atrophique de F enfance, proposée par Duchenne de Boulogne. Je reviendrai plus loin sur cette question.
Je dis que les deux premières conclusions formulées par MM. Roger et Damaschino sont conformes aux résultats déjà acquis à la science avant leurs recherches. En effet, depuis la publication du fait observé par M. Prévost et par moi et après la confirmation que lui ont donnée les observations de MM.CharcotetJoffroy,ParrotetJoffroy, et cellequej'ai publiée, il était généralement admis que la paralysie atrophique de l'enfance est une affection de la moelle épinière et que les modifications morbides des nerfs, des muscles, des jointures , des os, etc., ne sont que des conséquences de cette altération mé-
dullaire. On admettait aussi que la lésion de la moelle épinière a pour siège les cornes antérieures de la substance grise.
Ces données sont devenues de plus en plus certaines au fur et à mesure que de nouveaux examens nécroscopiques étaient publiés. MM. Roger et Damaschino citent un certain nombre de faits de ce genre observés en France et surtout à l'étranger. Ils rappellent que Jonh Johnson et Lockhart-Clarke avaient fait connaître un cas de paralysie atrophique de l'enfance, dans lequel ilsavaientconstatatéunîlot de ramollissement et de désintégration dans les cornes antérieures, principalement du côté gauche, avec atrophie très marquée des cellules nerveuses. Il s'agissait, dans ce cas, d'une femme âgée de trente-deux ans qui, dans sa première année, avait été atteinte d'une paralysie des deux membres supérieurs *.
M. Grancher avait trouvé, en 1871, chez une petite fdle, atteinte de paralysie atrophique du membre inférieur droit et morte dans le service de M. Bouchut, un foyer de désintégration granuleux dans la corne antérieure de la substance grise du côté droit 2.
D'autres faits ont été publiés, comme celui de M. Grancher, après le premier travail de MM. Roger et Damaschino, et ils se trouvent analysés dans leur second travail, d'après lequel je les mentionne.
M. Rinecker a fait connaître deux cas de paralysie infantile dans lesquels l'examen nécroscopique a pu être pratiqué 3. Dans l'un de ces cas, Fôrster n'aurait trouvé aucune lésion delà moelle: dans l'autre, M. de Recklinghausen aurait constaté une atrophie des cellules et des fibres nerveuses et la présence d'un grand nombre de corps granuleux empêchant de voir les tuniques des vaisseaux.
Dans un autre cas, publié par le Dr Roth, il s'agissait d'un enfant mort de diphtérite, à deux ans, et qui avait été atteint brusquement de paraplégie, onze mois auparavant. La paralysie était plus marquée à droite qu'à gauche ; à l'autopsie on trouva un foyer de ramollissement dans chacune des deux cornes antérieures, mais plus étendu dans la corne droite : il empiétait sur les cordons antéro-latéraux et sur les cornes postérieures. Dans ces foyers de myélite on voyait des corps granu-
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leux libres et d'antres accumulés dans la gaîne des vaisseaux. Les cellules et fibres nerveuses de la substance grise étaient atrophiées '.
On doit à M. Leyden la relation de quatre autopsies de paralysie atrophique de l'enfance2. Ces autopsies sont intéressantes en ce que les lésions ne sont pas uniformes. La première autopsie est celle d'un homme âgé de soixante-deux ans, chez lequel on trouva, dans une des cornes antérieures de substance grise, une altération cicatricielle et fibreuse, formant une sorte de foyer bien circonscrit ; ce foyer s'étendait dans toute la région lombaire ; il y avait un foyer semblable, mais plus petit dans la corne grise de l'autre côté. Ces lésions étaient en rapport avec une atrophie musculaire des membres inférieurs.
Dans la deuxième observation, il s'agit d'un enfant atteint de paralysie du membre inférieur gauche à l'âge de neuf mois ; la mort eut lieu un an plus tard. M. de Recklinghausen constata une atrophie des cellules nerveuses de la corne antérieure grise du côté correspondant ; il vit en outre, dans cette même région, une accumulation de cellules volumineuses, vésicuieuses, à contenu assez clair et à noyau nettement caractérisé 3. M. Leyden regarde l'atrophie des cellules nerveuses comme secondaire et pense que l'altération primitive, dans ce cas, a été une myélite diffuse.
Les lésions observées dans le troisième cas (femme morte à cinquante-huit ans et frappée brusquement, pendant la nuit, dans sa quatrième année, de paralysie du membre inférieur gauche) étaient une atrophie des cellules nerveuses de la corne antérieure de substance grise du côté gauche, une accumulation de corpuscules amyloïdes dans cette même corne et une atrophie des racines antérieures du même côté. Les faisceaux blancs n'étaient point modifiés.
Enfin la quatrième observation est relative à un homme âgé de trente ans, qui avait été atteint de paralysie subite vers l'âge de trois ans. Cette paralysie avait été suivie, peu après, d'atrophie musculaire et de déformation des membres inférieurs. On trouva àTautopsie'une sclérose des faisceaux blancs, une diminution de volume des cornes antérieures et une légère atrophie des cellules nerveuses de ces cornes.
1. Roth. Anatomischer Befundbei spinaien KinderUlhmung^YÏYchow^ Archiv, 1873 ; t. 58, p. 263.
E. Leyden. Archiv fur Psychiatrie, 187a
3. Leyden. Klinik der Rùckenmarks-Krankheiten, II. Bd. pi. V. A. fig. 7.
M. Rosenthal a consigné dans son ouvrage sur les maladies du système nerveux les résultats d'une autopsie de paralysi spinale de l'enfance. Les lésions ne différaient pas notablement de celles qui ont été constatées dans les cas ordinaires de cette maladie *.
L'état de la moelle épinière a été étudié dans un autre cas par M. Friedrich Schultz 2. Il s'agissait d'un jeune homme de vingt-deux ans, mort de phtisie et qui, dans sa troisième année, avait été atteint de paralysie infantile des deux membres inférieurs. Il y avait une diminution de volume des faisceaux antéro-latéraux et des racines antérieures. Les lésions des cornes antérieures se voyaient bien à l'œil nu et, au microscope, on constatait la disparition d'un grand nombre de cellules et de fibres nerveuses, une prolifération notable de noyaux dans la substance grise atrophiée, prolifération abondante surtout autour des foyers d'altération qui se trouvaient ainsi comme enkystés.
M. Eisenlohr a publié aussi un fait observé sur un enfant de neuf mois, atteint de paralysie infantile avec atrophie des membres 3. Il avait trouvé une atrophie des cellules des cornes antérieures, avec production de nombreux noyaux dans la substance grise et la substance blanche (myélite interstitielle diffuse).
L'examen microscopique de la moelle épinière a étépratiqué avec un grand soin par M.Dejerine dans deux cas et il a communiqué le résultat de ses études h la Société anatomique 4.
Dans l'un de ces cas, il s'agissait d'un enfant âgé de cinq ans, mort d'angine diphtéritique et qui avait été atteint, deux ans auparavant, de paralysie atrophique. Cette atteinte avait laissé à sa suite un pied bot équin du côté gauche.
A l'autopsie, M. Dejerine constata l'existence d'une atrophie simple des muscles de la jambe gauche. Les racines antérieures, manifestement atrophiées à l'œil nu, ne contenaient pas de fibres en voie d'altération ; mais on y voyait de nombreuses gaines de Schwann vides. Il en était de même des nerfs musculaires.
Dans la moelle, on trouvait un îlot d'altération dans chacune des cornes antérieures de la substance grise, vers le milieu delà région lombaire. Au-dessus et au-dessous, la lésion était localisée dans la corne gauche
1. M. Rosenthal {Traité clinique des maladies du système nerveux, Trad. franc pp. 428 et 429). v*
Eisenohr (Allgem. Zeitschr. f. Psychiatrie
4. Dejerine (Soc. Anat., 1878, p. 132). - M. Dejerine* avait déjà publié un fait du même genre en 1875 (Archives de Physiologie normale et pathologique, p. 253).
et occupait la partie antéro-externe de cette corne. Onn'apercevaitaucune cellule dans ce point ; le groupe antéro-interne était respecté. Les cordons blancs offraient un état absolument normal.
Le deuxième cas est celui d'un homme mort à l'âge de quarante ans, qui présentait aussi un pied bot équin du côté gauche, datant de l'enfance. Ici encore, la lésion médullaire était bilatérale et symétrique à la partie moyenne du renflement lombaire ; les cornes antérieures ne contenaient pas de cellules dans l'îlot d'altération qui n'avait guère plus d'un millimètre de hauteur (comme dans le cas précédent). Au dessus et au-dessous, la lésion se confinait dans la corne antérieure gauche et le groupe antéroexterne des cellules de cette corne avait disparu, tandis que le groupe antéro-interne était respecté. Aucune altération des faisceaux blancs.
M. Dejerine fait suivre ces observations de remarques destinées à appeler l'attention sur l'absence de lésions dans les faisceaux antéro-latéraux et, d'autre part, sur l'existence dune lésion bilatérale, très limitée d'ailleurs, dans des cas où l'on n'avait reconnu pendant la vie qu'une infirmité unilatérale, suite de paralysie infantile . 11 pense que l'on aurait très probablement constaté des altérations atrophiques de certains muscles ou de faisceaux musculaires, dans le membre inférieur droit, si l'examen des muscles avait été fait, à l'autopsie, d'une façon plus complète.
Nous pouvons mentionner aussi les faits suivants comme venant à l'appui de ceux qui viennent d'être cités:
M. F. Taylor a étudié l'état du système nerveux et des muscles, chez un enfant de trois ans, chez lequel, à l'âge de quinze mois, le membre inférieur gauche avait été frappé de paralysie, au milieu de phénomènes fébriles.
Tous les muscles de ce membre étaient pâles, friables et de consistance gélatineuse, à l'exception du psoas-iliaque. Le nerf crural gauche étaitmoins blanc que celui ducôté droit, mais il semblait aussi gros. La moelle offrait, dans la moitié gauche de la région lombaire, les lésions ordinaires que présente la substance grise dans les cas de ce genre ; la partie des faisceaux antéro-latéraux qui avoisine cette substance contenaient plus de tissu conjonctif qu'à l'état normal et les fibres nerveuses y étaient plus grêles ; il en était de même des racines antérieures de cette région. D'ailleurs ces racines et toute la moitié gauche de la moelle, dans cette région, étaient moins volumineuses que les parties correspondantes du côté droit. La corne postérieure et le faisceau postérieur avaient aussi des dimensions moindres à gauche qu'à droite, mais sans altération de structure. La corne antérieure droite n'était pas absolument saine ; on y constatait surtout la disparition d'un certain nombre des cellules motrices *.
1. F. Taylor. Spinal Corel of a Case of Infantile Paralysis (British Med. Journal 1879, Febr. n° 945.) Anal, in Gentralblatt, 1879, p. 601 v
M. Humphreys apublié clans le même journal les résultats de l'autopsie d'un enfant de trois ans et demi, atteint de pied bot du côté gauche. Cette infirmité avait commencé à se développer quatorze mois avant la mort. Les lésions constatées ne différaient en rien de celles qui ont été vues dans des cas du même genre. Notons seulement qu'il n'y avait pas de sclérose des faisceaux antérieurs l.
On trouve encore dans ce journal, à la même date, la relation d'une autre autopsie de paralysie infantile. Les pièces ont été montrées à la Société pathologique de Londres, par le docteur Turner.
Il s'agissait, dans ce cas, d'un enfant âgé de deux ans et demi au moment où il fut admis dans le service de M. Hutchinson, en décembre 1877. Quatre semaines avant son entrée à l'hôpital, l'enfant avait fait une chute, sans se blesser d'ailleurs. Treize jours plus tard la mère s'aperçut que les membres du côté gauche étaient paralysés. Au moment de l'entrée à l'hôpital, les deux membres inférieurs avaient perdu toute motilité et toute sensibilité ; les deux bras étaient privés de mouvement, mais la sensibilité y était conservée. Les mouvements de la tête étaient douloureux. Abolition des mouvements réflexes des membres inférieurs. Évacuations involontaires. Peu d'élévation de la température. Quinze jours plus tard, l'enfant était moins engourdi, il pouvait se coucher sur l'un et l'autre côté ; les mouvements de la tête ne provoquaient plus de douleur. Les mouvements des bras commençaient à s'exécuter, mais les évacuations étaient toujours involontaires. Quelques jours après, les bras avaient recouvré leur entière motilité ; la sensibilité avait reparu dans les membres inférieurs et le malade pouvait les mouvoir un peu. A ce moment, l'enfant est pris de rougeole bientôt compliquée de broncho-pneumonie et il meurt le 24 janvier 1878.
A l'autopsie, on trouva la moelle épinière altérée dans une grande partie de son étendue. La substance grise était comme épaissie et, dans la région lombaire, elle offrait des taches de ramollissement rouge. La corne antérieure gauche était plus altérée que la droite. On trouvait, dans lasubstance grise de larégion lombaire, de nombreux leucocytes accumulés dans les espaces circumvasculaires. Toutes les cellules ganglionnaires avaient disparu, du côté gauche ; à leur place on trouvait des corpuscules d'exsudation, des corps granuleux et des noyaux libres; du côté droit, il restait quelques cellules, mais elles étaient dégénérées. Les cornes postérieures étaient altérées aussi, celle du côté droit surtout : elles contenaient quelques cellules à peine ; mais on y constatait l'existence de nombreux noyaux, soit le long des vaisseaux, soit en groupes çà et là. Dans la région dorsale, les lésions étaient moins prononcées que dans la région lombaire'; mais elles étaient considérables dans la région
1. Humphreys. Spinal Cord froma Case of OUI Infantile Paralysis (Brilish Mcd. Journal 1879, Febr. n«94o.) Anal, in Ccntralblalt... 1879, p. 602.
cervicale.il y avait des leucocytes disséminés dans la protubérance annulaire et dans le bulbe rachidien. Les faisceaux antéro-laléraux présentaient une sclérose très nette, plus marquée du côté gauche que du côté droit.
Suivant M. Turner, il y a une ressemblance complète entre ce fait et ceux qui ont été publiés par M. Damaschino, M. Leyden et par d'autres auteurs. D'après lui, la présence de leucocytes autour des vaisseaux, dans des points de la moelle où n'existe aucune autre lésion, autoriserait à inférer que la maladie, dès son début, n'affecte que les vaisseaux et que les tissus nerveux ne sont atteints que secondairement 1.
Ce cas doit-il être considéré, ainsi que le pense M. Turner, comme un fait de paralysie infantile? 11 faut convenir que le tableau symptomatique n'a pas été, chez l'enfant dont il s'agit, absolument le même que dans les cas ordinaires de la paralysie atrophique infantile. Ainsi la sensibilité a été abolie pendant un certain temps dans les membres inférieurs et les évacuations ont été involontaires: or, la persistance de la sensibilité et la conservation de l'activité des sphincters sont de règle dans cette maladie. Mais la lésion de la substance grise qui n'atteint d'ordinaire d'une façon violente que les cornes antérieures et les régions des faisceaux antéro-latéraux voisines de ces cornes, ne peut-elle pas pas s'étendre exceptionnellement, avec une intensité presque aussi grande, aux parties sensitivesde la moelle et aux régions de substance grise qui président au fonctionnement des sphincters? Quant aux lésions, elles ressemblaient, en réalité, à celles qui ont été constatées dans les cas récents de paralysie atrophique de l'enfance et il faut considérer que l'enfant, dont le docteur Turner a examiné la moelle épinière, n'était malade, au moment de la mort, que depuis deux mois environ. En somme, je considère comme exact le diagnostic qui a été formulé.
L'induction que l'auteur appuie sur les résultats de l'autopsie ne me paraît pas d'ailleurs solidement fondée. L'existence de nombreux leucocytes dans les espaces circumvasculaires de la substance grise, dans des régions où l'on ne trouvait aucune autre modification, ne peut pas prouver que l'affection débute par une atteinte des vaisseaux. Toute irritation inflammatoire de la substance organisée, dans un tissu vasculaire, retentit nécessairement sur les vaisseaux et peut y provoquer une diapédèse de leucocytes2. On doit noter, du reste, que l'en-
1. Turner. Récent Acute Myelitis in an Infant : Softening of Anterior Cornua (The British Medic. Journal, 1379, Februar, p. 194).
2. Lorsqu'on expose au contact de l'air le mésentère d'une grenouille ou d'un
faut est mort des suites d'une rougeole grave et que nous ignorons ce qui peut, dans certains cas de ce genre, se produire dans les vaisseaux de telle ou telle région du corps.
M. Eisenlohra fait connaître, en détail, les résultats de l'autopsie de deux enfants morts d'amyotrophie spinale et ces résultats ne diffèrent pour ainsi dire pas de ceux qui ont été publiés par MM. Hoger et Damaschino.
I. Dans le premier cas, il s'agissait d'un enfant mort à l'âge de 14 mois de broncho-pneumonie dans le cours d'une coqueluche. Cet enfant, à la suite de convulsions, avait été atteint de paralysie atrophique des membres inférieurs à l'âge de 8 mois : le membre inférieur gauche était plus pris que celui du côté droit.
A l'autopsie, sur des préparations de la moelle épinière faites à l'état frais et traitées par J'acide osmique, on avait constaté une forte accumulation de corps granuleux sur les parois des vaisseaux qui offraient à cause de cela une forme bosselée ; les cellules nerveuses n'avaient point de prolongements et se présentaient sous l'aspect de corps jaune brun ; on constatait l'existence de nombreux corps granuleux.
L'examen de coupes colorées parle carmin, après durcissement de la moelle, montra la distribution différente et inégale de l'atrophie cellulaire dans les deux cornes antérieures. La névroglie contenait de nombreux noyaux. Tissu réticulé sur le trajet des racines antérieures au travers des faisceaux antérieurs ; cellules ovales et un certain nombre de cellules deDeiter dans ce tissu. L'atrophie s'étendait jusqu'aux cornes postérieures ; certaines cellules de ces cornes étaient atrophiées : cette lésion était plus marquée à droite qu'à gauche. La partie inférieure de la région dorsale était peu altérée ; mais les altérations reparaissaient dans la partie supérieure de la région dorsale. Les colonnes de Glarke et les tractus intermédio-latéraux étaient dans l'état normal.
IL Da s le second cas, l'enfant avait été atteint de paralysie atrophique à l'âge de 14 mois, à la suite d'accidents fébriles et de quelques symptômes cérébraux. Les deux membres inférieurs étaient paralysés et amaigris, mais surtout celui du côté gauche. La mort eut lieu par maladie pulmonaire, quatorze mois après le début. A l'autopsie, on trouva des altérations considérables des muscles. Gomme dansle cas précédent, les troncs des nerfs sciatiques n'étaient pas notablement modifiés, mais les rameaux musculaires de ces nerfs étaient très amincis. Gomme dans ce cas aussi, les racines antérieures des nerfs, au niveau de la région lombaire, étaient très amincies.
En dissociant à l'état frais une parcelle de la substance de la corne
petit mammifère, pour répéter les expériences de Cohnhein, on voit, au bout de peu de temps, comme l'a découvert cet expérimentateur, les leucocytes s'engager dans les parois des veinules et des capillaires, pour traverser ces parois. Ce début de la diapédcse des leucocytes précède toute autre modification apparente du tissu. Doit-on en déduire que les vaisseaux sont irrités avant le tissu qui les contient ? Toutes les vraisemblances sont pour une interprétation inverse : la diapédèse est indubitablement secondaire, suivant moi, et l'irritation vasculaire est consécutive à celle du tissu parcouru parles vaisseaux.
antérieure gauche (la plus altérée), après traitement par l'acide osmique, on y voyait un réseau de fibrilles de la névroglie, dans lequel se trouvaient de nombreuses cellules ovales ou arrondies (ce sont les cellules de Deilei des préparations durcies) ; les vaisseaux étaient chargés de granulations graisseu-es. Les cellules nerveuses étaient rares et sous forme d'amas granuleux brunâtres, sans noyaux et sans prolongements.
Sur des préparations de la région lombaire, colories par le carmin après durcissement, on reconnaissait les modifications de la névroglie qui, en nuire d'un grand nombrede noyaux, contenait de très nombreuses cellules-araignées. Dans la corne antérieure gauche, il n^yavaitpresque plus de cellules nerveuses ; dans la corne antérieure droite, il n'y avait que quelques cellules bien conservées dans l'angle médian antérieur. Le faisceau antéro-latéral gauche contenait des fibres atrophiées et offrait un certain degré de sclérose.
Les modifications du tissu de la substance grise s'étendaient jusque dans les cornes postérieures: les cellules nerveuses de la corne postérieure du côté gauche avaient presque toutes disparu; dans la corne postérieure droite on en voyait encore un certain nombre à l'état normal.
Les lésions étaient à peu près aussi prononcées dans la région dorsale inférieure et s'étendaient aux cornes postérieures et môme aux colonnes vésiculaires de Glarke. Du côté gauche, on ne trouvait que des cellules revenues sur elles-mêmes, soit dans la corne antérieure soit dans la colonne de Glarke ; à droite, ces mêmes parties contenaient quelques cellules saines. Ces altérations devenaient de moins en moins prononcées quand on examinait la moelle de bas en haut jusque vers la huitième paire dorsale: au-dessus de cette paire nerveuse, les lésions redevenaient très accusées; elles diminuaient de nouveau vers la troisième paire •dorsale, puis remontaient à un haut degré vers la partie supérieure de da région cervicale. Mêmes caractères histologiques des lésions dans tous .les points affectés.
Rien dans la moelle allongée.
^Les circonvolutions cérébrales étaient tout à fait d'aspect normal *.
M. Eisenlohr fait remarquer que, clans ces deux observations, la lésion médullaire a été une myélite de la substance grise ; elles confirment doue, dit-il. celles de MM. Roger et Damascliino, Roth, Friedrich Schultze et autres. Cette lésion n'existait pas sous forme de foyers circonscrits, mais bien sous forme d'altération diffuse ; toutefois il y avait, dans l'un ou l'autre cas, des points où les modifications étaient plus considérables qu'ailleurs : non seulement la lésion était diffuse en hauteur, mais elle n'était pas circonscrite à telle ou telle région de la substance grise, en particulier aux cornes antérieures. Il ne croit donc pas qu'on puisse envisager la maladie, avec M. Charcot,
1. G. Eisenlohr. Ueber einige Lahmungsf'ormen spinalen und peripheren Uv sprungs (Deutsches Archiv fur Klinische Medicin, t. 26, 188C, pp. o*3-576. - IL. Zur .Pathologie und pathologischen Anatomie des spinalen Kinderluhmung, p. 557*
comme résultant d'une altération primitive des cellules des cornes antérieures ; il partage plutôt l'avis de MM. Roger et Damaschino, Schultze, Leyden et autres: même il ne croit pas qu'on soit en droit de restreindre le processus, comme le fait M. Roth, en l'appelant une myélite interstitielle.
Un cas publié plus récemment par M. Byron Bramwell ne diffère, en aucun point important, de ceux que nous avons rappelés. Je ne veux signaler que deux des particularités de cefait. D'une part, l'auteur n'a constaté aucune modification des faisceaux blancs cle la moelle épiuièreet il est facile de reconnaître l'intégrité de ces faisceaux en examinant les planches annexées au travail dont il s'agit. D'autre part, M. Byron Bramwell a trouvé un nombre considérable de leucocytes disséminés dans les cornes antérieures et même dans toute la substance grise de la région lombaire droite de la moelle épinière. Il s'agissait, dans ce cas, d'un enfant de deux ans et demi, atteint de paralysie clu membre inférieur droit et mort de diphtérie quatre mois et demi après l'attaque de l'affection médullaire \
MM. Damaschino et Archambault 2 ont eu l'occasion d'examiner la moelle épinière d'un enfant âgé cle deux ans et demi, mort de rougeole, vingt-six jours après une atteinte de spodiomyélite aiguë. M. Damaschino a pu vérifier les résultats de ses premières recherches. 11 insiste sur les lésions vasculaires et montre qu'il y a une relation étroite entre le siège de ces lésions et celui des altérations des cellules nerveuses des cornes antérieures. En dehors .des zones de ramollissement rouge, il n'aurait trouvé aucune cellule atrophiée ou en voie d'atrophie, même parmi les plus voisines des foyers inflammatoires.
Tous ces faits, d'une façon générale, concourent à montrer que, comme nous l'avions indiqué les premiers, M. Prévost et moi, la paralysie atrophique de l'enfance, dans la plupart des cas au moins, est due à une lésion primitive des cornes antérieures de la substance grise de la moelle épinière, lésion impliquant une destruction atrophique d'un nombre plus ou moins grand des cellules nerveuses de ces cornes.
Cette lésion n'a cependant pas été constatée d'une façon invariable dans toutes les observations. Nous avons déjà parlé
1. Byron Bramwell, Patholoqy of Infantile Paralysis, with post-mortem Examina tions (Edinburgb. Médical Journal, Ffbruary, 1881 — et tirage h part). On pourrait citer divers autres cas conflrmatifs. Voir, entre autres, le fait publié par M. Duplaix : Note sur un cas de paralysie infant/Je (Revue de médecine, 1882, p. 967).
2. Archambault et Damaschino. (Revue des maladies de l'enfance, avril 1883'.
des cas de M. Laborde. Nous pouvons, sous ce rapport, en rapprocher l'un des faits rapportés par M. Rinecker, et dans lequel M. Fôrster n'atrouvé aucune lésion de la moelle épinière. Ce sont là des faits très exceptionnels et qui s'expliquent peutêtre par l'insuffisance des moyens employés pour l'examen microscopique.
Il résulte d'ailleurs des faits connus que le siège des lésions médullaires de la paralysie atrophique de l'enfance peut offrir certaines variétés. Ces variétés sont relatives à la région delà moelle atteinte, aux points des cornes antérieures de la substance grise médullaire que les altérations occupent, à l'étendue de ces altérations, soit en largeur, soit en hauteur. Il est surtout important de noter que les lésions ne sont pas toujours confinées dans l'enceinte de la substance grise. Loin de là: elles empiètent souvent sur les faisceaux antéro-latéraux. C'est la partie antérieure des faisceaux lalérauxqui se trouve le plus fréquemment atteinte en même temps que la substance des cornes antérieures de substance grise. Le nombre de cas dans lesquels une pareille coïncidence a été constatée est tel qu'on ne peut pas se croire en présence d'une complication exceptionnelle.
Quelle est la signification des altérations des faisceaux antérolatéraux? Tant que l'on n'avait étudié que des lésions d'ancienne date, on pouvait, à la rigueur, considérer ces altérations comme secondaires. L'inertie fonctionnelle à laquelle avaient été condamnées, pendant un grand nombre d'années, les fibres mettant en rapport les îlots altérés de la substance grise médullaire antérieure avec les centres encéphaliques, pouvait être regardée, en théorie, comme une cause suffisante d'atrophie. Mais il faut bien avouer qu'une telle expliction n'aurait pas résisté à la discussion, caries fibres dont il s'agit dans cette hvpothèse sont situées toutes ou presque toutes dans une autre région des faisceaux latéraux que celle qui est lésée dans un grand nombre de cas de paralysie atrophique infantile. On aurait pu, en outre, objecter que les altérations des faisceaux antéro-latéraux ne sont pas constantes, comme elles devraient l'être, à un degré varié d'ailleurs, si elles résultaient de l'inertie fonctionnelle.
Les données nouvelles introduites dans la question par MM. Roger et Damaschino ont, du reste, enlevé toute raison d'être aux hypothèses de ce genre. Ces investigations ont montré, en
effet, que les lésions des faisceaux antéro-latéraux et celles de la substance grise des cornes antérieures sont contemporaines. Leurs recherches ont été confirmées par celles des auteurs qui ont pu, comme eux, examiner la moelle épinière, dans des cas où la maladie était récente. On doit rappeler toutefois que leslésions des faisceaux antéro-latéraux ne sont pas constantes comme celles de la substance grise des cornes antérieures et l'on est ainsi autorisé, je crois, à considérer ces dernières lésions — celles de la substance grise — comme les seules fondamentales. C'est la substance grise qui est prédisposée à l'affection dont il s'agit ; c'est elle qui subit l'impression de la cause morbifîque, et le tissu voisin, celui du faisceau latéral, ne la subit éventuellement que d'une façon collatérale pour ainsi dire1.
En tous cas, c'est la lésion des cornes antérieures de substance grise qui est, sans contredit, lalésion principale dans cette maladie. C'est la conclusion à laquelle nous sommes invinciblement ramenés à la suite de cette discussion et, par conséquent, on peut encore aujourd'hui tenir pour exacte l'opinion que j'ai professée dès les premières années de mon enseignement à la Faculté de Médecine, à savoir que la paralysie atrophique vraie de l'enfance est due à une lésion primitive des cornes antérieures de la substance grise de la moelle, avec destruction d'un plus ou moins grand nombre des cellules nerveuses de ces cornes.
De quelle nature est la maladie? Nous avons vu que, d'après MM. Roger et Damaschino, il s'agit d'un ramollissement inflammatoire de certaines parties de la moelle épinière. « Ce ra- » mollissement, disent-ils dans leur troisième conclusion, est de » nature inflammatoire et la maladie est une myélite. »
L'observation qui prête le plus d'appui à cette proposition est la première de leur mémoire de 1871. Lalésion, dans ce cas, n'avait guère plus de deux mois de date. Il est donc permis de supposer qu'elle n'avait pas encore complètement perdu ses caractères primitifs. D'un autre côté, cependant, il est bien certain que ces caractères s'étaient déjànotablement modifiés. Ce qui serait indispensable pour bien connaître la première phbse du processus, ce serait l'examen d'un cas dans lequel
1. Celte proposition ne saurait être émise que sous réserves. La pathogénie de la maladif- ost encore trop obscure pour qu'on soit assuré, quand on l'explore, contre toutes les chances de faire fausse route.
le début de la maladie ne remonterait qu'à quelques jours.
La nature inflammatoire de la lésion semble toutefois prouvée, au point de vue de l'anatomie pathologique, parla transformation de la névroglie en tissu connectif, par la dilatation des vaisseaux capillaires, par l'épaississement des parois de ces vaisseaux, par la production de nombreux noyaux dans le tissu altéré, comme aussi par l'existence des innombrables corps granuleux que l'on aperçoit, les uns, disséminés dans ce tissu, les autres, accumulés au voisinage des vaisseaux ou dans leurs gaines lymphatiques. Ces corps granuleux sont effectivement, en partie du moins, constitués par des leucocytes extravasés lors des phénomènes d'irritation de la première période, c'est-à-dire pendant les premiers jours ou les premières heures delà maladie. Les présomptions fournies ainsi par l'anatomie pathologique sont d'ailleurs confirmées parles phénomènes clinique^ de cette même période, comme j'ai déjà eu l'occasion de l'indiquer.
MM. Roger et Damaschino ont bien mis en évidence cette nature inflammatoire de la lésion ; ce sont même eux qui, les premiers, ont introduit cette donnée dans l'histoire delà paralysie atrophique de l'enfance, car ce que j'en avais dit très expressément dans mes leçons n'a pas été publié avant leur mémoire de 1871. En outre, j'avais cru qu'il s'agissait d'une sorte d'inflammation parenchymateuse de la moelle, portant primitivement sur les cellules nerveuses des cornes antérieures. MM. Roger et Damaschino ont prouvé que la lésion est dès le début moins confinée ; que c'est une myélite frappant à la fois sur les cellules nerveuses et sur le tissu de la névroglie qui les entoure. Les faits rapportés par MM. Roth, Leyden, Eisenlohr, Turner, Friedr Schultze l, etc. parlent tout à fait dans le même sens que ceux qui ont été publiés par MM. Roger et Damaschino.
Cette myélite de la substance grise (téphro-myélite ou poliomyélite ou spodio-myélite), dans tous les cas qui ont été publiés jusqu ici, n'a jamais dépassé le degré noté dans les observations de MM. Roger et Damaschino ; il n'y a jamais eu de vraie suppuration avec destruction du tissu atteint. Comme nous l'avons déjà dit, cette spodio-myélite varie, dans une certaine me-
1. Loc. cit. — Voir aussi: Fried, Pchiltze. Etat anatomo-pathologique dans un cas de paralysie infantile spinale existant depuis trois ans (Neurol. Centralblatt, 1882 — Courte analyse in Archives de Neurologie, t. VIII, p. 84, 1884).
sure, comme siège et comme étendue. Elle peut se présenter à l'autopsie sous forme de foyers circonscrits, et tantôt alors il n'y a qu'un foyer, tantôt il y en a deux ou même plusieurs de dimensions plus ou moins inégales, parfois très restreintes. Lorsqu'elle est diffuse, elle occupe une partie plus ou moins grande de la hauteur des cornes antérieures de la moelle épinière. Les lésions siègent le plus souvent dans la région dorsolombaire, mais elles peuvent aussi prendre naissance dans d'aulres régions. Elles se produisent principalement dans la région postéro-externe des cornes antérieures et ce sont surtout les cellules du groupe important de cellules, situé dans cette région, qui disparaissent par atrophie. Mais ces lésions se rapprochent plus ou moins de la limite externe delà corne antérieure de substance grise, suivant les cas, suivant le côté, lorsque la lésion est bilatérale, suivant tel ou tel point de la région lésée. L'îlot de tissu altéré, examiné sur des coupes microscopiques, s'étend aussi plus ou moins en dedans, en avant, en arrière : il empiète, en certains points, sur le faisceau latéral, jusqu'à une distance variée du bord externe delà corne antérieure.
Anatomie pathologique. Cet exposé sommaire des questions soulevées par l'anatomie pathologique de la paralysie atrophique de l'enfance m'a permis de passer rapidement en revue les différentes lésions laissées dans la moelle épinière par cette maladie. Il n'est pas inutile pourtant de tracer une description plus méthodique de ces lésions et d'en compléter le tableau.
Les lésions de la paralysie atrophique de l'enfance varient nécessairement suivant qu'elles sont plus ou moins anciennes. Nous ne connaissons pas les premières phases de ces lésions ; mais nous pouvons nous en faire une idée assez exacte d'après l'état que présente la moelle épinière dans des cas datant de deux à trois mois. 11 est probable que, dans les premiers jours, il y a une congestion plus ou moins vive des parties atteintes. Le tissu de ces parties est sans doute infiltré de liquide ; les gaines lymphatiques des vaisseaux sont remplies de leucocytes plus ou moins mêlées d'hématies ; les noyaux des parois vasculaires et ceux des cellules de la névro-lie sont envoie de multiplication plus ou moins active ; les cellules nerveuses sont tuméfiées, leurs noyaux sont gonflés; la substance cellulaire est devenue trouble. Les fibres nerveuses sont çà et là en voie
d'atrophie simple ou granuleuse, etc. Un peu plus tard, on trouve la substance grise de la moelle épinière et les parties atteintes de la substance blanche dans l'état décrit par M .VI. Roger et Damaschino, Roth, Eisenlohr, Turner, etc.
Si l'on étudie les lésions lorsqu'elles datent de plusieurs années, révolution du processus morbide est depuis longtemps terminée et les lésions sont telles qu'elles resteront pendant le resle de la vie, à moins de reprise de la maladie dans d'autres régions de la moelle épinière.
On ne constate alors d'ordinaire aucune modification superficielle de la moelle épinière, que Ton puisse rapporter à la maladie. Il n'y a, en particulier, aucune trace de méningite rachidienne, aucune vascularisation anormale delà pie-mère spinale. La moelle épinière ne donne au contact, en aucun point, une sensation de ramollissement ; elle a partout sa consistance normale. Si les lésions sont étendues et bilatérales, les diamètres de la moelle épinière peuvent avoir diminué, de telle sorte que l'organe est moins volumineux que dans l'état normal ; si ce sont les renflements, soit celui de la région cervicale, soit celui de la région dorso-lombaire qui sont particulièrement atteints, ces renflements peuvent être beaucoup moins accusés que lorsque la moelle est saine. Si la lésion est unilatérale, on peut constater une asymétrie plus ou moins marquée de l'organe. Souvent l'examen superficiel de la moelle ne donne aucun renseignement sur l'existence d'une altération plus profonde.
Les sections transversales de la moelle, à l'état frais, peuvent laisser dans le doute. Cependant, on constate parfois une diminution d'étendue d'une des cornes, lorsque la lésion ne siège que d'un côté.
Après 24 à 48 heures de macération de la moelle épinière dans l'alcool à 36°, on reconnaît d'ordinaire assez facilement, sur les sections transversales faites alors, les points de la moelie qui sont altérés. On voit, dans ces points, qu'une partie d'une des cornes ou des deux cornes delà substance grise est plus pâle et plus compacte que le reste de cette substance. Ces caractères sont bien plus accentués lorsque l'examen porte sur la moelle convenablement durcie par un long séjour dans une faible solution aqueuse d'acide chromique ou de bichromate d'ammoniaque. La lésion se présente sous l'aspect d'une tache relativement blanchâtre, qui tranche assez ne'tement sur la coloration des parties saines de la substance grise. L'on peut
constater aussi plus aisément la réduction de l'épaisseur des faisceaux antéro-latéraux. Cette modification existe toujours; mais elle e«t parfois assez faible pour échapper à la vue, surtout si elle est en même temps bilatérale. Lorsqu'elle est très marquée, on reconnaît, comme Font noté MM. Roger et Damaschino, que ce sont presque exclusivement les parties latérales des faisceaux antéro-latéraux qui ont subi cette réduction d'épaisseur: les parties de ces faisceaux qui bordent le sillon antérieur de la moelle sont restées intactes.
L'examen microscopique de la moelle épinière, pratiqué à l'état frais, montre, clans les points où siège l'altération, l'existence de corps granuleux peu nombreux. Quelques-uns des petits vaisseaux sont chargés de granulations graisseuses. On ne trouve aucune cellule nerveuse normale dans les parcelles du tissu altéré qu'on dissocie : les éléments que l'on y voit sont des fibrilles, des noyaux et des granulations graisseuses. Ce tissu paraît plus dense, moins friable que le reste delà substance grise médullaire.
Sur les coupes microscopiques faites sur la moelle durcie par l'acide chro'mique ouïe bichromate d'ammoniaque et traitées successivement par l'alcool, par l'essence de girofles et par le baume de Canada, il est facile de reconnaître la lésion à l'œil nu. Si l'on regarde par transparence, après ces opérations préalables, une coupe provenant d'une région altérée de la moelle, les parties lésées de la substance grise paraissent plus translucides que les autres parties de la substance grise. Si l'on a teint la coupe de la moelle à l'aide du picro-carmin ammoniacal ou de la solution ammoniacale de carmin, avant de la traiter par l'alcool, l'essence de térébenthine ou de girofles et par le baume de Canada, l'îlot de substance grise altéré est notablement plus coloré que la substance grise saine. D'ailleurs, on peut facilement constater cette particularité, même sur la surface des sections transversales de la moelle durcie dans l'acide chromique, lorsqu'on laisse cette surface en contact pendant quelques moments avec une solution ammoniacale de carmin et qu'on la lave ensuite dans l'eau (procédé de M. Bouchard).
En étudiant au microscope les coupes de la moelle ayant subi les divers traitements queje viens de rappeler, on constate que, dans les points lésés, la substance grise des cornes antérieures n'a plus ses caractères habituels. Elle est transformée, dans
ces points, en un tissu fibrillaire parsemé de noyaux qui ne sont pas toujours plus nombreux que dans les autres parties de la même substance. Quelques-uns de ces noyaux sont inclus dans des cellules d'assez petites dimensions et qui n'ont aucun des caractères des cellules nerveuses. On trouve, suivant les cas, çà et là, des cellules de Deiters. Outre les fibrilles et la gangue amorphe qu'elles traversent en tous sens, ce tissu comprend encore des vaisseaux nombreux dont quelques-uns offrent manifestement des parois épaissies. Les fibres nerveuses minces qui forment une sorte de feutrage dans la substance grise normale, ont toutes, ou presque toutes, disparu dans les régions altérées de cette substance. Il est impossible de voir, sur des coupes de moelle rendues transparentes par l'essence de térébenthine ou l'essence de girofles, s'il y a dans l'îlot altéré des corps granuleux. L'examen pratiqué par d'autres procédés en montre quelques-uns surtout au voisinage des vaisseaux ; il fait voir aussi des granulations graisseuses disséminées. Dans la plupart des cas anciens, on reconnaît l'existence d'un certain nombre de corpuscules amyloïdes; quelquefois ils sont très abondants, surtout au pourtour delà partie altérée.
On a signalé sur les confins de l'îlot d'altération une accumulation de noyaux qui, avec une densité plus grande du tissu fibrillaire, traduirait comme une tendance à une sorte d'enkystement de la partie lésée ; mais cette disposition est rare lorsque la lésion est très ancienne. Le plus ordinairement les limites de la lésion sont moins nettement arrêtées et le tissu altéré se relie au tissu sain par un état de transition, dans lequel reparaissent les éléments normaux, de plus en plus nombreux, à mesure qu'on se rapproche des parties intactes.
Dans l'îlot d'altération, lorsqu'il s'agit d'une lésion de vieille date, on ne trouve point, je l'ai déjà dit, de cellules nerveuses semblables à celles qui ont persisté dans les parties saines avoisiuantes ; les cellules que l'on aperçoit sont des cellules de tissu connectif ; cependant on constate quelquefois l'existence de corps irréguliers assez durs, dépourvus de noyaux, d'assez petite dimension, donnant l'idée de cellules nerveuses revenues sur elles-mêmes. Ne sont-ce pas d'anciennes cellules momifiées pour ainsi dire ?
En examinant les coupes colorées par la solution ammoniacale de carmin, ou parle picro-carmin ammoniacal, il est facile
de déterminer les dimensions, la forme et le siège des lésions dans les divers points de la hauteur de la moelle épinière.
Ces lésions, lorsqu'elles sont bilatérales, ne sont pour ainsi dire jamais symétriques : elles n'ont ni la même forme, ni la même étendue, ni exactement le même siège, des deux côtés. On peut dire toutefois qu'elles occupent presque toujours la région postéro-externe de la corne antérieure de substance grise, en s'étendant plus ou moins en dedans vers le cenlre de la corne, et en ne confinant pas d'ordinaire à son bord externe, où Ton retrouve souvent une bande plus ou moins larsre de tissu sain ou à peu près sain. Ce sont par conséquent les cellules nerveuses du groupe postéro-externe de la corne qui ont été atteintes et qui ont disparu. Parfois la lésion empiète un peu sur les groupes antérieurs ; le groupe antéro-in terne est presque toujours respecté.
La substance grise des cornes postérieures est le plus souvent normale. Ces parties de la substance grise médullaire étaient altérées dans le cas de M. Turner et dans un de ceux qui ont été publiés par M. Eisenlohr. Dans le cas étudié par MM. Charcot et Joffroy, elle était légèrement atteinte, surtout là où elle forme la substance de Rolando. Les colonnes de Clarke ont éié souvent trouvées saines ; dans divers cas, elles étaient atteintes. Ainsi, MM. Roger et Damaschino, dans l'observation de leur dernier mémoire (1881), signalent, dans le cinquième inférieur de la région dorsale, un commencement d'atrophie des cellules qui constituent ces colonnes. Ces groupes de cellules nerveuses étaient beaucoup plus altérés dans une des observations de M. Eisenlohr ; ils étaient fortement dégénérés dans le cas de M. Schultze 1 ; dans celui de MM. Charcot et Joffroy, les cellules avaient disparu, comme nous l'avons dit, dans une des colonnes de Clarke, à la partie inférieure de la région cervicale. Une autre particularité exceptionnelle se trouve mentionnée dans la relation de MM. Charcot et Joffroy ; c'est la sclérose des commissures dans toute la hauteur de la moelle.
Le canal central ne présente habituellement aucune modification spéciale : toutefois les cellules de son épendyme ont souvent proliféré assez abondamment, de telle sorte que, de chaque côté du canal, on voit des noyaux et des cellules en nombre plus ou moins grand, jusqu'à une distance plus ou
1. Pp. Schultze, loc. cit. p. 133. Il convient de noter que dans ce cas, de même que dans celui de MM. Charcot et Jotîroy, la sensibilité cutanée était intacte.
moins grande du canal, distance souvent inégale des deux
côtés.
La moelle épinière doit toujours être examinée dans toute sa hauteur, même lorsque la localisation de la paralysie dans une partie limitée du corps, dans les membres inférieurs, par exemple, pourrait faire croire que les lésions sont elles-mêmes exclusivement cantonnées dans la région correspondante de la substance grise médullaire. Il n'est pas rare , en effet, que l'on trouve des altérations circonscrites, en îlots, dans d'autres régions de la moelle et l'on peut ainsi être conduit à une étude plus complète des divers muscles, étude qui fait découvrir des atrophies musculaires, dont on n'avait pas soupçonné l'existence pendant la vie.
L'examen méthodique de toute la moelle montre aussi que, même alors qu'il n'y a d'altérations en îlots que dans une région particulière de la moelle, comme la région lombaire, les autres régions peuvent ne pas être absolument normales, en ce sens que le nombre des cellules de certains groupes peut ne pas être aussi considérable que dans les conditions d'intégrité de l'organe. On peut même trouver des altérations (atrophie de fibres et de cellules nerveuses, modifications de la névroglie, corps granuleux dans les gaînes vasculaires) jusque clans le bulbe rachiclien.
L'extension des lésions à une grande partie de la moelle épinière est, pour le moins, aussi frappante, quand on étudie la moelle épinière peu de temps après le début de l'affection. La substance grise offre parfois alors des altérations non douteuses dans des points assez éloignés du siège des graves lésions de la moelle. C'est ainsi que, dans la seconde observation de MM. Roger et Damaschino, la moelle d'un enfant de deux ans et demi, qui avait été frappé de paralysie infantile, six. mois avant sa mort, présentait des altérations jusque dans la région cervicale. Il y avait même .un certain degré d'atrophie des fibres nerveuses des pyramides antérieures. Or, la paralysie n'avait atteint que les membres inférieurs et l'altération profonde du tissu médullaire n'existait que clans la région lombaire. Dans la région dorsale, on trouvait des modifications morbides des vaisseaux ; il y avait une prolifération assez marquée des noyaux et l'on voyait quelques corps granuleux. Des cellules nerveuses, en certain nombre, étaient alté-
rées, en voie d'atrophie. Ces lésions de la région dorsale devenaient de moins en moins accentuées à mesure que l'examen portait sur des points de plus en plus rapprochés de la région cervicale. Dans cette dernière région, on trouvait encore des altérations du même genre et, môme dans le milieu du renflement cervical, les cellules nerveuses étaient moins nombreuses du côté droit que du côté gauche et, par conséquent, quelquesunes d'entre elles avaient disparu à droite.
MM. Roger et Damaschino ont constaté une extension tout aussi considérable des lésions médullaires dans leur troisième observation. Il s'agissait là d'un enfant de trois ans, chez lequel se produisit, à la suite d'une fièvre de quelques heures, une paralysie des deux membres inférieurs et des muscles longs du dos à gauche. Les membres supérieurs étaient tout à fait sains. A l'autopsie de cet enfant, qui mourut de bronchopneumonie dans le cours de la coqueluche, treize mois après l'invasion de la paralysie, on reconnut l'existence de lésions non seulement dans les cornes de substance grise de la région dorso-lombaire et de la région dorsale , mais encore dans le bulbe rachidien et même dans la protubérance annulaire. Dans le bulbe rachidien, quelques cellules avaient un volume moindre qu'à l'état normal et l'on voyait quelques corps granuleux dans la gaine lymphatique de certains vaisseaux: dans le Pont de Yarole, surtout dans le plancher du quatrième ventricule, les parois de quelques vaisseaux étaient épaissies et l'on trouvait dans cette région un petit nombre de corps granuleux.
Dans la quatrième observation de MM. Roger et Damaschino (mémoire de 1881), les lésions n'étaient pas non plus bornées à la région de la moelle en rapport avec les membres inférieurs paralysés. L'affection datait de deux ans au moment delà mort survenue à l'âge de trois ans et demi, par suite de croup consécutif à la rougeole. Les altérations étaient considérables dans le renflement lombaire : j'ai résumé plus haut la description donnée par les auteurs de l'état de cette partie de la moelle épinière et j'ai indiqué aussi les modifications qu'ils avaient trouvées dans la région dorsale et jusque dans la région cervicale.
La constance de cette sorte de généralisation des lésions dans les cas relativement récents, observés par MM. Roger et Damaschino, donne à penser qu'il s'agit là d'un fait ordinaire et que les lésions sont sans doule très rarement confinées exclu-
sivement dans la région de la moelle qui correspond, par les nerfs moteurs, aux parties dont on a, pendant la vie, observé la paralysie et l'atrophie.
L'étude des aliérations de la moelle épinière, dans les cas de date peu ancienne, offre d'ailleurs de l'intérêt à d'autres points de vue. Elle nous donne de précieux renseignements que nous chercherions en vain dans les cas d'ancienne date, sur le mode de disparition ou d'atrophie des éléments nerveux et sur les différentes particularités du processus morbide.
J'ai dit, en parlant des altérations conslatables à l'œil nu, que la moelle épinière n'offrait pas en général de véritable ramollissement. Il n'en est pas toujours ainsi dans les cas relativement récents. Ainsi, dans la seconde observation de MM. Roger et Damaschino, il est dit que l'on trouvait dans la région lombaire un foyer de ramollissement de la substance grise du côté gauche. « En ce point, le tissu est très mou, presque dif- » fluent et tend à s'écouler par la surface de section. » Si l'enfant avait survécu, il est probable que le tissu, dans ce point, se serait raffermi. L'on n'a constaté en effet dans aucun des faits d'ancienne date, des pertes de substance, des lacunes dues à l'absorption des produits d'un véritable ramollissement de la moelle, comme on en trouve parfois dans la substance grise médullaire chez les vieillards atteints d'athéromasie vasculaire très prononcée, lorsque de petits foyers de ramollissement se sont formés dans cette substance, par suite d'obstruction de petits vaisseaux.
C'est dans les cas de date récente que l'on voit les divers degrés de modification des cellules nerveuses, dans le foyer d'altération de la substance grise. Les cellules les plus atteintes sont revenues sur elles-mêmes, plus opaques que dans l'état normal ; elles peuvent avoir conservé une torme irrégulièrement polyédrique; elles se colorent difficilement par les solutions ammoniacales de carmin, et leur contenu ne laisse plus voir, ni le noyau, ni les granulations ordinaires. Elles n'ont plus de prolongements. Si la lésion est un peu plus ancienne, il y a des cellules qui ont tout à fait disparu ; d'autres ne sont plus représentées que par de petits blocs informes ou opaques ou très pâles. Le contenu des cellules moins altérées est parsemé de granulations pigmentaires, rarement graisseuses, mêlées aux granulations normales ; le noyau est moins nettement visible , les prolongements sont encore bien apparents.
La substance qui environne les cellules nerveuses est parsemée de granulations graisseuses et de corps granuleux qui sont plus nombreux au voisinage des vaisseaux que dans les autres points; et, dans les points où elle est bien visible, la névroglie n'a plus l'aspect normal ; elle se colore plus fortement par le carmin ammoniacal.
Au milieu de la teinte rose générale de ce tissu altéré, on voit des corpuscules qui tranchent par leur teinte plus vive : ce sont, d'une part, les noyaux des corps granuleux, lesquels deviennent bien plus apparents lorsque les préparations microscopiques ont été traitées par l'alcool et l'essence de térébenthine ou de girofles ; d'autre part, les noyaux de la névroglie qui, le plus souvent, paraissent plus nombreux que dans l'état normal. Parmi les noyaux qui se voient clans les coupes colorées parle carmin, il en est qui appartiennent à des cellules de Deiters ou cellules-araignées, éléments qui sont parfois nombreux dans ces conditions, comme l'ont constaté MM. Roger et Damaschino.
Au pourtour des îlots d'altération, on constate facilement aussi, dans les cas récents, l'accumulation de noyaux dont j'ai déjà parlé et qui marque la limite de ces îlots.
On aperçoit d'ordinaire un nombre moins considérable de noyaux quand on examine les points altérés de la moelle épinière dans des cas où la lésion est ancienne. Cela tient à ce que ces noyaux font vraisemblablement partie de cellules de tissu conjonctif de nouvelle formation, cellules qui tendent à disparaître, en partie dumoins, lorsque l'évolution de cette néoplasie est terminée.
On trouve, en général, dans les cas anciens, des corpuscules amyloïdes dans les régions altérées, cornes antérieures et faisceaux antéro-latéraux, surtout dans ces derniers; parfois ces corpuscules y sont extrêmement nombreux. On peut y rencontrer aussi des particules de pigment.
Les vaisseaux qui parcourent la substance altérée sont enveloppés par une telle accumulation de corps granuleux qu'ils forment autour d'eux comme une sorte de manchon : ils sont inclus dans la gaîne lymphatique de ces vaisseaux. On peut y trouver des grains de pigment hématique et des cristaux d'hématoïdine. Les parois de ces vaisseaux sont épaissies, comme sclérosées. Les vaisseaux capillaires sont plus ou moins élargis et plusieurs auteurs les ont regardés comme étant plus nombreux que dans l'état normal.
Les racines antérieures sont manifestement atrophiées. Il est facile de constater cette atrophie, lorsqu'on étudie au microscope les coupes de la moelle dans les points altérés. Les fibres de ces racines qui traversent les faisceaux antérieurs, pour se rendre aux cornes correspondantes, sont bien moins nombreuses que clans l'état normal. La modification des racines est d'ailleurs visible à l'œil nu, au moment même de l'autopsie: elles sont moins blanches et plus grêles dans les régions où la substance grise médullaire est altérée que dans les autres régions de la moelle. Quand la moelle est durcie dans la solution d'acide chromique, les racines atrophiées sont moins colorées que les racines normales. Dans certains cas, l'altération prédominante est la réduction du diamètre des fibres nerveuses de ces racines ; il y a atrophie simple : dans d'autres cas, un grand nombre de fibres ont manifestement disparu et celles qui persistent sont séparées les unes des autres par du tissu connectif à fibrilles parallèles, ondulées ou non, au milieu desquelles il est difficile, surtout dans les cas anciens, de reconnaître des gaines vides. Il est bien certain que, si l'on pouvait examiner les racines antérieures, un mois ou six semaines après le début de l'affection médullaire, on trouverait toujours dans ces racines des tubes nerveux en voie d'altération granuleuse.
Les racines postérieures n'offrent aucune modification reconnaissante.
Nous avons déjà parlé des altérations des faisceaux blancs de la moelle. C'est sur l'état de ces faisceaux que s'était évidemment portée l'attention, dans les premières recherches microscopiques faites sur l'anatomie pathologique de la paralysie atrophique de l'enfance et nous avons vu que M. Cornil et M. Laborde avaient constaté des lésions de sclérose dans ces parties de la moelle épinière. Plus tard, lorsqu'on a su que les altérations principales, clans les cas types de cette maladie, siégeaient dans la substance grise, dans les cornes antérieures, on a peutêtre un peu négligé d'examiner avec soin les cordons blancs de la moelle. Les faits rapportés par MM. Roger et Damaschino montrent, de la façon la plus nette, que, le plus souvent, les faisceaux antéro-latéraux ne restent pas intacts. D'après ces auteurs, la modification morbide qu'ils subissent consisterait dans une atrophie simple des fibres nerveuses, avec augmentation du tissu connectif qui les maintient en place. Il s'agit là, au
début, d'un travail d'inflammation interstitielle. Des études plus complètes sont nécessaires pour nous faire connaître bien exactement les phases successives du processus morbide qui donne lieu à l'altération des faisceaux antéro-latéraux. C'est tantôt dans la partie latérale de ces faisceaux que prédomine l'altération ; tantôt c'est dans leur partie antérieure. L'atrophie des fibres nerveuses intéresse à la fois, d'après MM. Roger et Damaschino, lagaîne de myéline et le cylindre-axe. 11 est certain que, par les progrès du travail d'atrophie simple, un certain nombre de ces éléments disparaissent. L'épaississement de la gangue connective, dans les régions affectées, n'offre habituellement aucune particularité à signaler. Je rappelle que, dans un cas, M. de Recklinghausent a constaté l'existence de cellules arrondies, offrant un noyau distinct, situées en grand nombre dans les faisceaux blancs atrophiés, comme aussi dans les parties altérées de la substance grise.
Il est bien probable que l'atrophie des faisceaux antérolatéraux persiste pendant toute la vie ; mais, suivant toute vraisemblance, elle devient souvent, au bout d'un certain nombre d'années, beaucoup moins apparente que dans les premiers mois. La névroglie hyperplasiée peut revenir sur elle-même et les cloisons qu'elle forme peuvent reprendre à peu près leur épaisseur normale, de telle sorte que la lésion ne consiste plus qu'en une disparition ou un amoindrissement d'un certain nombre de fibres nerveuses et n'est pour ainsi dire presque plus reconnaissable que par la réduction du volume des faisceaux, dans la région primitivement altérée. La lésion pourra même ne laisser aucune trace, dans les cas où, dès les premiers mois, les altérations des faisceaux latéraux ne sont pas très prononcées.
Dans les cas dont ils ont publié la relation, MM. Charcot et Joffroy ont trouvé ces faisceaux altérés. L'altération était accusée surtout au voisinage des cornes antérieures et consistait en un épaississement de la gangue formée par la névroglie : elle était plus prononcée du même côté que la corne antérieure la plus lésée. Les libres nerveuses ne présentaient aucune réduction de diamètre ; mais il est bien clair qu'un certain nombre d'entre elles avaient disparu, puisque le volume des faisceaux avait subi une réduction notable.
MM. Parrot et Joffroy ont constaté aussi une diminution du volume des faisceaux antéro-latéraux, diminution due à une
atrophie des tubes nerveux avec épaississement des cloisons et trabécules de la névroglie (sclérose). La lésion était d'autant plus marquée que les cornes antérieures au même niveau étaient plus altérées.
Les altérations des faisceaux antéro-latéraux peuvent être reconnues dans toute la hauteur de la moelle et nous avons vu que, dans un des cas de MM. Roger et Damaschino, on trouvait des traces d'atrophie dans les pyramides antérieures ellesmêmes i.
Les nerfs offrent des altérations analogues à celles des racines antérieures des nerfs rachidiens. Les troncs nerveux peuvent avoir un diamètre moindre que dans l'état normal ; mais cela n'est pas constant, et, en tout cas, la diminution du diamètre n'est pas aussi considérable qu'on s'attendrait à la trouver ; cela tient évidemment à la prolifération des éléments du névrilème et à ceux du tissu connectif interposé aux fibres nerveuses et aux faisceaux de ces fibres. Dans les nerfs mixtes qui distribuent des ramifications motrices aux muscles altérés, on trouve un mélange de fibres nerveuses saines et de fibres atrophiées : celles-ci sont remplacées par des gaines vides et par du tissu connectif fîbrillaire. C'est, du moins, ce que l'on constate dans les cas d'ancienne date. Ces nerfs, dans des cas récents, contiendraient évidemment des tubes nerveux en voie d'altération, c'est-à-dire que leur myéline serait segmentée, réduite en gouttelettes plus ou moins petites, suivant l'ancienneté plus ou moins grande du début de l'affection et que leurs cylindres axiles auraient disparu, si la lésion datait de plus de deux ou trois semaines.
Ces altérations sont plus facilement reconnaissantes, lorsqu'on examine les nerfs musculaires, près des muscles ou dans les muscles eux-mêmes. Ces nerfs musculaires sont relativement très grêles, plutôt grisâtres que blancs et ils sont souvent assez difficiles à reconnaître dans le tissu cellulo-adipeux qu'ils traversent. A l'examen microscopique, on constate qu'ils sont formés en grande partie de tissu connectif fîbrillaire, plus ou moins ondulé dans les préparations . On y constate cependant la présence de tubes nerveux très ténus. Il est rare même qu'on ne
Dans le fait publié par M. Dejerine en 1875 [foc. cit.), ce médecin avait constaté outre l'altération du faisceau latéral au niveau de la lésion de la corne antérieure atteinte, une sclérose du faisceau cérébelleux ascendant, au même niveau.
trouve pas quelques tubes nerveux absolument normaux dans les filets nerveux qui se ramifient dans les muscles les plus altérés.
Dans les cas où la maladie n'a été traversée par aucune complication, on ne trouve aucune modification de l'encéphale : du moins il n'en est pas fait mention dans les faits publiés. Il serait bon que l'attention se portât sur l'état des circonvolutions dites motrices, dans les cas surtout où la paralysie est unilatérale : peut-être trouverait-on des différences entre les circonvolutions marginales d'un côté, et celles de l'autre coté.
La moelle allongée et les nerfs crâniens n'offrent non plus aucune altération. M. Leyden a constaté, dans un cas, un petit foyer de sclérose dans le bulbe rachidien ; mais, pendant la vie, il ne s'était produit aucun symptôme qu'on pût rapporter à cette lésion1.
Les muscles des régions du corps dans lesquelles on a constaté, pendant la vie, uneparalysie plus ou moins complète, ont subi des modifications de structure souvent considérables. C'est dans les membres que l'on constate le plus habituellement ces modifications, parce que ce sont les membres qui sont le plus souvent atteints , dansles cas deparalysie atrophique del'enfance.
Dès qu'on met les muscles des membres inférieurs à découvert, dans un cas où la maladie a déterminé une paraplégie, on voit qu'un certain nombre d'entre eux ont perdu leur teinte rouge normale. Il en est qui ont pris une coloration jaunâtre et un aspect de tissu graisseux ; dans d'autres, cette coloration et cet aspect sont moins prononcés ; il semble y avoir un mélange de fibres restées saines et de traînées adipeuses ; d'autres enfin, à première vue, ne présentent qu'une teinte rouge moins vive que les muscles tout à fait sains.
Les masses musculaires altérées sont souvent moins volumineuses que dans l'état sain. D'autres fois, même lorsqu'elles paraissent converties en tissu adipeux, elles ont conservé plus ou moins complètement leur volume et leurs reliefs normaux.
Les muscles altérés ne sont pas toujours modifiés au même degré dans toute leur épaisseur. On voit parfois une moitié latérale d'un muscle changée en tissu adipeux, tandis que l'autre moitié a conservé plus ou moins l'apparence et la coloration du tissu musculaire sain. D'autres fois les parties saines et altérées du muscle sont alternalivementet irrégulière-
LeydeD, loc. ciY.,p. 555 {note
ment distribuées dans son épaisseur. Dans d'autres cas encore, on aperçoit au milieu ou à la surface d'un muscle devenu graisseux, d'un blanc plus ou moins jaunâtre, un ou plusieurs petits faisceaux d'un rouge plus ou moins franc, pouvant être suivis dans toute la longueur de l'organe et ces faisceaux n'ont quelquefois qu'un, deux ou trois millimètres de largeur. J'ai vu aussi des faisceaux de ce genre, très rouges, s'arrêter brusquement dans un certain point de la longueur du muscle, comme s'ils avaient subi une section nette, transversale.
Il résulte de toutes les recherches relatives au mode d'altération qui fait disparaître les éléments an atomiques clés muscles dans cette maladie, qu'il s'agit presque exclusivement d'une atrophie simple. Le diamètre des faisceaux musculaires primitifs diminue peu à peu. Cette réduction ne marche pas d'un pas égal dans tous les faisceaux d'un muscle ; dans les préparations microscopiques, à côté de faisceaux très grêles, on en trouve qui sont plus volumineux ; quelques-uns même ont le diamètre normal.
Les faisceaux en voie d'altération ont conservé leur double striation. Les stries transversales sont assez souvent plus rapprochéesles unes des autres que dans les faisceaux sains. La striation transversale persiste même dans les éléments anatomiques les plus grêles. Parmi ceux-ci il en est qui cèdent aux tractions faites par la dilacération à l'aide d'aiguilles et qui se fragmentent :1e sarcolemme est rompu en même temps elles tronçons du faisceau primitif se séparent complètement ; souvent, au contraire, le sarcolemme résiste ou ne se rompt que partiellement pour laisser sortir quelques fragments de la substance musculaire ; les autres fragments sont reliés les uns aux autres par cette gaine devenue vide de place en place. Ces fragments sont striés transversalement comme les faisceaux non brisés.
La plupart des faisceaux primitifs en voie d'atrophie sont moins colorés que des faisceaux normaux et ils ont conservé leur transparence habituelle ; mais il en est un certain nombre qui contiennent des granulations plus ou moins nombreuses. Ces granulations sont très fines en général et ne disparaissent pas d'ordinaire quand on traite le tissu musculaire par l'éther sulfurique. Au contraire, elles pâlissent et s'effacent en général sous l'influence de la soude, de la potasse ou même de l'acide acétique. Elles paraissent donc formées d'une matière albuminoïde.
Lorsqu'elles sont très nombreuses, elles constituent un semis serré qui rend les fibres beaucoup moins transparentes et peut voiler en grande partie la striation de ces éléments. Il est rare que parmi les granulations de cette sorte il n'y en ait pas quelques-unes unpeu plus volumineuses, manifestement graisseuses. Parfois même, dans quelques fibres, ce sont les granulations graisseuses qui prédominent. Mais dans un muscle envoie d'atrophie, on peut parfois faire deux ou trois préparations contenant un bon nombre de faisceaux musculaires, sans en voir une seule offrant une véritable altération granulo-graisseuse.
Lorsque les fibres musculaires devenues plus grêles prédominent dans des faisceaux secondaires, la teinte de ces faisceaux tend à prendre la nuance dite feuille-morte. Ces faisceaux ne conservent une coloration d'un rouge franc que lorsqu'ils sont constitués, en majeure partie, par des fibres de diamètre normal et dépourvues de granulations protéïques ou graisseuses.
Les éléments cellulaires situés, h l'état normal, sous le sarcolemme et dans l'épaisseur des faisceaux musculaires primitifs prolifèrent dans un grand nombre des faisceaux en voie d'atrophie, sinon dans tous. Aussi trouve-t-on dans ces faisceaux un nombre plus grand de noyaux que dans l'état sain. Ces noyaux sont vraisemblablement tous environnés d'une certaine quantité de protoplasma : ils sont tantôt dispersés, tantôt rapprochés les uns des autres ; on en voit qui offrent la forme de bissac, et qui sont, par conséquent, en voie de multiplication scissipare. Cette prolifération des éléments cellulaires contenus dans les faisceaux primitifs des muscles semblerait indiquer un léger état irritatif. Il n'est pas probable, toutefois, qu'il y ait là autre chose que le résultat d'un effort de régénération, effort se produisant en même temps qu'évolue le lent processus d'atrophie de ces éléments anatomiques. D'autre part, il me paraît certain que les cellules ainsi formées sous le sarcolemme et dans l'épaisseur de la substance musculaire ne jouent aucun rôle dans le mécanisme de la résorption de cette substance. Rien ne prouve, quoiqu'on en ait dit, que le protoplasma des cellules normales ou d'origine morbide puisse absorber, digérer et faire disparaître les substances albuminoïdes avec lesquelles il se trouve en contact. Quand même d'ailleurs cette théorie trop ingénieuse ne serait pas purement imaginaire, elle ne pourrait guère être invoquée dans le cas dont nous nous occupons, car l'atrophie des fibres musculaires s'accomplit d'une façon régu-
lière, ordinairement dans toute la longueur des fibres atteintes, et les cellules situées sous le sarcolemme ou dans l'épaisseur du contenu de cette gaine sont très irrégulièrement distribuées; nombreuses et cohérentes dans quelques points, disséminées, rares ou même absentes ailleurs : on peut parfois examiner des fibres musculaires atrophiées dans une assez grande longueur, sans apercevoir la moindre trace de multiplication des cellules dont il s'agit.
Debonne heure, le tissu interstitiel des muscles devient le siège d'un travail d'hyperplasie assez actif. Les cloisons formées entre les faisceaux primitifs par le périmysium interne et les enveloppes fournies aux faisceaux secondaires par le périmysium externe s'épaississent. Les autres dépendances du tissu connectif intra et circum-musculaire prennent part à ce travail d'hypergénèse. En même temps se manifeste une tendance à la production de graisse dans les cellules connectées de nouvelle formation. Au fur et à mesure que les faisceaux musculaires s'atrophient, le tissu adipeux formé par le périmysium hypertrophié et stéatosé devient de plus en plus abondant et prend la place laissée par la résorption de la substance musculaire. Il se fait, en un mot, une lipomatose interstitielle clans les muscles profondément atteints ; c'est une sorte de substitution graisseuse et cette substitution est partielle ou totale, suivant que le muscle s'atrophie en entier ou que la lésion ne se produit que dans certains groupes de faisceaux 4.
Les aponévroses sont bien plus minces que dans les régions correspondantes d'un membre sain et les tendons des muscles atrophiés sont moins épais, d'un blanc moins éclatant que ceux des mêmes muscles d'un autre sujet non atteint d'atrophie musculaire.
— Le tissu cellulo-adipeux sous-cutané des membres ou des segments de membres frappés d'atrophie est d'ordinaire plus épais que dans l'état normal. Cette modification, lorsque l'atrophie est bornée à une région d'un membre, à la région postérieure de la jambe, par exemple, est plus prononcée à ce ni-
\. L'altération musculaire peut, dans certains cas, offrir des caractères qui s'éloignent notablement de ceux que l'on observe d'ordinaire. C'est ainsi que, dans un •cas, M. Hayem a constaté des lésions musculaires qui se rattachent à la myosite: 11 est vrai que, comme il le fait remarquer, ce cas n'était pas un type indubitable de paralysie spinale atropbique de l'enfance (G. Hayem, Recherches sur Vanatomie pathologique des atrophies musculaires, Paris, G. Masson, 1877, pp. 69 et suiv. — PI. VI, fig. 5 ; PI. VIII, fig. 2 ; PL IX, fig. 2.)
veau que dans les autres régions de cette partie du membre inférieur.
— Les os peuvent avoir subi des altérations très prononcées. Dans un bon nombre de cas d'ancienne date, les os longs sont plus courts que dans les conditions habituelles et la diminution de longueur du fémur, par exemple, peut être d'un à cinq ou six centimètres. Le diamètre de la diaphyse est plus petit, et, d'une façon générale, le volume de tous les os est moindre que dans l'état sain. La paroi de la diaphyse est amincie ; les aréoles du tissu spongieux sont élargies et la moelle qui y est contenue est plus rouge qu'elle ne Test d'ordinaire. Ces modifications sont dues, en partie, à un arrêt relatif de développement et, en partie, à un affaiblissement de l'influx trophique exercé par la moelle épinière sur les os comme sur les autres tissus.
Les articulations, lorsqu'il y a déformation des jointures, offrent des lésions: modification des surfaces articulaires, altérations des cartilages articulaires, épaississement de certains ligaments, amincissement sur d'autres points, etc. Les surfaces articulaires peuvent présenter des altérations, même sans qu'il y ait subluxation ; ces altérations ont alors pour cause l'immobilité de ces surfaces, par suite de la paralysie des segments de membres qui y sont en contact réciproque.
Les vaisseaux des régions altérées présentent aussi des modifications intéressantes, lorsqu'on les examine longtemps après l'évolution de la paralysie alrophique de l'enfance. Ils sont moins larges que dans l'état sain. Rien de plus frappant, lorsqu'il s'agit d'un cas dans lequel un seul membre a été atteint, l'un des membres inférieurs, par exemple. Si l'on compare les unes aux autres les artères principales du membre atrophié et celles du membre sain, on voit que les premières ont un diamètre bien inférieur à celui des autres. Les parois artérielles sont aussi plus minces dans le membre atrophié. Ces différences se retrouvent dans les veines, mais elles y sont relativement moins accusées. Ici encore, il s'agit sans doute, en grande partie, d'un défaut de développement du système vasculaire dans les régions soustraites en partie à l'influence trophique des centres nerveux; mais il faut tenir compte aussi de la destruction atrophique d'une partie du système musculaire et de l'abolition qui s'ensuit des variations circulatoires en rapport avec l'exercice des fonctions des muscles. C'est de cette façon que s'explique sans doute la diminution du
calibre de la portion lombaire de l'aorte, dans les cas où les deux membres inférieurs sont le siège d'une atrophie très prononcée.
Symptômes. — La téphromyélite aiguë de l'enfance débute, comme nous l'avons dit, inopinément et brusquement. Les phénomènes morbides qui précèdent si souvent l'invasion de la maladie ne sont peut-être pas constants ; en tout cas, ils ne se manifestent pas toujours sous la même forme et même, sous leur forme la plus habituelle, ils n'ont rien de caractéristique.
C'est ordinairement un accès de fièvre qui marque le début. Le plus souvent c'est le soir ou pendant la nuit que la fièvre se produit : elle est tantôt intense, tantôt assez légère. Elle dure une ou plusieurs heures, quelquefois 24 à 72 heures. On a cité des cas dans lesquels la fièvre aurait persisté, avec continuité, pendant huit jours ou même pendant quelques semaines ; mais on ignore si, dans les cas de ce genre, l'affection médullaire a débuté dès le commencement de l'état fébrile. Lorsque cette fièvre a une durée de plus d'un jour, elle offre le plus souvent des rémissions : les reprises peuvent alors être périodiques. Cette fièvre, qui s'accompagne d'une notable élévation de température, peut sembler cependant insignifiante, à cause de sa rapide disparition. Elle est souvent considérée, suivant les cas, comme une fièvre de croissance, ou une fièvre de dentition, ou une fièvre intermittente; ou bien encore elle est prise pour une fièvre d'invasion d'une pyrexie exanthématique.
La fièvre peut passer inaperçue au milieu d'autres accidents. Il y a des enfants chez lesquels les premiers phénomènes de la maladie consistent en une sorte de coma plus ou moins prolongé, ou bien, et moins rarement, en des convulsions plus ou moins généralisées et plus ou moins fortes, d'une durée passagère en général, convulsions qui peuvent se répéter une ou plusieurs fois en un, deux ou trois jours. Ces phénomènes convulsifs sont, le plus souvent, de forme éclamptique et ne revêtent qu'exceptionnellement la forme de contractures : ils sont assez souvent pris pour des accidents de la dentition. Chezles enfants qui ont commencé à parler, on peut observer aussi du délire. On conçoit que de tels accidents aient pu, parfois, faire craindre l'invation d'une méningite. En réalité, la paralysie atrophique de l'enfance débute assez souvent par des convulsions et, lorsqu'il en est ainsi, ces accidents sont
alors habituellement précédés ou accompagnés de fièvre. Mais la fièvre, clans de telles conditions, peut ne pas frapper l'attention des assistants et l'invasion de la maladie semble ne s'être traduite que par des convulsions.
D'ailleurs le premier phénomène observé peut être l'affaiblissement de telle ou telle partie du corps. La fièvre a-t-elle réellement fait défaut dans des cas de ce genre l ? S'agit-il de cas dans lesquels la paralysie atrophique infantile aurait débuté d'emblée? On a cité des faits dans lesquels des enfants avaient été pris de paralysie pendant le jour, dans les bras deleurnourrice, ou au milieu de jeux auxquels ils se livraient. De tels faits existent-ils? Duchenne (de Boulogne) les admettait sans hésitation et d'autres auteurs sont encore plus explicites que lui. Cependant on peut dire, avec M. Laborde, que la proportion des faits de ce genre, s'il en existe réellement, doit être très faible, et que plusieurs de ceux qui ont été allégués ont certainement été regardés comme des cas de paralysie atrophique d'emblée, parce que les phénomènes initiaux auront été très passagers, très peu accentués et se seront bornés, par exemple, à un malaise de quelques heures de durée.
La fièvre d'invasion, lorsqu'elle survient pendant la nuit, peut ne s'accompagner d'aucun accident douloureux et c'est même là probablement le cas le plus ordinaire. Les enfants continuent à dormir d'un sommeil plus ou moins calme, parfois assez agité. L'agitation peut être plus forte encore ; il peut y avoir du délire ; d'autres fois les enfants peuvent pousser des cris. S'ils sont très jeunes, ils ne peuvent naturellement donner aucun renseignement, et l'on ne sait si ces cris sont provoqués par des douleurs. Il est vraisemblable qu'il en est ainsi quelquefois, car des enfants plus âgés ont pu dire qu'ils éprouvaient des douleurs vives ou des tiraillements dans les membres et dans la région rachidienne, soit lorsqu'ils voulaient exécuter certains mouvements, soit même dans l'état de repos. Mais parmi ces enfants qui peuvent rendre compte, jusqu'à un certain point, de leurs impressions, il en est qui assurent ne ressentir aucune douleur en quelque point que ce soit.
Les accidents fébriles ne sont pas compliqués en général de troubles digestifs marqués. On n'observe que l'inappétence qui fait partie habituelle du cortège symptomatique de la fièvre. Il n'est pas rare, au contraire, qu'il y ait un abattement considé-
1. D'après Duchenne (de lioulognc) fils, la fièvre aurait fait défaut 7 fois sur 70 cas.
rable, une somnolence plus ou moins profonde, parfois presque comateuse, qui a pu faire craindre quelquefois, comme je viens de le dire, le début d'une méningite. Les mêmes craintes peuvent prendre naissance, quand il y a exceptionnellement un peu de délire.
C'est, en général, au moment où la fièvre s'éteint et où l'enfant éprouve le bien-être qui suit la défervescence, que l'on constate une paralysie plus ou moins étendue. Cette paralysie qui a débuté d'ordinaire peu de temps après l'invasion de la fièvre a passé inaperçue le plus souvent jusque-là. Dans des cas rares, au moment delà terminaison delà fièvre, la paralysie n'existe pas encore. On a vu des enfants pouvoir se lever à ce moment, jouer, marcher et même courir ; puis, au bout de quelques heures, la paralysie envahissait, en une ou quelques heures, ou plus rapidement encore, une plus ou moins grande partie du corps. Cette évolution de la maladie est tout à fait exceptionnelle. Il est exceptionnel aussi, mais peut-être à un moindre degré, de voir la paralysie, peu prononcée après un premier accès fébrile, devenir plus étendue et plus complète après un second accès survenu le même jour ou pendant la nuit suivante, et augmenter encore après un troisième accès.
La paralysie, dès qu'elle se montre, peut être généralisée. Non seulement les membres, mais les muscles vertébraux, les muscles du cou, certains muscles de l'abdomen, peuvent être paralysés. Le diaphragme, les muscles de la face et des yeux, les sphincters de la vessie et du rectum ne sont pas atteints.
D'autres fois, la paralysie est moins étendue ; les muscles du cou, par exemple, sont indemnes, tandis que tous les autres muscles sont pris. Dans d'autres cas, la paralysie est plus restreinte encore et toutes les variétés dans ce sens peuvent être observées. La paralysie peut n'épargner qu'un seul membre ; elle peut être hémiplégique, ce qui est bien rare ; elle peut être paraplégique, ce qui est fréquent ; elle peut être croisée, c'est-à-clire occuper un membre inférieur et le membre supérieur du côté opposé ; elle peut être limitée à un seul membre *, à un segment d'un membre, ou même à quelques
1. M. Seeligmiiller (Centralblaltf. med. Wissenscb, 1879, p. 435) a constaté que, dans la paralysie spinale infantile, la paralysie d'un seul membre est le fait le plus ordinaire (53 fois sur 75 cas) et que le plus souvent, dans les cas de ce genre, c'est le membre inférieur gauche qui est atteint (27 fois sur 75).
groupes musculaires ou quelques muscles seulement dans telle ou telle région du corps. Les muscles deltoïdes ou certains autres muscles, soit des membres supérieurs, soit des membres inférieurs, soit de la région dorsale, peuvent être ainsi atteints
isolément !.
11 est extrêmement rare que la paralysie occupe les deux membres supérieurs seulement : d'ailleurs, même lorsqu'un seul membre supérieur est paralysé, on constate presque toujours que l'un des membres inférieurs ou ces deux membres sont atteints ou l'ont été à un degré variable.
Les muscles paralysés sont en résolution plus ou moins complète. Les mouvements qu'ils impriment aux parties qui leur donnent insertion sont ou affaiblis ou abolis, selon le degré de la paralysie. Lorsque l'affection est généralisée et complète, l'enfant ne peut ni s'asseoir sur son lit, ni s'y tourner d'un côté sur l'autre. Sa tête tourne passivement sur le cou soit à droite soit à gaucbe, suivant qu'elle est entraînée par la pesanteur dans un sens ou dans l'autre. Si on soulève un des membres postérieurs, il retombe, dès qu'on ne le soutient plus, comme une masse inerte ; il en est de même des membres supérieurs. Si la paralysie complète est bornée aux deux membres inférieurs ou aune moitié du corps, ou à un membre supérieur, etc., il y a un contraste saisissant entre l'impuissance fonctionnelle des parties atteintes et l'intégrité absolue de la motilité des autres parties.
Lorsqu'il n'y a qu'affaiblissement, les mouvements sont encore possibles, mais ils sont limités et exigent, pour se produire, un effort énergique.
Si tous les muscles d'un membre ne sont pas paralysés, certains mouvements, ceux qui sont exécutés au moyen des muscles épargnés, sont encore possibles. C'est ainsi, par exemple, que des enfants affectés de cette maladie peuvent fléchir la cuisse sur le bassin, mais ne peuvent pas l'étendre; ou bien peuvent étendre le pied sur la jambe sans pouvoir le fléchir, etc. La contractilité des muscles qui correspondent aux parties
l.JVL Kirmisson a fait cette intéressanl
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altérées de la moelle diminue très peu de temps après le début de la maladie. Elle est probablement intacte ou à peu près lorsqu'on examine les muscles, à ce point de vue, dans les deux ou trois jours qui suivent la fièvre initiale. Il n'en est plus de même lorsque cet examen est fait à partir du sixième ou du septième jour. La contractilité est, en effet, très affaiblie, à ce moment, dans les parties les plus gravement atteintes. Vers le huitième jour, l'on ne peut souvent plus provoquer la moindre contraction, en soumettant les muscles paralysés à l'action des courants faradiques les plus énergiques.
Les courants galvaniques continus peuvent, au contraire, déterminer encore des contractions à cette même époque : on constate alors les caractères de la réaction d'atrophie [Entartungsreaction). Les muscles en voie d'altération répondent mieux que dans l'état normal aux excitations galvaniques proprement dites, tandis qu'ils sont inertes lorsqu'ils sont soumis à l'action des courants faradiques (MM. G. Salomon, Erb, Benedikt, Seeligmiïller, Eisenlohr). On observe les autres caractères signalés par M. Erb, dans ses études sur la réaction d'atrophie. (Contraction à la fermeture, plus forte sous le pôle positif que celle qui a lieu sous le pôle négatif ou égale à celle-ci ; la contraction ainsi provoquée étant lente, tonique, prolongée). Après deux ou trois mois, la contractilité galvano-musculaire, bien que diminuée, offre les mêmes modifications qualitatives. Un ou deux ans après le début de la maladie, il n'y a plus ordinairement que des traces de cette contractilité ; mais même alors, il n'est pas rare que l'on puisse encore constater la lenteur caractéristique des contractions '. Au bout d'un temps toujours assez long, mais variable, les muscles ne sont plus excitables même par les courants continus. M. Leyden cite MM. Rosenthal et Frey comme ayant noté que, dans les muscles qui récupèrent leur fonctionnement, les contractions volontaires reparaissent plus tôt que celles auxquelles donnent lieu les excitations, soit galvaniques, soit faradiques. Mais ce ne doit pas être là un fait constant, puisque Duchenne (de Boulogne) a fixé tout particulièrement son attention sur ce point de clinique et qu'il n'a rien constaté de semblable 2.
Erb, loc. cit., p
2. On sait que c'est à Duchenne que nous devons la connaissance de cette particularité si remarquable, qu'il a observée pour la première fois dans des cas de paralysie traumatique.
Ainsi que je l'ai dit, la fièvre d'invasion ne paraît pas s'accompagner, en général, de douleurs soit dans les membres, soit dans la région rachidienne. Dans de rares cas, il en est autrement et, après la disparition de cette fièvre, on peut observer encore, pendant quelques jours, des douleurs rachidiennes, avec des irradiations dans les régions latérales du dos et des lombes ou dans les membres : ces phénomènes vont, du reste, en s'affaiblissant et ne tardent pas à cesser complètement.
Disons d'ailleurs quel'on n'est pas renseigné d'une façon bien exacte sur la fréquence ou la rareté des phénomènes douloureux spontanés, parce qu'il s'agit souvent d'enfants très jeunes et incapables de rendre un compte précis de leurs sensations. On doit ajouter cependant que, dans l'immense majorité des cas, on peut, lorsque la maladie est très récente, imprimer des mouvements passifs aux parties paralysées, sans provoquer des douleurs. Il est rare aussi que la pression exercée sur les muscles détermine des plaintes.
La sensibilité cutanée n'est pas modifiée dans cette maladie, ce qui est tout à fait d'accord avec les résultats de l'anatomie pathologique. Toutefois on a constaté très exceptionnellement une diminution de cette sensibilité dans les téguments qui recouvrent les parties paralysées. C'est ce qu'a vu M. Laborde dans un cas l. Au moment où l'on a étudié les symptômes dans ce cas, il y avait deux mois que la paralysie avait débuté. L'affaiblissement delà sensibilité, dans les faits de ce genre, disparaît toujours après un certain temps, comme le dit M. Laborde.
J'ai observé aussi chez une petite fille de cinq ans, que la sensibilité cutanée était évidemment diminuée dans les membres inférieurs : ces membres étaient atteints de paralysie atrophique depuis huit ou dix jours. La faradisation de la peau, faite à l'aide du pinceau métallique, était facilement supportée, lorsquelle portait sur ces membres ; elle provoquait de l'agitation, des plaintes et des pleurs, lorsqu'elle était pratiquée sur des régions
saines.
Les organes des sens ne présentent jamais de troubles fonctionnels, dans les cas où la maladie n'est pas compliquée.
La sensibilité musculaire est pour le moins engourdie dès le début, dans les muscles paralysés qui doivent s'atrophier par la suite. Dans le cas dont je viens de parler, la faradisation assez énergique des muscles paralysés paraissait ne produire
Laborde, loc. cit., p p. 27 et
aucune douleur ; elle n'était pas supportée, au contraire, lorsqu'elle était faite sur des muscles non atteints par la maladie. La petite fille dont il s'agit avait les muscles deltoïdes paralysés aussi : la faradisation des muscles était cependant douloureuse mais moins que celle des muscles sains. Les deltoïdes; dans ce cas, étaient d'ailleurs moins affectés que les muscles des membres inférieurs, car ils sont revenus à l'état normal après six semaines à deux mois de faradisation ; les muscles des membres inférieurs ont été beaucoup plus longtemps paralysés et même ceux de la jambe droite se sont atrophiés d'une façon irrémédiable. On peut dire que la sensibilité musculaire disparaît avant l'abolition complète de la contractilité faradique, lorsque les muscles, clans cette maladie, sont condamnés à subir une atrophie complète.
Les mouvements réflexes n'existent plus dans les parties paralysées, même lorsque la contractilité faradique n'est pas absolument éteinte. S'il s'agit des membres inférieurs, on peut pincer la peau des jambes, chatouiller la plante des pieds, sans provoquer le moindre mouvement réflexe. La percussion du tendon rotulien est tout aussi impuissante, lorsque la paralysie s'étend à toute la longueur de ces membres.
On observe, dans un certain nombre de cas, des modifications des fonctions de la vessie pendant les premiers jours de la maladie: delà rétention ouplussouvent cle l'incontinence d'urine; mais ce symptôme ne dure que peu de jours et le fonctionnement de la vessie redevient normal. On a constaté aussi, au début, de la paresse intestinale, Heine mentionne ce phénomène au nombre des symptômes fréquents de la maladie et M. Laborde a vu, dans un cas, cette paresse associée à l'incontinence urinaire : mais, si l'on ne tient compte que des cas dans lesquels le diagnostic n'est pas contestaljle, on doit considérer ces phénomènes morbides comme rares, sinon exceptionnels.
Tels sont les symptômes cle la maladie pendant sa première période. Plus tard, ces symptômes se modifient toujours, mais les modifications offrent des degrés très variés. Dans certains cas, la paralysie disparaît complètement après quelques jours ou peu de semaines. Les mouvements redeviennent peu à peu possibles, d'abord dans une partie, puis dans une autre. Toute
trace de la maladie peut s'être effacée au bout de trois à cinq semaines. Ce sont les cas dans lesquels on observe cette guérison complète et relativement rapide qui méritent seuls le nom de paralysie temporaire de T enfance sous lequel Kennedy les a décrits. Mais ce sont là des cas très rares.
Le plus souvent la motilité ne reparaît que dans certaines des parties primitivement paralysées. Si la paralysie a été généralisée au début, on voit, par exemple, le mouvement renaître dans les muscles du cou et le petit malade peut alors remuer la tête dans tel ou tel sens, puis dans tous les sens. Le retour de la motilité peut avoir lieu aussi dans d'autres parties, dans un des membres supérieurs, ou dans les deux membres d'un côté, etc.
La paralysie se restreint de même, dans la plupart des cas, où elle avait été moins étendue au début. Si les quatre membres ont été atteints, l'un de ces membres, quelquefois deux ou même trois peuvent recouvrer leurs mouvements. Si deux membres ont été paralysés, la motilité peut reparaître dans l'un d'eux au bout d'un certain temps. Même lorsque la paralysie ne s'est produite que dans un seul membre, plusieurs des muscles de ce membre peuvent se contracter de nouveau sous l'influence de courants électriques et de la volonté après quelques jours ou quelques semaines. Duchenne (de Boulogne) a constaté, comme je l'ai déjà dit, que l'on ne voit pas, dans ces paralysies, comme dans les paralysies par lésions traumatiques des nerfs, les muscles dont lacontractilité avait primitivement disparu, redevenir excitables pour la volonté alors que l'électricité n'a encore aucune influence sur eux.
Le temps nécessaire pour la guérison de la paralysie dans les muscles les moins profondément atteints est très variable suivant le degré des lésions des parties correspondantes de la substance grise de la moelle épinière. Des muscles simplement affaiblis peuvent reprendre leur fonctionnement en quelques jours ou plus rapidement encore ; mais le plus souvent, il faut, pour que cette amélioration se produise, un laps de temps de quelques semaines ; parfois elle ne se manifeste qu'après deux, trois mois et plus. Le traitement, lorsqu'il est institué convenablement, peut amener un retour plus rapide de la motilité dans les parties les moins gravement compromises.
La paralysie persiste et s'accompagne bientôt d'atrophie dans les muscles innervés par les régions de la moelle épinière dans
lesquelles les cellules des cornes antérieures se détruisent peu à peu et disparaissent.
Lorsque l'atrophie se produit dans les muscles du cou ou ceux delà colonne vertébrale ou dans ceux des membres, il peut en résulter des déformations plus ou moins considérables : des déviations de la tête sur le cou, des courbures anormales de la colonne vertébrale, des attitudes vicieuses des membres. La plupart des pieds-bots ont ces altérations pour causes ; il en est de même d'un grand nombre de luxations ou subluxations de l'épaule, de la hanche, dites à tort congénitales.
La longueur des membres dont les muscles ont subi cette atrophie est généralement diminuée. On peut voir, lorsqu'un seul des membres inférieurs est atteint clans la plupart de ses masses musculaires, un raccourcissement total dépassant parfois six à huit centimètres. Le volume des divers segments des membres peut être fortement réduit ; parfois il semble que la peau est presque directement appliquée sur les os. Celte réduction de volume est au moins aussi saillante, lorsque l'atrophie atteint exclusivement, ou d'une façon très prédominante, les muscles d'un segment de membre, ceux de la jambe, par exemple, ou, au contraire, ceux de la cuisse ; il y a souvent un contraste frappant, dans ces cas, entre les deux segments du membre, sous le rapport de leur volume.
11 faut d'ailleurs se souvenir que le travail de stéatose interstitielle peut être très actif et que le tissu adipeux qui en résulte peut conserver la forme et le volume du muscle auquel il se substitue. Dans les cas de ce genre, le tissu des régions atrophiées donne à la palpation une impression de substance pâteuse, impression bien différente de celle qui est déterminée par la»palpation des muscles sains.
Le tissu cellulaire sous-cutané, dans les régions où la peau recouvre des muscles atrophiés, est d'ordinaire plus chargé de graisse et plus épais que dans les conditions habituelles. C'est là une particularité sur laquelle M. Duchenne (de Boulogne), a appelé il y a longtemps déjà, l'attention des médecins, et qui a été signalée aussi, dès 1860, par M. Bonnefin, dans sa thèse inaugurale. Cette alrophie qui peut exister, comme l'a montré Duchenne, dans la plupart des cas d'atrophie musculaire, se rencontre toutefois bien moins souvent dans l'atrophie musculaire progressive que clans les autres genres d'atrophie. Je n'ai pas manqué de la signaler maintes fois soit à l'hôpital, soit
dans mes cours. Cet épaississement adipeux du tissu cellulaire sous-cutané s'observe souvent même dans les régions où l'interposition du tissu adipeux ne s'est faite qu'à un très faible degré dans les muscles atrophiés. M. Landouzy 1 a publié un travail intéressant sur cette modification du tissu cellulaire souscutané et il a fait soutenir une thèse sur ce sujet 2.
Une conséquence naturelle de la paralysie atrophique de l'enfance, c'est l'impuissance fonctionnelle plus ou moins complète des parties du corps qui en sont atteintes. La préhension, les divers mouvements exécutés par les membres supérieurs, la station, la marche, la faculté de s'asseoir, etc., sont rendues ou difficiles, ou anormales ou impossibles par cette maladie. Ce sont là des infirmités le plus souvent incurables et auxquelles on est obligé de remédier, dans la mesure du possible, par des appareils orthopédiques.
Duchenne (de Boulogne) a montré que, toutes choses étant égales d'ailleurs, certaines atrophies musculaires partielles apportent plus de trouble dans les mouvements, dans ceux d'un membre par exemple, que d'autres atrophies partielles même plus étendues. 11 a signalé, sous ce rapport, pour le membre supérieur, l'atrophie du muscle deltoïde comme étant celle qui nuit le plus à l'exercice utile des mouvements de ce membre. De même, pour le membre inférieur, l'atrophie des muscles qui concourent au mouvement de la cuisse sur le bassin sont ceux qui mettentle plus sûrement hors de servicelemembre inférieur.
Nous devons aussi à Duchenne de savoir que l'atrophie de tous les muscles qui meuvent le pied sur la jambe compromet moins la conformation du pied, que l'atrophie bornée à certains de ces muscles. Lorsque tous ces muscles s.ont paralysés et atrophiés, le pied n'est sollicité par aucune force à se dévier dans tel ou tel sens. Duchenne cite un cas de ce genre dans lequel le pied, pendant la marche, appuyait par la plante sur le sol : j'ai vu plusieurs faits de ce genre. Il n'en est plus de même, si certains muscles sont atrophiés isolément. Si, par exemple, le triceps sural est atteint, les muscles de la région jambière antéro-externe entraîneront le pied dans le sens de
1. Landouzy. De l'adipose du tissu conjonctif sous-cutané des membres atteints W atrophie musculaire deutéropathique . De son importance clinique et physiologique (Revue mensuelle, janvier 1878).
2. J. Vergnes. De ïadij/ose sous-cutanée dans ses rapports avec les atrophies musculaires. — Valeur séméiologique de ce signe (Thèse, Paris 1878, n° 314).
leur action et un pied-bot talus se produira. Si ce sont ces derniers muscles qui sont seuls paralysés et atrophiés, la conséquence sera la formation d'un pied bot équin. De même l'atrophie bornée aux muscles qui tendent à renverser la plante du pied en dedans déterminera un pied bot varus ; celle des muscles antagonistes amènera un pied bot valgus. C'est que, dans tous ces cas, les muscles qui ont conservé leur structure ainsi que leurs propriétés physiologiques, et qui sont innervés d'une façon normale, attirent dans leur sens, par suite de leur activité tonique désormais libérée de tout antagonisme, les parties osseuses auxquelles ils s'insèrent.
Il est rare d'ailleurs que les faits se présentent dans cet état de simplicité. La paralysie et l'atrophie sont rarement bornées à un seul groupe de muscles. Le plus souvent plusieurs groupes musculaires sont atteints en même temps, de telle sorte que la déviation du pied se fait dans un sens complexe. C'est le plus souvent un pied bot varus équin ; mais ce peut être aussi un talus varus, ou telle autre combinaison et, en même temps, il est bien ordinaire que ces déviations se compliquent d'un pied creux1. Quelquefois il y a pied plat en même temps que pied bot.
Dans la plupart des cas, lorsque les deux jambes ont été affectées de paralysie atrophique, la déformation est différente h droite de ce qu'elle est à gauche. D'un côté, ce sera, par exemple, un varus équin ; de l'autre, soit un valgus pied creux, soit un talus pied creux, etc.
Il est facile de constater, dans tous ces cas de pieds bots, que les muscles respectés sont en état d'activité tonique. Si on cherche à redresser le pied, on éprouve une grande résistance : si on parvient à la surmonter un peu, le pied, dès qu'on cesse l'effort, reprend aussitôt sa direction vicieuse. La résistance que l'on éprouve n'est d'ailleurs pas due uniquement à la contraction tonique des muscles dépourvus d'antagonistes : il faut tenir compte aussi du raccourcissement des articulaires que la déviation du pied a mis dans un relâchement continuel.
Les muscles eux-mêmes, dont les points d'insertion se sont rapprochés l'un de l'autre, par suite des déviations des membres , ou des attitudes que les enfants donnent à ces membres pour arriver à triompher des difficultés de la locomotion, finissent
1. Le pied bot varus pied creux se rencontrerait presque exclusivement à la suite de la paralysie atrophique de l'enfance (Laborde, loc. cit., pp. 57 et 192).
aussi par se raccourcir2. Si l'on ajoute à cela les déformations des surfaces articulaires, on se rendra bien compte des obstacles que l'on rencontre lorsqu'on cherche à remettre les pieds en situation normale ; on comprendra aussi pourquoi la ténotomie ne peut être une ressource utile que dans clés cas particuliers.
Les déviations déterminées dans le membre inférieur par l'atrophie de certains muscles ne se bornent pas à celles du pied : la jambe peut être fléchie sur le bassin, ou entraînée soit dans l'abduction, soit dans l'adduction et ces directions vicieuses peuvent être et sont le plus souvent permanentes.
On conçoit que de pareilles déviations des membres inférieurs rendent la marche impossible et les malheureux infirmes, chez lesquels elles se produisent, sont condamnés à se mouvoir comme des culs-de-jatte ou en employant des artifices variés.
Les efforts faits pour redresser des parties de membres déviées provoquent en général des douleurs : elles sont dues au tiraillement des nerfs sensitifs contenus dans les divers tissus * raccourcis que l'on soumet ainsi à une extension forcée.
L'atrophie des muscles vertébraux, surtout si elle est prédominante d'un côté, doit avoirpour résulat une déformation des courbures du rachis. Il faut rappeler pourtant que Bouvier, dont l'autorité est d'un grand poids en pareille matière, se refusait presque" complètement à admettre la production de déviations latérales de l'épine dorsale par ce mécanisme '.
Ainsi donc, les individus qui ont été atteints, dans leurs premières* années, de paralysie atrophique infantile, présentent des infirmités diverses qui, suivant leur siège et leur étendue, déterminent une gêne plus ou moins prononcée de telle ou telle des fonctions de motililé. Ils peuvent jouir d'ailleurs d'une santé excellente. Si l'on en voit un certain nombre qui meurent jeunes encore, particulièrement de phtisie pulmonaire, il est difficile de dire si la proportion de ceux dont l'existence se termine prématurément est supérieure à celle qui résulte des chiffres delà mortalité générale. A première impression, il semble qu'il en est réellement ainsi et on se l'expliquerait assez aisément, en songeant aux troubles divers de la vie physique et de la vie morale que ces infirmités entraînent si souvent.
2. M. Seeligmûller fait jouer un rôle important a la volonté dans la production de la contracture des muscles non paralysés [Zur Entstehug der Contractures ici der spinalen Kinder iâhmung. Anal, in Ceatralblatt..., 1878, p. 735).
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Mais comme on voit, dans certains cas de ce genre, la vie se prolonger jusqu'aux limites ordinaires, sans désordres apparents de la santé, on ne pourrait se prononcer avec quelque autorité qu'en s'appuyant sur une statistique bien faite et établie à l'aide d'un grand nombre de faits.
L'abolition de tels ou tels mouvements, la direction vicieuse des segments des membres atteints, les déformations diverses des pieds ou des mains, l'atrophie des masses musculaires avec ou sans substitution adipeuse, avec ou sans amoindrissement du volume ou des reliefs des parties affectées, la perte de la contraclilité musculaire, ne sont pas les seules modifications que relève l'examen des parties frappées de paralysie atrophique de l'enfance.
Presque toujours on observe une diminution notable de température dans les téguments des membres atteints de cette paralysie. L'abaissement thermique est surtout bien manifeste dans les extrémités des membres : aux avant-bras et aux mains pour les membres supérieurs ; aux pieds et aux jambes, pour les membres inférieurs. C'est à la surface des membres intérieurs qu'il est, d'une façon générale, le plus marqué. L'individu chez lequel un seul membre, un membre inférieur par exemple, est atteint de paralysie alrophique, se rend d'ordinaire bien compte lui-même de l'abaissement de température de ce membre, et il sait que nou seulement ce membre est moins chaud que l'autre, mais qu'encore il se refroidit beaucoup plus facilement et qu'il faut plus de temps pour le réchauffer en l'exposant à un foyer de chaleur. On constate facilement cet abaissement thermique avec la main ; le thermomètre peut accuser une différence de plusieurs degrés entre les deux pieds, lorsqu'un seul membre est affecté.
Cette froideur relative des membres atteints de paralysie atrophique del'enfance se produit peu de temps après le début delà maladie. Duchenne l'a reconnu quatre ou cinq jours après ce début. Il a interrogé les parents, clans plusieurs cas, pour savoir si, dans les premières heures, pendant la fièvre initiale ou immédiatement, ils avaient observé au contraire une élévation de température : les réponses ont été négatives ; mais Duchenne fait remarquer avec raison que l'on ne pourra enregistrer des données sérieuses sur ce point que lorsqu'il aura été directement examiné par des médecins.
Les téguments des membres affectés sont presque toujours
plus rouges en même temps qu'ils sont plus froids que dans l'état normal. Il ne s'agit pas d'une rougeur vive et franche, mais au contraire d'une rougeur sombre, parfois même d'une véritable cyanose surtout au niveau des orteils et de la région métatarsienne du pied. Cette teinte rouge augmente, dans le cas où il s'agit des pieds, lorsque le sujet est debout et pour les mains, lorsqu'il les laisse pendre le long du corps.
Le système pileux est plus développé dans certains cas sur les membres atteints ; mais le contraire peut s'observer aussi, quoique moins souvent.
On constate la même inconstance pour ce qui concerne la sécrétion sudorale : toutefois elle est, en général, plus active au niveau des parties périphériques des membres atteints d'atrophie.
Enfin, l'on n'a pas noté que des lésions trophiques de la peau soient très fréquentes dans ces conditions. Cependant ce tégument peut devenir plus épais dans les points qui correspondent aux jointures déformées ou au niveau des régions qui appuient sur le sol, s'il s'agit des membres inférieurs. Parfois, clans les autres points des membres atrophiés, la peau est lisse et mince. Les ongles des pieds déviés peuvent offrir des irrégularités dans leur forme et dans la rapidité et la régularité de leur croissance. On a même constaté des ulcères de la peau, plus ou moins étendus, à marche lente, siégeant sur des membres atteints., dans l'enfance, de paralysie spinale atrophique l.
Marche. — La marche de la maladie se trouve nettement indiquée dans l'exposé des symptômes que nous venons de faire : cependant il n'est peut être pas inutile, à cause de l'importance de cette partie de l'histoire de la paralysie atrophique de l'enfance, de la retracer d'une façon sommaire.
L'évolution delà maladie ne s'accomplit complètement qu'en un temps assez long. Ce n'est qu'au bout de plusieurs mois, même chez les très jeunes enfants, qu'elle arrive à son dernier terme, c'est-à-dire à la destruction des cellules nerveuses des cornes antérieures dans les régions atteintes et à la disparition
1. Nepveu (Bulletin de la Soc. de chirurgie, 1879, p. 282). — Th. Anger (Bulletin delà Soc. de chirurgie, 14 mai 1879) — Onimus a observé aussi des engelures survenues sur des régions correspondant h des nerfs atleiuis anciennement par suite de spodiornyélite aiguë de l'enfance. — (Indications bibliographiques données par M. Grasset dans son Traité pratique des maladies du système nerveux : lie édition, 1881, p. '592). J'ai trouvé aussi des cicatrices d'engelures sur les orteils du membre atrophié, dans un cas de paralysie infantile, datant de l'âge de 14 mois (homme âgé de 2ij ans au moment de l'observation).
des fibres nerveuses et des éléments musculaires dont la nutrition intime est sous la dépendance de ces cellules. Même alors, les conséquences du mal ne sont pas toujours entièrement réalisées; des déformations commencées peuvent s'accentuer davantage et n'atteindre leur degré définitif qu'après un temps plus ou moins long.
On peut diviser la marche de la paralysie atrophique de l'enfance en plusieurs périodes.
La première période est celle de l'invasion. C'est la fièvre qui est le principal symptôme de cette période et elle fait si rarement défaut, qu'on peut se demander si elle n'a pas passé inaperçue dans les cas où les parents affirment qu'elle n'a pas existé ; on peut observer aussi, dans cette période, de la somnolence, du coma, du délire et surtout des convulsions. Cette période est toujours très courte, puisqu'elle peut ne durer qu'une ou quelques heures. Même lorsqu'il y a des reprises de fièvre tous les jours, ou après un intervalle de deux ou trois jours, la période d'invasion dure, au maximum, huit à dix jours. Elle peut avoir peut-être, très exceptionnellement, une durée plus longue, mais cela est bien douteux et je répète que le cas le plus fréquent est celui dans lequel les accidents initiaux ne durent que quelques heures.
La seconde période est celle de la paralysie. L'enfant, dès que la fièvre a cessé, ne peut plus remuer telle ou telle partie de son corps. Nous avons vu toutes les variétés que peut présenter cette paralysie ; elle peut être généralisée au point que le petit malade ne puisse plus mouvoir un membre, ni la tête.
Dans d'autres cas, on ne constate, après la cessation de la fièvre, que de la faiblesse de telles ou telles parties du corps ; les mouvements y sont encore possibles, mais très bornés et très difficiles ; puis, l'affaiblissement augmente rapidement et, au bout d'une à plusieurs heures, c'est une paralysie complète que l'on observe.
Lorsque la paralysie se produit, elle atteint en général, dès les premiers moments, toutes les parties qui doivent être prises. Ce sont aussi des cas rares que ceux dans lesquels, après un premier accès de fièvre suivi d'une paralysie d'une partie plus ou moins étendue du corps, un second accès, parfois même un troisième accès se manifestent suivis de paralysie dans d'autres parties.
M. Laborde ' relate une observation dans laquelle on voit, chez un enfant âgé de quatorze mois, survenir une paraplégie avec résolution des membres à la suite de phénomènes fébriles d'une durée de deux jours. La motilité se rétablit dans ces membres peu à peu et l'enfant peut marcher au bout de quinze jours. Trois mois après, nouvelle atteinte de paraplégie après un accès fébrile et retour des mouvements ainsi que de la possibilité de la marche au bout de quinze jours, comme la première fois. Enfin, quelque temps plus tard, l'enfant est encore repris de fièvre puis de paralysie ; mais la paralysie persiste cette fois, plus marquée dans le membre inférieur gauche que dans le droit et accompagnée d'atrophie musculaire et de tendance à la déviation du pied.
M. Laborde mentionne un autrecas analogue 2.
Dans une troisième période, la paralysie tend à se restreindre. La motilité reparaît dans certaines des parties qui avaient été paralysées tout d'abord.
Ce retour du mouvement peut n'avoir lieu que dans une faible étendue de ces parties. Quelquefois, au contraire, tous les muscles paralysés recouvrent peu à peu la motilité, les uns après les autres, suivant le degré de la lésion de la région correspondante de la moelle et la paralysie peut ainsi disparaître totalement. Entre ces deux extrêmes on peut observer tous les degrés intermédiaires.
Cette période de guérison de la paralysie, dans les parties dont les centres nerveux et trophiques n'ont pas reçu une atteinte irrémédiable, a une durée très variable. La part, définitive de la maladie n'est faite quelquefois qu'au bout de quatre, cinq ou six mois, ou même qu'au bout d'un temps plus long encore ; dans d'autres cas, la paralysie, après six semaines ou deux mois, est restreinte aux parties dont la motilité ne doit plus reparaître.
La quatrième et dernière période comprend le temps pendant lequel se produisent l'atrophie desparties profondément atteintes et les déformations articulaires. Cette période n'est pas exactement consécutive à la précédente, car l'atrophie musculaire a commencé à se produire de bonne heure dans les régions où les muscles sont condamnés à se détruire, et pendant qu'elle poursuit son œuvre, pendant même que des jointures
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commencent à se déformer, des muscles paralysés dans d'autres régions recouvrent peu à peu leurcontractilité et leur fonctionnement. J'ai déjà dit que Ton ne pouvait pas assigner une durée déterminée à cette quatrième période. Il faut savoir pourtant que l'atrophie se fait avec une certaine rapidité, chez les jeunes enfants, dans les muscles dont les nerfs subissent la dégénération granuleuse. Il est indubitable que le tissu musculaire est déjà atteint dans sa nutrition intime, dix à quinze jours après le début de la maladie. C'est ce qu'on voit de la façon la plus nette, chez les animaux sur lesquels on a sectionné un nerf mixte, le nerf sciatique par exemple, dans les muscles correspondants, et il est impossible qu'il en soit autrement chez Thomme, surtout chez déjeunes enfants, à la suite des lésions de la substance grise médullaire qui produisent la paralysie atrophique. Au bout de quelques semaines, un grand nombre d'éléments musculaires ont disparu : c'est ce que MM. Roger et Damaschino avaient constaté chez un jeune enfant mort deux mois environ après le début de la maladie (obs. I de leur premier mémoire). Le travail d'atrophie dans les parties les plus complètement atteintes, est probablement terminé ou à peu près, au bout de quatre à cinq mois. Les modifications qui l'effectuent ultérieurement dans les muscles ne consistent plus qu'enun développement plus oumoins abondant du tissuadipeux.
Ce sont les déformations articulaires qui prolongent cette dernière période ; car, ainsi que je l'ai fait remarquer, si elles peuvent faire défaut clans certains cas, elles sont très accusées dans d'autres et n'arrivent souvent à leur degré extrême qu'après une ou plusieurs années. Ces déformations peuvent d'ailleurs commencera se produire peu de semaines après les accidents initiaux : on a observé des pieds bots qui étaient déjà bien accusés deux ou trois mois après le début.
Une remarque qu'il importe de faire, c'est que l'affection de la moelle qui produit la paralysie atrophique peut offrir des récidives. Dans l'observation I du premier mémoire de MM. Roger et Damaschino, on voit une paraplégie se produire, avec prédominance à droite, chez un enfant atteint, six semaines auparavant, de paralysie atrophique, d'abord hémiplégique, puis bientôt restreinte au membre supérieur. M. Duchenne, de Boulogne, cite des cas dans lesquels des récidives ont eu lieu après un intervalle de temps plus long K J'ai mentionné plus
i. Duchenne, de Boulogne, loc, cit, p. 396.
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haut des faits relatés par M. Laborcle et qui sont aussi des exemples de récidive.
Étiologie. — L'étiologie de la paralysie atropliique de l'enfance est très obscure.
On sait que la maladie est surtout fréquente entre un an et deux ans. Voici les dernières statistiques que Duchenne de Boulogne fils a tirées de la pratique particulière de son père. Sur 72 cas, la paralysie atropliique s'est produite : 1 fois douze jours après la naissance ; 1 fois à l'âge d'un mois ; 2 fois à l'âge de deux mois ; 6 fois, à l'âge de quatre à six mois ; 6 fois à l'âge de six mois à un an ; 20 fois d'un an à dix-huit mois ; 1 1 fois de dix-huit mois à deux ans ; 5 fois de deux à trois ans ; 2 fois de trois à quatre ans, 1 fois à sept ans et 1 fois à dix ans.
Dans la statistique établie par M. A. Seeligmùller, on voit que sur 71 cas, la maladie s'est produite 19 fois dans la première année, 26 fois dans la seconde, 19 fois dans la troisième et 7 fois seulement de 3 à 6 ans.
D'après cette même statistique, la maladie semblerait plus fréquente chez les enfants du sexe mâle que dans ceux du sexe féminin : sur 75 cas, on compte 44 du premier sexe et 31 de l'autre1.
L'hérédité ne paraît jouer aucun rôle dans l'étiologie de cette maladie.
On n'a trouvé non plus aucun élément étiologique bien net dans l'examen de l'état antérieur de la santé des enfants. Lorsqu'on n'envisage, sous ce rapport, que ceux chez lesquels la maladie s'est déclarée sans être précédée d'exanthème fébrile ou de fièvre typhoïde, etc., on reconnaît que les enfants atteints de paralysie atropliique sont frappés en général au milieu d'une bonne santé habituelle et que certains d'entre eux sont, en apparence, de vigoureuse constitution.
Quant aux causes déterminantes qui ont été indiquées dans un assez grand nombre de cas, leur influence ne paraît pas avoir été solidement établie. La dentition, une des causes le plus souvent alléguées, devrait figurer parmi les conditions prédisposantes ou tout au plus parmi les causes occasionnelles, plutôt que parmi les causes vraiment déterminantes. L'état de souffrance provoqué par la dentition, lorsque celle-ci est difficile, produit sans doute une tendance à des affections des ap-
1. A.. Seeligmùller, Ueber Liihmungen im Kindesalter . Anal, in Centralblatt f. m. Wiss., 1879, p. 435'.
pareils organiques les moins résistants chez tels ou tels sujets. Chez certains enfants, ce seront les poumons ou les voies respiratoires supérieures qui seront exposés à devenir le siège de maladies plus ou moins graves, chez d'autres, la prédisposition existera dans les voies digestives ou bien dans les centres nerveux et leurs membranes. Si la moelle épinière est le point faible chez un enfant, par suite de conditions originelles ou acquises qui nous échappent, ce sera cette partie des centres nerveux qui, pendant les orages de la dentition, pourra être mise en état d'opportunité morbide, ou même ébranlée au point d'être atteinte d'irritation phlegmasique.
Les pyrexies exanthématiques peuvent, au même titre, être considérées comme des causes occasionnelles. Parfois, comme pendant la dentition, tous les centres nerveux paraissent pris à la fois ; il y a du délire, des convulsions, des douleurs ; puis au moment où cessent ces phénomènes, les troubles morbides médullaires se dégagent sous forme de paralysie plus ou moins étendue ; parfois, c'est la moelle seule qui est atteinte et l'on n'observe aucune perturbation cérébrale. Toutefois il est bon de dire qu'au total le nombre des cas qui se sont manifestés soit à suite de la dentition, soit après une fièvre éruptive, est relativement restreint. On a vu, dans quelques cas, la paralysie atrophique de l'enfance se manifester à la suite de la fièvre typhoïde. Cette pyrexie, on le sait, peut déterminer chez l'adulte, des myélites siégeant principalement dans la substance grise et ayant pour effet de produire des atrophies musculaires limitées à telle ou telle partie, surtout à telle ou telle région des membres inférieurs '. Il n'y a donc rien d'étonnant à ce que la fièvre typhoïde puisse provoquer chez des enfants une paralysie atrophique plus ou moins étendue. Mais les cas sont très rares et, en somme, le plus souvent, le début de la maladie de la moelle n'est précédé par aucune autre affection qui puisse être regardée comme l'ayant provoquée. Duchenne a déjà réfuté l'opinion des médecins qui ont cru pouvoir placer parmi les causes de la paralysie atrophique de l'enfance toutes les indispositions banales, si fréquentes à cet âge, telles que la diarrhée, les vomissements, les vers intestinaux, etc.
Kennedy regardait les refroidissements comme une des cau-
1. Parfois l'atrophie musculaire partielle, qui s'observe dans le cours ou le décours de la fièvre typhoïde, est due, non à une myélite localisée, mais à une névrite périphérique.
ses de cette maladie. ïl se peut, en effet, que des coups de froid, agissant sur des enfants prédisposés, déterminent l'apparition de la paralysie atrophique et il faut bien dire que la plupart des auteurs admettent aussi la possibilité de l'intervention du froid comme cause déterminante. M. Onimus est disposé même à donner aux refroidissements la première place dans l'étiologie de la maladie l .
M. Wharton Sinkler a publié un résultat statistique qui semble, au contraire, de nature à faire admettre que la chaleur atmosphérique pourrait exercer une certaine influence sur la production de la maladie. Sur 57 cas, il a vu que 47 fois la poliomyélite antérieure aiguë s'était déclarée dans la période de mai à septembre2.
Kennedy attribuait encore une influence étiologique aux irritations gastro-intestinales. Il est vraisemblable que, dans la plupart des cas où le début de la paralysie atrophique de l'enfance a été précédé d'irritations de ce genre, il y a eu simple coïncidence. Il n'en est probablement pas de même des traumatismes que le même auteur considère comme pouvant provoquer l'invasion de la maladie. Divers auteurs s'accordent avec Kennedy sur ce point. Une chute violente à terre, soit sur les pieds, soit sur le dos, un coup reçu dans cette dernière région, paraissent avoir eu, dans certains cas, pour suite plus ou moins prochaine, une attaque de paralysie atrophique. On a mis en cause quelquefois une fausse position longtemps gardée dans le lit, etc. Mais il ne faut pas s'engager trop loin clans cette recherche zélée des causes, car on risque fort de transformer inconsidérément des coïncidences en conditions étiologiques.
Diagnostic. — On peut être appelé à faire le diagnostic delà paralysie atrophique de l'enfance soit au début de la maladie, soit au bout de plusieurs semaines, de plusieurs mois ou de plusieurs années.
a). Lorsque la maladie a évolué longtemps avant le moment où l'on examine le malade, le diagnostic a comme éléments les commémoratifs et l'élude de l'état actuel. Les commémoratifs méritent d'autant plus de confiance que la maladie est moins ancienne et qu'ils sont donnés, non par le malade lui-même, mais parles parents ou les personnes qui ont assisté au début.
1. Onimus, Considérations sur l'étiologie et le diagnostic de la paralysie atrophique de l'enfance. (L'Union médicale, 2i déc. 1879).
Citation do M. Erb., loc. cit., p
Si la maladie, d'après le récit fait au médecin, date de l'enfance, si elle remonte, par exemple, à l'âge de dix-huit mois, ou de deux ou trois ans ; si la paralysie s'est produite à cet âge, dune façon assez brusque, à la suite d'un accès fébrile de quelques heures de durée ; si cette paralysie d'abord étendue à une assez grande partie du corps, aux quatre membres par exemple, a disparu peu à peu dans les membres supérieurs et est restée permanente dans les membres inférieurs ; si enfin les pieds sont déformés, si ce sont des pieds bots, on pourra penser, avant tout autre examen, qu'on a sous les yeux un cas de paralysie atrophique de l'enfance. Cette présomption deviendra presque une certitude, si l'on constate un état d'amaigrissement extrême des parties atteintes, avec augmentation d'épaisseur du tissu cellulo-adipeux sous-cutané, et surtout si Ton constate, soit dans ces cas, soit dans ceux où il n'y aurait pas de diminution du volume des parties, une mollesse pâteuse des masses musculaires et une absence complète de contractilité électrique au niveau des points qui correspondent à tels ou tels muscles. Les déformations des membres et en particulier l'existence de certaines formes de pied bot seront des indices qui viendront ajouter leur valeur démonstrative à celle des signes précédents.
Le diagnostic sera évidemment assez facile si l'on peut entrer en possession de tous ces éléments de démonstration. Mais il n'en est pas toujours ainsi. Les commémoratifs peuvent être nuls. Le malade abien entendu direque soninfirmité remonte, comme date, aux premières années de son enfance ; il n'a retenuaucun des détails qui ont été racontés devant lui ; il ne sait rien de précis. On ne peut, malgré cela, hésiter à reconnaître une paralysie atrophique de l'enfance, si l'on a sous les yeux l'ensemble des traits caractéristiques qui viennent d'être rappelés.
On distinguera sans peine, en général, la paralysie atrophique infantile des paralysies déterminées par des lésions cérébrales produites pendant la première enfance. Le plus souvent, dans ce dernier cas, les paralysies sont hémiplégiques et, bien que la paralysie atrophique proprement dite puisse aussi frapper les deux membres d'un même côté, cela est tellement rare qu'il y a là déjà un élément de diagnostic. D'autre part, les muscles de la face sont assez fréquemment paralysés du même côté que les membres, dans l'hémiplégie de cause encéphalique et l'onn'observepourainsidirejamaisde paralysie faciale dans la vraie paralysie atrophique qui est une affection médullaire. Dans
les paralysies de cause cérébrale, la diminution du volume des muscles est régulière; tous les groupes musculaires du membre atteint sont, d'ordinaire, pris de la même façon, au même degré ; les muscles ont tous conservé leur contractilité, en partie au moins, et, si la paralysie est de très ancienne date, ils sont le plus souvent contractures. Rien de semblable ne se voit habituellement dans la paralysie atrophique de l'enfance. En outre, les déformations résultant de la contracture des muscles, dans les cas de paralysie de cause encéphaliques, ont différentes de celles que produit la paralysie spinale atrophique. On peut ajouter à ces différences les données de l'anamnèse, lorsqu'elles ont une suffisante apparence d'exactitude. Dans les cas de paralysie par lésion cérébrale, le début remontera assez souvent aux premiers mois de l'enfance ou même parfois au moment de l'accouchement, et il sera dû alors à quelque violence mécanique exercée sur la tête del'enfant par les manœuvres obstétricales ; dans les autresl cas, la paralysie de cause cérébrale aura été précédée le plus souvent d'accidents convulsifs répétés, de forme éclamptique, ou bien de symptômes indiquant une méningite ou une méningo-encéphalite aiguë. Nous avons vu que le début delà paralysie atrophique de l'enfance, dans la généralité des cas, a lieu d'une tout autre façon. Enfin, il n'est pas rare que les individus atteints de paralysie infantile due à une affection aiguë encéphalique ou méningo-encéphalique, aient, plus ou moins fréquemment, des attaques épileptiformes. Il n'en est pas ainsi, dans l'immense majorité des cas de paralysie atrophique de l'enfance. C'est clone avec raison que nous venons de dire que le diagnostic, d'ordinaire, peut être établi aisément entre les paralysies infantiles cle cause cérébrale et celles qui sont dues à des lésions de la substance grise de la moelle épinière.
A vrai dire, il n'y aurait pour ainsi dire presque jamais de véritables difficultés de diagnostic dans les cas de paralysie atrophique de l'enfance, lorsqu'il s'agit d'infirmités intéressant tout un membre, et à plus forte raison lorsqu'elles sont plus étendues encore, si l'on était absolument sûr que d'autres maladies du système nerveux, datant de l'enfance, ne peuvent pas avoir des conséquences du même genre.
Or, ainsi que j'ai eu l'occasion de le dire, des auteurs très dignes de foi ont cité des cas dans lesquels les modifications des muscles, les déformations des jointures et les déviations
des membres ont été très analogues, sinon semblables à celles que l'on observe dans la vraie paralysie atrophique de l'enfance et dans lesquels pourtant l'examen de la moelle, fait avec grand soin, à l'aide du microscope, n'a révélé aucune altération notable de la substance grise des cornes antérieures. Il faut donc, à moins de supposer des erreurs d'observation et de tenir provisoirement ces cas comme non avenus, admettre que la spodiomyélite des cornes antérieures, avec atrophie ultérieure des cellules cle ces cornes, n'est pas la seule affection du système nerveux qui puisse amener les altérations périphériques que nous avons énumérées. Peut-il se produire chez les enfants, pendant les premières années de la vie, des lésions périphériques des nerfs moteurs, entraînant l'atrophie des muscles et toutes les autres conséquences principales delà spodiomy élite des cornes antérieures? Les muscles ne peuvent-ils pas même s'atrophier sur place? Ce sont des questions que nous ne pouvons que poser, ne connaissant aucune donnée qui puisse servir à y répondre. D'ailleurs, il faut bien savoir que les enfants, même en bas âge, peuvent être atteints d'atrophie musculaire progressive, surtout dans les cas d'atrophie musculaire progressive héréditaire, comme nous aurons à le dire bientôt, et que cette maladie peut aussi déterminer des modifications des membres, modifications plus ou moins analogues à celles qui résultent de la paralysie atrophique. Cependant il y a des différences considérables dans le mode de début, dans la marche et dans l'expression symptomatique. J'indiquerai les principaux traits distinctifs, lorsque je parlerai de l'atrophie musculaire progressive.
Je ne crois pas qu'il soit nécessaire d'insister ici sur les traits distinctifs qui différencient la paralysie atrophique infantile de la paralysie pseudo-hypertrophique. Cependant j'ai vu des praticiens très instruits hésiter entre ces deux affections, après un examen attentif d'un jeune malade atteint de paralysie des deux membres inférieurs. Un cas de paralysie atrophique dans lequel les muscles altérés seraient devenus le siège d'une luxuriante production de tissu adipeux, pourrait, à la rigueur, être pris, au premier coup d'œil, pour un fait de paralysie pseudohyper trophique. Mais, à défaut d'autres signes diagnostiques, tels que la consistance des tissus, les déformations articulaires, etc., l'examen microscopique du tissu altéré, fait sur des parcelles extraites à l'aide des emporte-pièces destinés à ce genre de recherches, lèverait tous les doutes.
Enfin, il me paraît impossible cle confondre la maladie dont nous nous occupons avec les paralysies obstétricales. Les commémoratifs, le siègede ces paralysies, leur marche habituelle, empêcheront presque à coup sûr des erreurs de diagnostic.
Le diagnostic est parfois plus difficile dans les cas où la paralysie atrophique s'est limitée à un seul membre, au membre inférieur par exemple, et même au segment inférieur de ce membre, jambe et pied, de façon à produire un pied bot. Si l'on examine un adulte ou un vieillard atteint de cette infirmité et s'il est impossible de savoir à quelle époque elle remonte, on peut se demander si l'on n'est pas en présence d'un cas de pied bot congénital. Le diagnostic se tirera de la mobilité plus ou moins grande des articulations déformées et surtout de l'état des muscles qui servent à mouvoir les parties unies par ces articulations. Dans les cas de pied bot congénital, les jointures sont très mobiles ; elles le sont beaucoup moins, lorsque l'infirmité est due à la'paralysie atrophique de l'enfance. Certains muscles sont paralysés et atrophiés dans cette dernière maladie, tandis qu'ils ont tous conservé, à un certain degré, leur structure et leur contractilité dans les cas de pied bot congénital. D'autre part, certaines formes de pied bot ne se rencontrent, comme je l'ai déjà dit, qu'à la suite de la paralysie atrophique de l'enfance : le pied bot varus pied creux est une de ces formes qui permettent d'établir le diagnostic à première vue.
Pronostic. — Le pronostic de la paralysie atrophique infantile ne comporte pas de grands développements. Cette maladie ne menace pas la vie de l'enfant ; mais lorsqu'elle est très étendue, elle affaiblit peut-être la résistance de l'organisme aux diverses influences morbifiques qui assiègent l'enfance. Cependant rien ne prouve nettement qu'il en soit ainsi. Mais les lésions médullaires, bien que guéries au bout d'un temps plus ou moins long, constituent une sorte d'épine qui peut, à un moment ou à un autre, provoquer dans la moelle une nouvelle atteinte de paralysie atrophique, ou le développement d'un nouveau processus morbide.
C'est là un fait incontestable que j'ai souvent mentionné soit dans mon enseignement clinique, soit dans mes cours à la Faculté de Médecine. M. Cbarcot l'avait indiqué de son coté à maintes reprises, lia nettement signalé la possibilité d'une reprise plus ou moins tardive de la paralysie atrophique infantile,
à la suite d'une fatigue considérable. « On sait, dit-il, que des » lésions spinales anciennes et éteintes se réveillent, pour » ainsi dire, sous l'influence de l'exercice des membres corres- » pondant à la partie affectée du centre spinal ; ainsi, dans » la paralysie infantile du membr inférieur gauche, on peut » voir, plusieurs années après, le membre inférieur droit se » prendre à son tour sous l'influence d'une marche forcée \ »
J'ai vu, dans trois cas, l'atrophie musculaire progressive prendre naissance chez des individus âgés de 15 à 25 ans et offrant une atrophie musculaire infantile très caractérisée. M. Charcot a observé et relaté des cas de ce genre. Des faits analogues ont été vus par d'autres médecins 2. Deux des élèves de M. Charcot, MM. G. Ballet et A. Dutil, ont bien mis en lumière cette influence que peut exercer un ancien foyer cle poliomyélite infantile, sur la production ultérieure de diverses affections médullaires. Dans leur intéressant mémoire, qui contient deux observations personnelles et une observation inédite de M. Pitres, ils font voir que les affections de la moelle ainsi provoquées peuvent être : « ou des poussées con- » gestivesavec parésie ou paraplégie passagère; ou une myé- » lite aiguë, à forme de paralysie spinale aiguë de l'adulte ; )> ou une myélite subaiguë, à forme de paralysie générale spi- » nale antérieure subaiguë ; ou une myélite chronique, à » forme de téphro-myélite antérieure chronique (atrophie mus- » culaire progressive. » Ils ajoutent que plusieurs de ces processus peuvent se succéder chez le même sujet3.
Le développement intellectuel n'est pas entravé d'ordinaire par cette maladie et elle ne crée pas une prédisposition reconnaissable pour les affections encéphaliques M. Erb a observé un cas de paralysie atrophique spinale de l'enfance, dans lequel on vit plus tard se produire de l'épilepsie. C'est là un cas
Charcot. Le Progrès Médical. 10 mars 1883, p
2. J. Coudoin. Etude cliniquede laparalysie spinale aiguë et de t 'atrophie musculaire progressive chez le même individu (Thèse inaugurale, Paris, 1879, n° 585). — Hayem (comptes rendus delà Soc. de Biologie, 1878). — A.Seeligmûller. UeberUihmungen im Kindesalter (Jahresb. f. Kinderheilk. N. F. XIII, p. 226. — Anal in Cenlral-
blatt 1879, p. i35. — P. Oulmont et Neumann. De Vmftuence de la paralysie
infantile sur te développement ultérieur de V atrophie musculaire progressive (Gaz. Hebdom. de Méd. et de Ghir., 1881, p. 754. - Deux observations). — Gower. De la paralysie spinale aiguë. (Quelques mots d'analyse in Gaz. Hebdom., 1882, p. 581). — Rendu {VUnion Med., 1883; p. 77 )....
3. G. Ballet et A. Dii. De quelques accidents spinaux déterminés par la présence dans la moelle d'un ancien foyer de myélite infantile. [Revue de Médecine, 1884» PP. ! 8 et suiv.)
tout à fait exceptionnel et vraisemblablement il n'y avait aucune relation entre l'ancienne affection infantile et le mal caduc.
Ce que la paralysie atrophique de l'enfance a de grave, c'est qu'elle détermine des infirmités plus ou moins étendues, et, par suite, une gêne plus ou moins grande de la motilité. Depuis la claudication la plus légère jusqu'à la privation complète de l'usage des membres inférieurs, on observe tous les degrés de troubles des fonctions de ces membres. De même, pour les membres supérieurs, il peut y avoir tous les degrés d'infirmité, depuis la gêne des mouvements d'une main ou d'une partie de la main, jusqu'à l'impuissance de se servir des deux membres : ce dernier cas est heureusement très rare.
Ce qui ^importe, comme pronostic, lorsqu'on est appelé à donner des soins à un enfant récemment affecté cle paralysie atrophique, c'est de chercher à reconnaître quelles sont les parties atteintes qui recouvreront le mouvement aboli et quelles sontcelles qui sont condamnées, àpeuprèssans recours, àsubir une atrophie profonde et à rester définitivement percluses.
Duchenne de Boulogne a montré que les chances, pour le retour du fonctionnement des muscles atteints par cette maladie, sont d'autant plus grandes que la contractilité laradique disparaît [plus lentement dans ces organes. Ainsi, il est à peu près certain que les muscles dont la contractilité ne peut plus être mise en jeu par les courants faradiques au bout de cinq, six ou sept jours, s'atrophieront complètement et pour toujours ; tandis que ceux qui se contractent encore sous l'influence de ces courants au bout de dix à douze jours et qui ne perdent leur contractilité faradique que plus tard, pourront sans doute, au t contraire, récupérer leurs propriétés physiologiques, et fonctionner de nouveau après un temps plus ou moins long. Si la contractilité faradique est conservée à peu près intacte dans des muscles paralysés depuis quinze à vingt jours, on peut affirmer qu'à moins d'une rechute bien peu probable, ils ne tarderont pas à reprendre leurs fonctions.
Lorsque l'examen des muscles est pratiqué plusieurs semaines après le début de la maladie, on constate une abolition complète de la contractilité et une atrophie assez prononcée dans tous ceux qui sont frappés de paralysie. A cette époque, il est impossible de reconnaître si l'atrophie se poursuivra dans ces muscles jusqu'à ses dernières limites, ou si elle ne s'arrê-
tera pas à un certain degré, dans quelques-uns d'entre eux tout au moins.
L'observation clinique a prouvé qu'une restauration plus ou moins étendue, soit spontanée, soit provoquée ou activée par le traitement, peut se produire même clans des muscles déjà aussi gravement atteints. On n'est pas autorisé par les faits connus à penser que les muscles seront d'autant plus sûrement compromis, que les accidents de la première période (fièvre initiale, convulsions) auront été plus intenses, plus durables ou plus répétés. D'autre part, il n'est pas absolument certain, bien que cela soit très probable, que les muscles dont l'atrophie s'est effectuée avec la rapidité relative la plus grande sont le plus sûrement menacés d'une destruction complète et inévitable. Le pronostic doit donc être réservé jusqu'à un certain point dans ces ^conditions.
Pathogénie. — L'opinion émise par MM. Roger et Damaschino sur la nature de la paralysie atrophique de l'enfance me paraît exacte et j'ai eu déjà l'occasion de le dire. Je pense avec eux que la paralysie atrophique de l'enfance est le résultat d'une inflammation aiguë de la moelle épinière, inflammation qui atteint surtout la substance grise de la moelle : du moins cette interprétation répond à la presque totalité des cas publiés jusqu'à ce jour. On a vu qu'exceptionnellement il peut en être autrement. Encore est-il permis de mettre en doute la réalité de la similitude que les observations cliniques paraissent établir entre ces deux catégories de faits. Jusqu'à ce que des études plus complètes aient permis de mieux connaître les faits rares qui ne rentrent pas dans la règle, on peut les laisser de côté dans les considérations de physiologie pathologique relatives à la paralysie atrophique de l'enfance.
Le début de l'inflammation du tissu médullaire est brusque. La substance grise, ou plutôt une partie de la substance grise, celle des cornes antérieures, est constamment atteinte dès le début. L'inflammation peut se déclarer dans une seule région, la région dorso-lombaire, par exemple ; ou bien se produire en deux: foyers : l'un, dans cette même région; l'autre, dans la région cervico-dorsale. Dans d'autres cas même, un plus grand nombre de points se trouvent affectés en même temps. D'ailleurs, on peut dire que l'irritation inflammatoire est toujours beaucoup plus étendue qu'on ne serait disposé à le croire d'après l'exa-
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men clinique. Ainsi que nous l'avons vu, il est rare que, même lorsqu'il y a une paralysie bornée aux membres inférieurs ou même à un seul membre inférieur, on ne découvre pas, par une étude attentive de la moelle épinière à l'aide du microscope, des altérations plus ou moins légères dans la plus grande partie de la hauteur de la moelle épinière: mais, en général, c'est seulement dans les régions de la moelle d'où naissent les nerfs des muscles atrophiés, qu'on trouve des foyers morbides bien distincts, avec transformation de la névroglie en tissu connectif et avec destruction d'un groupe plus ou moins nombreux de cellules.
Les altérations ne sont pas confinées dans l'enceinte des cornes antérieures. Les faisceaux antéro-latéraux, comme nous l'avons dit, offrent aussi presque toujours clés modifications morbides : on y constate une sclérose plus ou moins accusée et une atrophie des fibres nerveuses. Ces modifications, marquées surtout au niveau des foyers de lésions des cornes antérieures, peuvent occuper une plus ou moins grande étendue de la hauteur de la moelle.
Les altérations des faisceaux antéro-latéraux paraissent être constantes, à peu près d'après les faits publiés. Sont-elles toujours primitives? Datent-elles du même moment que les lésions de la substance grise? Les documents connus aujourd'hui prouvent qu'il en est bien ainsi, du moins pour celles de ces altérations qui s'observent au niveau des foyers de téphromyélite. Les lésions primitives de ces faisceaux donnent- elles lieu à des atrophies secondaires descendantes ? Nous ne sommes pas renseignés nettement sur ce point.
Dans l'état actuel de nos connaissances, il semble donc que l'on n'est pas autorisé à tenir pour tout à fait exacte la dénomination de téphromyélite antérieure aiguë de l'enfance, proposée pour désigner la maladie dont nous avons retracé l'histoire. Les lésions ne sont pas aussi étroitement systématiques que nous l'avions cru, au début des études sur l'anatomie pathologique de la paralysie spinale atrophique.
A tout prendre cependant, elles ne sont pas non plus indifféremment diffuses. Elles se produisent toujours dans les régions motrices de la moelle épinière, c'est-à-dire dans les cornes antérieures et dans les faisceaux antéro-latéraux. Elles sont donc systématisées dans une certaine mesure. Si, d'autre part, on considère que ce qui donne à la maladie sa physionomie ca-
ractéristique, c'est l'altération cle la' substance grise des cornes antérieures, on sera sans cloute conduit à ne pas rejeter le nom de téphromy élite antérieure ou toute autre dénomination rappelant cette localisation.
Tous les autres noms proposés sont d'ailleurs plus ou moins discutables. Celui de paralysie spinale de l'enfance ne désigne pas d'une façon précise la maladie en question, car, à la rigueur, il peut s'appliquer à toutes les paralysies produites par une abolition passagère ou durable des fonctions de la moelle épinière. Le nom de paralysie atrophique de l'enfance, sous lequel Duchenne (de Boulogne) a décrit cette maladie, est préférable en ce qu'il rappelle immédiatement qu'il s'agit d'une affection qui est paralytique dès le début et qui produit plus tard de l'atrophie musculaire. Toutefois il ne désigne pas exclusivement les cas dans lesquels la lésion principale siège dans la substance grise de la moelle épinière, puisque nous avons vu qu'une maladie semblable en apparence peut être observée dans des cas où cette substance est intacte. En ajoutant le mot spinale à la dénomination proposée par Duchenne et en la désignant ainsi sous le nom — adopté par plusieurs auteurs — cle paralysie spinale atrophique aiguë de l'enfance, on échapperait à cette objection.
La myélite spéciale qui produit la paralysie atrophique de l'enfance se déclare brusquement pour ainsi dire : elle est comparable, sous ce rapport, à l'inflammation d'autres organes, à la pneumonie, par exemple. Du reste, nous savons que ce mode de début s'observe, avec une soudaineté peut-être plus grande encore, dans une autre variété de myélite, clans celle qu'on a pu désigner sous le nom cle myélite apoplectiforme.
Il est difficile d'expliquer pourquoi les lésions cle la paralysie atrophique de l'enfance occupent toujours le même siège, dans les colonnes antérieures de la substance grise. 11 y a là vraisemblablement une prédisposition locale, existant principalement dans l'enfance et à un plus haut degré chez certains enfants. Le fonctionnement des groupes cellulaires, situés dans ces colonnes de substance grise, est certainement plus actif que celui des autres groupes ou des éléments cellulaires des autres parties de cette même substance : les efforts de préhension, de marche, exigent une mise enjeu énergique et bien souvent répétée des propriétés de ces cellules. Cette activité fonctionnelle est-elle en rapport, surtout dans le jeune
âge, avec une altérabilité plus grande de la matière organisée qui constitue ces éléments? Est-ce une plus grande vulnérabilité due à une différence d'organisation intime? Quelle que soit la cause, le fait est là : dans l'enfance, la moelle épinière est atteinte plus facilement d'irritation phlegmasique que clans l'âge adulte et l'inflammation se localise presque toujours, d'une façon prédominante tout au moins, dans la substance grise des cornes antérieures.
Le processus débute-t-il dans les éléments nerveux proprement dits ou dans le tissu de la névroglie ? Cette question reste en suspens jusqu'ici. Il faut bien avouer pourtant qu'il est assez difficile d'admettre que le point de départ du travail morbide soit une irritation des cellules nerveuses, pour ne parler que de la substance grise. Comment cette irritation déborderait-elle immédiatement de ces cellules, pour envahir violemment le tissu connectif qui les environne ? Quoiqu'il n'y ait là aucune impossibilité matérielle, cependant c'est une hypothèse que nous ne pouvons appuyer sur aucune analogie satisfaisante. Si l'irritation des fibres nerveuses, dans les cas de sclérose systématique, détermine un travail morbide irritatif dans lanévroglie qui les sépare les unes des autres, il s'agit, dans ce cas, d'un travail secondaire et très modéré, tandis que, dans la poliomyélite de l'enfance, l'inflammation de la névroglie est franchement aiguë. De nouvelles études sont nécessaires pour qu'on puisse arriver à des notions claires sur ce point de pathogénie. Peut-être les cellules nerveuses, les fibres nerveuses et la névroglie sont-elles atteintes dès le début, simultanément. En ce qui concerne la névroglie, une autre question se présente : sont-ce les éléments- propres de ce tissu qui souffrent, tout d'abord, ou bien sont-ce les vaisseaux? On tend assez généralement aujourd'hui à considérer les vaisseaux comme le siège des phénomènes initiaux de l'inflammation ; mais, dans l'état actuel de la science, chaque catégorie particuhèrede > faits de phlegmasie réclame une investigation spéciale l. M. Fnedr. Scliultze, après avoir décrit les lésions constatées dans un cas de paralysie spinale atrophique de l'enfance [loc. cit.), émet la pensée -— en se fondant sur la grande quantité de
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pigment hématique, trouvée clans les vaisseaux altérés — qu'on serait peut-être autorisé à attribuer le point de départ de la maladie à des hémorragies primitives de la moelle. Cette hypothèse me paraît peu admissible. Je n'hésite pas à considérer la congestion vasculaire, les extravasats sanguins et les vestiges de caillots cruoriques comme secondaires : que l'irritation prenne naissance dans lanévroglie, comme le supposent divers auteurs, ou dansles cellules nerveuses, ou simultanément dans ces éléments anatomiques et dans la gangue qui les entoure, il se développe presque aussitôt, mais secondairement, une dilatation clés vaisseaux avec stase clans certains d'entre eux. fluxion active et fluxion rétrograde, cliapéclèse de leucocytes et d'hématies, transformation de ces derniers corpuscules en pigment hématique, etc.
Est-on en droit d'adopter une autre interprétation qui a été émise dès quela notion de l'influencepathogénique des microbes a pris de la consistance et de l'extension ? Devons-nous regarder la spocliomy élite aiguë de l'enfance comme une affection infectieuse? Cette conception a trouvé des adhérents d'une grande valeur. Je citerai, par exemple, M. StriimpelP qui s'exprime ainsi : « L'ensemble du cours de la maladie rend très vraisemblable la présomption qu'il s'agit là d'une maladie infectieuse aiguë, d'un processus infectieux, lequel dépend d'une infection générale du corps, qui se localise de préférence dans une région circonscrite de la moelle épinière. » 11 ajoute : ce Une circonstance qui se lie peut-être à la nature susindiquée cle la maladie, c'est que la plupart des cas de cette maladie se montrent dans la saison chaude cle l'année. »
Cette manière d'envisager l'origine de la maladie n'a rien d'inacceptable en soi; mais, jusqu'à plus ample informé, elle ne peut être considérée que comme une simple vue de l'esprit.
Une particularité me paraît devoir être relevée : l'inflammation des cornes antérieures de substance grise cle la moelle , dans laparalysieatrophiquedel'enfance, ne donne jamais lieu à de la suppuration, ce qui peut, à la rigueur, s'expliquer par la courte durée delà phase aiguë de l'irritation phlegmasique initiale.
Enfin ce peu de durée cle la période d'acuité du processus mérite bien aussi d'être noté d'une façon spéciale : quelques heures suffisent pour que la matière organisée des cellules
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nerveuses et celle de la névroglie environnante soient modifiées dans leur constitution et leur mode normal de vitalité au point d'être condamnées à s'atrophier et à disparaître. 11 y a là un caractère qui distingue bien ce processus morbide entre ceux qui peuvent évoluer dans la moelle épinière.
La fièvre qui se produit presque toujours pendant la période d'invasion de la maladie est à rapprocher de celle qu'on appelle fièvre inflammatoire ; elle est comparable à celle qui se manifeste pendant l'évolution des processus phlemasiques des autres organes. Les convulsions épileptiformes qu'on observe assez souvent pendant cette même période, de même que le délire, le coma ou la somnolence que l'on constate plus rarement, ne peuvent s'expliquer si l'on n'admet pas l'existence d'une excitation encéphalique durant la première phase delà poliomyélite infantile. Cette excitation de l'encéphale est du même genre que celle qui accompagne si souvent le début des maladies aiguës de l'enfance, les fièvres éruptives, par exemple, l'otite, etc., ou qui se produit au moment de la dentition.
Tous les éléments cellulaires qui sont atteints dans les cornes antérieures de la substance grise médullaire, chez les enfants affectés de paralysie spinale atrophique aiguë, ne le sont pas au même degré. Nous avons vu que la paralysie, qui se montre après la première période, est d'abord très étendue relativement, qu'ensuite elle tend presque toujours à se restreindre et assez souvent dans des proportions considérables. Un grand nombre de cellules ont donc été modifiées au début par l'irritation inflammatoire, de façon à perdre tout pouvoir physiologique. Tous les nerfs moteurs en communication directe avec ces cellules ont cessé immédiatement de fonctionner : d'où la paralysie musculaire très étendue que l'on observe alors. Parmi les cellules nerveuses qui ont subi les modifications déterminées par l'irritation inflammatoire, les unes ont reçu un coup irrémédiable, mortel, tandis que les lésions des autres sont guérissables.
Faute d'examens nécroscopiques faits dans les quelques jours qui suivent le début de la maladie, on ignore la nature de la lésion qu'offrent les cellules dans cette période. Peut-être s'agit-il d'une altération analogue à celle que M. Yirchow a nommée, pour d'autres éléments anatomiques, la tuméfaction trouble. Toujours est-il que, clans certaines cellules, l'altération des premiers moments est suivie d'un état granuleux, avec
retrait progressif de ces éléments sur eux-mêmes ; le noyau disparaît, les prolongements cellulaires se détruisent: ces cellules ou bien deviennent ultérieurement plus transparentes, se déforment peu à peu, se rapetissent progressivement et finissent par disparaître sous l'influence d'un travail de résorption moléculaire ; ou bien elles se racornissent pour ainsi dire en se déformant aussi et en perdant une grande partie de leur volume primitif, et elles demeurent peut-être indéfiniment, dans une sorte d'état de momification, à la place qu'elles occupaient. Leur noyau et leurs prolongements ont disparu clans ce cas comme dans l'autre.
Les cellules qui ont été moins profondément atteintes ont certainement subi aussi des modifications morbides intimes; mais ces modifications sont relativement légères. Elles se dissipent au bout de peu de jours dans les éléments cellulaires qui n'ont éprouvé qu'une très faible irritation; elles sont un peu plus durables, mais temporaires aussi, clans ceux où cette irritation a été plus forte, sans atteindre un haut degré.
Les fibres nerveuses motrices, nées des cellules les plus gravement altérées, subissent l'atrophie qui se produit constamment, lorsque ces fibres cessent de recevoir l'influx trophique de la moelle épinière ; les muscles innervés par ces fibres ne tardent pas non plus à devenir le siège des modifications atrophiques qui ont toujours lieu aussi clans ces conditions. Ces altérations évoluent assez rapidement. Mais rien n'autorise à admettre, pour expliquer la rapidité du processus d'atrophie, qu'il y ait intervention d'une influence irritative. On observe chez les jeunes animaux, à la suite d'une simple section des nerfs, des atrophies aussi rapides que chez les enfants atteints de paralysie atrophique: c'est l'âge cle ces en fants qui abrège la durée du travail morbide dont leurs nerfs et leurs muscles sont le siège.
Lorsque toutes les fibres nerveuses motrices que reçoit un muscle se sont atrophiées et que les cellules nerveuses avec lesquelles elles sont en relation directe sont détruites, ou en voie de destruction, l'atrophie de ces fibres et des muscles qu'elles innervaient est définitive; il n'y a pas de restauration anatomique et physiologique à espérer. 11 n'en est pas de même des fibres nerveuses motrices naissant des cellules nerveuses moins compromises. Parmi ces fibres, les unes, lorsque l'altération des cellules a été très légère, très
passagère, restent saines el les muscles auxquels elles se distribuent conservent leur structure et leurs propriétés physiologiques; les autres, en relation avec des cellules nerveuses dont la substance a été un peu plus modifiée, s'altèrent et les muscles correspondants s'atrophient aussi. Mais, après un temps variable, suivant le degré de la modification morbide quelles ont éprouvée, les cellules nerveuses récupèrent leurs intégrité de structure et toutes leurs propriétés phvsiologiques La motilité demeure pourtant paralysée dans les parties où elle avait disparu tout d'abord. C'est que les fibres nerveuses ont commencé à s'altérer et que leur altération se poursuit jusqu a ses derniers termes. Quant aux muscles, le travail d'atrophie y continue aussi son évolution. L'influence du retour des cellules nerveuses à l'état normal se manifeste pourtant tôt ou tard. Les nerfs moteurs en rapport avec ces cellules deviennent alors le siège d'un travail actif de régénération ; les muscles correspondants cessent de s'atrophier et bientôt des éléments musculaires nouveaux tendent à y remplacer les éléments disparus, tandis que les faisceaux déjà modifiés reprennent peu a peu les caractères de l'état normal. Les relations entre les muscles et les cellules motrices médullaires s'étant rétablies par le tait de la restauration des nerfs, les mouvements volonta)res qui sont effectués par ces muscles s'exécutent de nouveau, d abord très faibles, puis de plus en plus prononcés, et ils peuvent recouvrer leur énergie primitive.
Il n'est pas nécessaire d'insister de nouveau ici sur le mécanisme de production des déformations des articulations et des déviations des jointures. 11 s'agit tout simplement de l'entraînement de tel ou tel segment d'un membre dans une direction vicieuse, par suite de la paralysie de certaines masses musculaires qui n opposent plus aucune résistance au raccourcissement tonique des muscles dont elles étaient les antagonistes. Les modifications des muscles, dans la spodiomyélite aiguë de 1 enfance, ne se bornent pas à la disparition des éléments musculaires par atrophie progressive. Nous avons vu qu'il y a toujours hypergénèse du périmysium interne et du périmysium externe et que souvent, en outre, il y a formation de graisse dans les éléments cellulaires résultant de cette hypergénèse, ce qui peut donner heu à une sléatose interstitielle du muscle à une véritable substitution graisseuse. Il est difficile de donner une explication valable de celle prolifération du tissu connec-
tif interstitiel des muscles en voie d'atrophie. On sait qu'elle n'est pas spéciale au cas dont nous nous occupons. Elle se manifeste dans tous les cas d'atrophie musculaire, quelle qu'en soit la cause ; elle est très nette, par exemple, dans les cas où cette atrophie est due à une solution traumatique ou chirurgicale de continuité des nerfs moteurs. Je l'ai observée maintes fois chez divers animaux, à la suite d'une section expérimentale de ces nerfs. J'ai constaté cette stéatose, par exemple dans les muscles fessiers et les muscles de la cuisse, sur des cobayes chez lesquels on avait sectionné le nerf sciatique près de son point de sortie du bassin.
L'hypergénèse du tissu interstitiel des muscles est-elle due à une sorte d'effort de régénération des éléments musculaires, effort prenant naissance dans les éléments de périmysium et n'aboutissant, faute de l'influx nerveux nécessaire, qu'à une production d'éléments de tissu connectif? Ou bien faut-il admettre, dans les cas d'atrophie des muscles, comme clans ceux d'atrophie des nerfs, qu'il y a coïncidence constante d'un faible degré d'irritation, d'abord dans les éléments propres eux-mêmes, d'où multiplication des noyaux des faisceaux musculaires situés en dedans du sarcolemme et ensuitedans le tissu concectif plus ou moins modifié qui est contigu à ces éléments propres, d'où l'hyperplasie du périmysium interne et externe ?
Quant à la production de graisse dans les éléments du tissu connectif interstitiel des muscles, ne peut-elle pas être considérée comme le résultat de l'affaiblissement du mouvement nutritif dans ces éléments, une fois que le travail d'hyperplasie a perdu de son activité ? 11 faut bien avouer que cette explication ne suffît pas à rendre compte de l'épaississement du tissu adipeux que l'on constate si souvent dans les régions profondes de la peau et dans le pannicule sous-cutané, au niveau des muscles atrophiés. 11 y a là une sorte d'entraînement de voisinage dans un processus dénutrition vicieuse, pour ainsi dire, facilité sans cloute par l'amoindrissement du courant circulatoire dans les muscles atrophiés et dans ces régions de la peau qui reçoivent leur irrigation sanguine des mêmes artères.
Les vaisseaux, en effet, subissent une réduction considérable de diamètre. Cette diminution de calibre a été étudiée surtout dans le système artériel. Il faut remarquer qu'il n'y a pas seulement retrait concentrique des artères, mais qu'il y a, en ou-
tre, ralentissement et défaut de développement de ces vaisseaux. Il s'agit, en ce moment, de la paralysie atrophique de l'enfance : chez déjeunes enfants d'un à trois ans, par exemple, le tissu des muscles disparaît par atrophie clans un membre ; le travail évolutif des vaisseaux qui se distribuaient à ces muscles et qui devaient se développer en même temps qu'eux pour fournir aux besoins de leur active circulation, s'arrête ou du moins se ralentit. D'autre part, en même temps que l'atrophie détruit les muscles, un grand nombre de vaisseaux capillaires déjà formés se resserrent peu à peu et finissent par être annihilés : le courant sanguin perd de sa force dans les rameaux artériels qui correspondent à ces capillaires et dans le tronc d'où naissent ces vaisseaux ; la pression y diminue peu à peu et tous ces vaisseaux tendent aussi à revenir sur eux-mêmes.
Est-ce à ces modifications des vaisseaux artériels que nous devons attribuer l'état dans lequel on trouve d'ordinaire les os chez les individus qui ont été atteints, dans leurs premières années, cle paralysie atrophique de l'enfance? Nous avons vu que, chez ces sujets, les os des membres atrophiés ont souvent une longueur et une grosseur moins considérables que dans l'état sain; la paroi diaphysaire des os longs est plus mince et le tissu aréolaire est plus largement vacuole que dans les conditions ordinaires. On doit, ce semble, admettre que cet état anormal est dû, au moins en partie, à l'affaiblissement du courant circulatoire dans les membres atteints par la maladie. Mais il se peut que d'autres influences interviennent et, en particulier, il est difficile de ne pas tenir un certain compte de la possibilité de l'atrophie des nerfs des os. Yolkmann 1 aurait vu des lésions trophiques durables des os se produire, dans un cas où la paralysie infantile avait été temporaire et s'était terminée en quelques jours par le retour complet du fonctionnement des muscles paralysés. Doit-on penser, pour expliquer ce fait, que, dans ce cas, la lésion des parties cle la moelle en relation avec les fibres nerveuses musculo-motrices avait pu disparaître rapidement, tandis que les éléments de ce centre qui influent sur la nutrition intime des os restaient altérés?
Rappelons que Duchenne a constaté de son côté que le degré d'atrophie des os n'est pas en rapport direct avec l'étendue cle l'atrophie musculaire. 11 a observé un cas dans lequel la paralysie temporaire ries muscles fléchisseurs du pied sur la jambe
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avait été suivie d'un tel affaiblissement de la croissance des os, que le membre correspondant, examiné deux ans après la guérison de la paralysie, était plus court que l'autre membre de cinq centimètres .
Les changements éprouvés par la circulation dans les membres frappés de paralysie atrophique de l'enfance expliquent facilement le refroidissement qu'on y constate. Sous l'influence de la diminution du calibre des artères, le sang n'est plus poussé avec une force suffisante dans les vaisseaux capillaires, et il en résulte un ralentissement du passage du sang au travers de ces vaisseaux : il se produit ainsi une stagnation relative dans les réseaux capillaires de la peau et dans les veinules cutanées. L'apport moins actif de calorique, par suite de la réduction de l'irrigation sanguine artérielle et, d'autre part, la déperdition plus grande de chaleur, qu'entraîne nécessairement la stagnation du sang dans les capillaires cutanés, donnent clairement la raison du refroidissement des membres atrophiés. Cet état de la circulation permet de se rendre compte facilement aussi de la teinte rouge sombre, souvent cyanosée, que la peau présente alors si souvent.
Nous ne connaissons pas l'état de la circulation, pendant la durée des accidents initiaux, dans les régions du corps qui doivent être atteintes de paralysie atrophique. Lorsqu'on examine ces régions, quelques jours après que la paralysie s'y est déclarée, on y constate déjà, comme l'a vu Duchenne (de Boulogne), un abaissement de température.
Nous avons vu que les muscles, en même temps qu'ils perdent leur contractilité, deviennent bien moins sensibles que dans l'état normal. Cette insensibilité relative des muscles est déjà très frappante peu cle jours après le début de la maladie : les courants faradiques, même assez intenses, sont facilement supportés lorsqu'on les fait passer au travers des muscles paralysés, tandis que l'on provoque des pleurs et des cris, lorsqu'on faradiseles muscles sains avec des courants d'une moindre intensité.
La faradisation de muscles dont la contractilité est abolie donne les mêmes résultats dans des cas d'une tout autre sorte, par exemple dans le cas de paralysie saturnine des extenseurs de la main.
L'insensibilité des muscles, dans de telles conditions, ne peut guère s'expliquer que si l'on admet ou bien que les fibres
nerveuses sensilives des muscles s'altèrent en même temps que les fibres nerveuses motrices ; ou bien que les sensations pénibles provoquées par la faraclisation des muscles sont dues à la contraction même des faisceaux musculaires primitifs.
Examinons la première hypothèse. Les fibres sensitives clés muscles proviendraient-elles, comme les libres musculomotrices, des cellules des cornes antérieures et seraient-elles entremêlées aux fibres des racines antérieures? Une pareille question n'a môme pas de raison d'être, puisque la physiologie expérimentale a prouvé que les racines antérieures ne contiennent pas d'autres fibres sensitives que des fibres récurrentes. Mais s'il restait des doutes, on pourrait les dissiper, en rappelant les résultats de l'expérience suivante : Si l'on sectionne, sur un chien ou un autre mammifère curarisé et soumis à la respiration artificielle, toutes les racines antérieures des nerfs rachidiens destinés à l'un des membres postérieurs, on peut constater, soit a l'aide des mouvements des iris, soit au moyen des réactions hémodynamométriques, que la faraclisation des muscles provoque encore de la douleur. Des excitations du même genre, portant aussi sur les muscles, mais après section isolée de toutes les racines postérieures des mêmes nerfs, ne donnent plus lieu à aucune manifestation de douleur.
Les fibres sensitives des muscles sont donc conduites à ces organes par les racines postérieures. Or, ces racines ne sont pas altérées clans le cas de paralysie atrophique de l'enfance. Pourquoi donc la faraclisation ne produit-elle plus de douleur, lorsqu'elle porte sur les muscles en voie d 'altération atrophique? 11 se pourrait que les fibres sensitives des muscles, contenues dans les racines postérieures, fussent paralysées, quoique non altérées, puisque l'intégrité de leur structure dépend de la persistance de leurs relations normales avec les cellules des ganglions spinaux et qu'elles pourraient rester saines alors même que les éléments récepteurs des impressions musculaires, dans la moelle, seraient profondément altérés. Mais il est à peu près certain qu'il n'en est pas ainsi. Les muscles qui viennent de perdre leur contractilité farado-musculaire et dont la faradisation n'excite plus de sensations pénibles ou douloureuses ont conservé sans doute leur sensibilité et nous sommes ainsi conduits à adopter le second mode d'explication.
Je crois donc que fou peut, sans choquer aucune vraisem-
blance physiologique, attribuer les douleurs ou les sensations désagréables que fait éprouver la faradisation, dans la profondeur de la région électrisée, à la contraction musculaire ainsi provoquée. Cette contraction détermine probablement dans les fibres nerveuses sensitives des muscles une irritation particulière du même genre que celle qui est si douloureuse dans le phénomène de la crampe. Dès que la contractilité musculaire ne peut plus être mise en jeu par l'électricité, les sensations dont il s'agit ne peuvent plus se produire et la faradisation ne provoque plus sans doute, dans les muscles dont la propriété physiologique est abolie, qu'une impression vague et relativement légère.
Si la sensibilité musculaire, du moins celle qui donne lieu aux sensations provoquées par l'électrisation, est abolie en même temps que la contractilité, il n'en est pas de même de la sensibilité générale et de la sensibilité de la peau. Ces sensibilités sont absolument intactes dans presque tous les cas et cela est bien d'accord avec ce que nous savons de l'état de la moelle épinière et des racines postérieures des nerfs rachidiens.
La persistance de la sensibilité de la peau est, comme on'le sait, une condition défavorable à la production de lésions trophiques cutanées. Si l'on ajoute que la nutrition intime de la peau n'est pas soumise à l'influence des éléments cellulaires des cornes antérieures de la substance grise médullaire et qu'elle n'est régie dans une certaine mesure, que par d'autres éléments de la substance grise de la moelle et par les ganglions spinaux, on comprendra sans peine pourquoi, dans la paralysie atrophique de l'enfance, les lésions trophiques de la peau sont si rares.
^ Un mot enfin de l'état normal de la miction et de la défécation dans cettemaladie. Comme c'est là un fait qui a été observé même dans des cas où la paralysie était généralisée, au début, il peut contribuer à démontrer que les centres nerveux médullaires qui président à ces actes physiologiques sont distincts de ceux .qui tiennent sous leur dépendance les mouvements des muscles de la vie animale. On a vu, d'autre part, des faits d'un tout autre ordre, dans lesquels la paralysie de la vessie, soit isolée, soit accompagnée d'une certaine parésie du gros intestin et des sphincters de l'anus, semblait ne pouvoir être rap-
portée qu'à une lésion médullaire, bien qu'il n'y eut pas trace de paralysie des membres inférieurs. Ces faits confirment les premiers et tendent bien à prouver aussi qu'il y a, dans la moelle épinière, des centres tout à fait distincts, pour l'excitation et la régulation des fonctions de la vessie et du gros intestin. L'expérimentation a nettement déterminé la région médullaire dans laquelle siègent ces centres ; mais on ne sait pas quelle est la disposition de ces centres et quelles sont leurs relations topographiques avec les autres centres fonctionnels situés dans la même région 1.
Traitement. — Ce sont les données de physiologie pathologique qui doivent servir de guide au traitement de la paralysie atrophique de l'enfance. Les règles ont été tracées, pour la plupart, avec une grande netteté, par Duchenne (de Boulogne).
Au début de la maladie, ce que le médecin doit avoir présent à l'esprit, c'est qu'il s'agit d'une affection aiguë, inflammatoire, de la moelle épinière. Pendant les premiers jours surtout, l'immobilité aussi complète que possible, l'application de ventouses sèches sur la région vertébrale, les frictions un peu excitantes sur cette région, les vésicatoires volants, doivent être les principaux moyens mis en usage. On devra aussi prescrire des préparations d'ergot de seigle, pour cherchera obtenir le resserrement des vaisseaux dilatés dans les régions congestionnées des centres nerveux.
Lorsque les premiers jours sont passés, les phénomènes phlegmasiques proprement dits ont disparu ; l'inflammation a produit son œuvre ; la lésion qu'elle a fait naître dans la moelle va évoluer. Parmi les éléments anatomiques affectés dans le tissu médullaire, les uns récupéreront peu à peu leur état normal; les autres, plus profondément modifiés, s'altére-
1. Dans un cas que le D'". Mallez considérait comme un fait de paralysie vésicale produite par une lésion des centres nerveux (il y avait eu une paralysie complète de la vessie, et parésie du gros intestin, sans paralysie des muscles de la vie de relation), ce médecin me pria d'examiner la moelle épinière. Je constatai très nettement une modification morbide des corne antérieures de la substance grise médullaire, modification exclusivement bornée à la partie antéro-interne de ces cornes, dans la région dorso-lombaire. Dans certaines coupes, le groupe antéro-interne ne contenait qu'une, deux ou trois cellules normales et parfois une ou deux cellules revenues sur ellesmêmes, dépourvues de noyau et de prolongements. La névroglie de cette région avait subi manifestement un»; altération sclérosique. D'après cette observation, je suis disposé à croire que c'est le groupe cellulaire antéro-interne des cornes antérieures grises de la moelle épinière qui est, dans la région dorso-lombaire, le centre médullaire des mouvements de la vessie . il influerait aussi sur ceux du gros intestin, pour l'acte de la défécation.
rontdeplus en plus. La période qui s'écoule, depuis le moment où la paralysie s'est manifestée, jusqu'au moment où cette paralysie aura disparu dans un nombre plus ou moins grand des parties primitivement atteintes, pour se montrer définitive dans les autres parties, constitue donc, dans une certaine mesure, une période de réparation. Nous avons vu que la réparation peut être totale, de telle manière que toute trace de paralysie s'efface ; mais c'est là un fait exceptionnel ; le plus souvent la réparation est partielle.
Pendant cette période, il ne faut pas non plus perdre de vue que le travail réparateur essentiel s'effectue clans la moelle épinière. Les nerfs et les muscles déjà altérés, ou en voie d'altération, ne peuvent récupérer leur état normal qu'à la condition que les cellules de la moelle, qui exercent sur eux une influence trophique, aient elles-mêmes repris leurs caractères anatomophysiologiques normaux. 11 est donc nécessaire de ne pas cesser de se préoccuper de la moelle épinière dans la direction du traitement. Les frictions excitantes sur la région vertébrale sont encore indiquées, ainsi que les badigeonnages de teinture d'iode. Lespointes de feu elles-mêmes peuvent être appliquées, si l'enfant n'est pas trop impressionnable, car la prudence exige, surtout dans les premiers temps qui suivent l'invasion de la maladie, qu'on ne provoque pas une forte agitation et des cris violents : ces débats de l'enfant pourraient avoir pour résultat de congestionner la moelle et peut-être de déterminer — bien que cela soit bien peu à craindre — une récidive de l'affection aiguë médullaire.
De même, on pourra prescrire, aux doses convenables, des préparations de strychnine ou de noix vomique, pour exGiter les cellules de la moelle qui ont récupéré l'intégrité de leur structure, mais dont les énergies physiologiques n'ont pas repris leur degré normal *.
En même temps, il ne faudra pas négliger de soumettre les muscles à une électrisation méthodique. On pourra employer les courants continus ou les courants interrompus : ceux-ci ont fait leurs preuves et suffisent à produire les meilleurs résultats. Il sera bon de faire usage de ces courants presque dès le début. Les expériences de John Reid et celles de Brown- Séquard ont montré que F électrisation des muscles, auxquels
1. Je ne crois pas beaucoup à l'efficacité des révulsifs intestinaux ni à celle du calomel préconisé par Kennedy.
se distribue un nerf que l'on vient de couper, peut, si elle est pratiquée dès les premiers jours de l'opération, retarder ou empêcher même, plus ou moins complètement, leur atrophie progressive ; elles ont prouvé, en outre, que cette électrisation, pratiquée lorsque les muscles ainsi énervés ont subi un notable degré d'atrophie, favorise et hâte leur régénération. M. Dejerine a répété ces expériences dans mon laboratoire, du moins en ce qui concerne l'influence de la faradisation sur les phénomènes d'atrophie et il a constaté, sur des cobayes, que l'atrophie musculaire provoquée parla section du nerf sciatique, sans être empêchée tout à fait, peut du moins de la sorte être notablement retardée.
Il ne faudrait cependant pas, en s'appuyant sur ces résultats de pathologie expérimentale, concevoir l'espérance de suspendre, au moyen de la faradisation, la marche du processus d'atrophie musculaire, chez les enfants atteints de téphromyélite antérieure aiguë. Duchenne, de Boulogne, a reconnu que, chez l'homme, après la section d'un nerf, les muscles perdent leur contractilité et s'atrophient à peu près complètement, quand même on les soumet à une faradisation régulière.
11 en est de même chez l'enfant, dans la paralysie atrophiqne, pour les muscles dont les centres trophiques ont perdu irrévocablement leur structure normale et leurs propriétés physiologiques.
Mais nous avons vu que toutes les cellules nerveuses atteintes ne sont pas condamnées à subir des altérations irrémédiables. Il en est qui ont été si peu modifiées qu'elles redeviennent entièrement saines au bout de quelques jours. S'il ne s'écoule qu'un petit nombre de jours entre celui où elles sont touchées par l'intlammation et celui où elles reprennent leurs caractères anatomiques et physiologiques normaux, il est clair qu'elles n'ont éprouvé que les modifications les plus légères et, dans ce cas, les fibres nerveuses auxquelles elles donnent naissance seront demeurées saines ou à peu près et il en aura été de même des faisceaux musculaires innervés par ces fibres. Par conséquent la contractilité de ces faisceaux n'offrira probablement pas d'affaiblissement, ou bien elle sera si peu affaiblie qu'elle reprendra, au bout de peu de jours, son degré primitif d'énergie.
D'autres cellules ont été plus fortement atteintes. Elles ont perdu, dès le début, leurs propriétés physiologiques et leur pou-
voir trophique. Les modifications qui s'y sont produites ne sont pourtant pas assez profondes pour entraîner consécutivement leur atrophie progressive. Ces modifications sont destinées à disparaître peu à peu, lentement, et, après un temps plus ou moins long, les cellules reprendront leur constitution normale et leurs propriétés. Les fibres nerveuses motrices qui naissent de ces cellules commencent, dans ces conditions, à s'altérer peu de jours après l'invasion et passent par toutes les phases de l'atrophie granuleuse. Les muscles cessent de répondre aux excitations faradiques, cinq à douze ou quinze jours après le début de la maladie et ils subissent aussi les effets du travail d'atrophie qui s'y opère dès qu'ils ne sont plus soumis à l'influence trophique delà substance grise médullaire. Pour le rappeler en passant, ces faits montrent bien que les fibres nerveuses qui conduisent aux muscles l'influx nerveux médullaire sont bien, comme j'ai cherché à l'établir, les fibres nerveuses motrices elles-mêmes. Le retour des cellules nerveuses à l'état normal sera naturellement plus ou moins tardif, suivant que leur lésion aura été plus ou moins considérable. Quelquefois, il aura lieu au bout de peu de temps, après deux ou trois semaines par exemple : mais la motricité nerveuse et la contractilité musculaire ne reparaîtront pas immédiatement dans les nerfs et les muscles en voie d'altération. Le processus atrophique continuera même sa marche dans les uns et les autres. Seulement les nerfs deviendront bientôt le siège d'un travail de régénération qui évoluera parallèlement au processus d'atrophie, et qui sera d'autant moins lent qu'il s'agira d'un enfant plus jeune ; l'altération musculaire cessera, au bout d'un certain temps, de progresser et les faisceaux musculaires commenceront à reprendre peu à peu leurs caractères normaux. La contractilité faradique y reparaîtra comme la motricité dans les nerfs ; puis la transmission des incitations venues des centres nerveux se fera de nouveau, d'abord faiblement, comme difficilement, et enfin, après des jours, des semaines, ou même des mois, suivant la gravité des modifications subies par les cellules de la moelle, les derniers vestiges de la paralysie pourront n'être plus reconnaissables.
Si Ton peut présumer avec confiance, comme nous l'a appris Duchenne, que les muscles récupéreront leur fonctionnement normal lorsque les courants faradiques y déterminent des contractions, même faibles, dix ou douze jours après le début de
la tépbromyéKte antérieure aiguë de l'enfance, on ne peut pas affirmer que d'autres muscles qui ne répondent pas, au même moment, à l'électricité faradique, devront s'atrophier définitivement. D'ailleurs l'examen par l'électricité peut n'être fait que deux ou trois semaines après le début et il est pratiqué parfois plus tardivement encore. Dans ces conditions, les muscles destinés à recouvrer leur contractilité au bout de deux ou trois mois peuvent alors ne pas se contracter sous l'influence des courants faradiques. Mais il suffit de savoir que le retour du fonctionnement des muscles est possible , même après la disparition de leur contractilité faradique, pour que l'on n'hésite pas à les soumettre à l'électrisation méthodique. Ce moyen peut être inutile, il est vrai, si les muscles qu'on électrise sont en relation avec des cellules nerveuses vouées à une destruction inévitable, mais quand même il ne serait utile que pour un petit nombre des muscles atteints, même pour un seul, il ne faudrait pas hésiter à le mettre enusage. 11 est certain, en effet, que la faradisation du tissu musculaire, a;insi que nous l'avons rappelé, y retarde la marche de l'atrophie. Lorsque les nerfs qui se rendent à des muscles en voie d'atrophie se régénèrent et recouvrent leur structure et leurs propriétés, les premiers indices de contractilité farado-musculaire se montreront bientôt si, à l'aide de la faradisation méthodique, on a empêché l'altération de ces muscles d'arriver rapidement à son terme. La faradisation agit donc, ainsi qu'on l'admet en physiologie, sur la nutrition intime du tissumusculaire; elle active même la régénération de ce tissu et, sous ce rapport, il est très utile, comme le dit Duchenne, d'en continuer l'emploi, même après que les muscles paralysés ont commencé à se contracter de nouveau. Le volume et la force de ces muscles s'accroissent bien plus rapidement, par suite de la formation de nouveaux éléments musculaires, lorsqu'on électrise ces organes, que lorsqu'on ne les soumet à aucune excitation de ce genre. Ajoutons encore que l'électrisation des muscles, commencée peu de temps après le début de la maladie, agit sans doute à distance, par l'intermédiaire des nerfs sensitifs musculaires, sur la moelle épinière et y provoque une excitation qui, à la longue, retentit peut-être indirectement sur les cellules engourdies des cornes antérieures.
D'ailleurs, quand même cette dernière considération serait absolument illusoire, ce que j'ai dit auparavant me paraît légitimer complètement l'emploi des courants électriques, sinon
dès les premiers jours de la maladie, du moins dès la seconde ou la troisième semaine.
Duchenne, de Boulogne, fait ressortir avec raison toute l'importance que l'on doit attacher à retarder la marche de l'atrophie musculaire. Les déformations articulaires, les pieds-bots par exemple, sont dus, dans la paralysie de l'enfance, à l'atrophie de certains muscles et à la rétraction de leurs antagonistes. Or, on peut espérer, dans certains cas, qu'en retardant l'atrophie de ces muscles et en les faisant contracter chaque jour, on s'opposera, dans une certaine mesure, à la rétraction des antagonistes et qu'on empêchera la déformation d'atteindre un aussi haut degré que si on avait laissé aller les choses, sans intervenir.
Enfin, on peut être appelé à donner des soins à un enfant dont les muscles sont atrophiés depuis plusieurs mois, ou depuis une année, ou même depuis plus longtemps encore. L'électricité peut-elle rendre encore des services dans des cas de ce genre? Si les muscles atteints sont entièrement atrophiés, il n'y a pas à compter sur une action utile de l'électricité. Mais on ne peut pas toujours reconnaître si la destruction des faisceaux musculaires est complète. Ils peuvent être restés en trop petit nombre pour que l'on puisse agir sur eux, à l'aide des courants faradiques, de façon à produire des effets constatâmes : ou bien le tissu musculaire qui a échappé à l'atrophie ne possède qu'une faible contractilité et répond à peine à ces courants. Il est vrai que, dans ces cas, la galvanisation du tissu musculaire pourra parfois permettre de reconnaître l'existence d'un reste de contractilité, alors que la faradisation ne produit aucun effet. Mais si l'enfant est très impressionnable et s'agite, pleure et crie, quand on l'électrise, si les muscles en voie d'atrophie sont atteints de stéatose, si la peau est doublée d'une épaisse couche de tissus adipeux, l'électricité galvanique pourra rester elle-même impuissante alors que le tissu musculaire n'a encore perdu complètement ni sa structure, ni ses propriétés physiologiques. Quand l'examen des muscles altérés, au moyen de l'électricité, laisse des doutes, il faut les soumettre à la faradisation quotidienne pendant quelques semaines, afin de s!assurer de la disparition du tissu musculaire. Si l'on ne voit pas la contractilité reparaître ou devenir plus évidente après une telle épreuve, on est en droit de considérer, les muscles que l'on cherche à exciter comme altérés
d'une façon incurable. Il n'est pas rare que les résultats de la faradisation méthodique soient, au contraire, tout à fait satisfaisants. On constate alors le retour progressif de la contractilité dans des muscles qui demeuraient immobiles au début du traitement, et il arrive encore bien plus fréquemment que des muscles qui se contractaient très faiblement, lorsqu'on les avait soumis pour la première fois à l'influence des courants électriques, offrent des contractions d'une certaine énergie après un ou deux mois de faradisation. Ces muscles deviennent en même temps plus volumineux par suite du développement de nouveaux éléments musculaires \
D'une façon générale, il convient de tenter un essai de traitement par l'électricité, même dans les cas où la maladie date de quelques années. En parlant ainsi, je suis tout à fait d'accord avec Duchenne (de Boulogne) et avec Hitzig et Jiirgensen qui ont combattu, sur ce point, l'opinion de Yolkmann 2. Si les muscles ne sont pas entièrement détruits, on obtiendra toujours des résultats notables 3 ; si un certain nombre d'entre eux ont tout à fait disparu, il en est presque constamment quelques-uns qui ont été moins gravement atteints et qui con-
1. Duchenne de Boulogne a constaté, dans quelques cas, en même temps que la. réparation des muscles sous l'influence de la faradisation méthodique, une diminution de l'épaisseur anormale du tissu cellulo-adipeux sous-cutané de la région correspondante.
2. E. Hitzig- et Th. Jiirgensen. Zur Thérapie der Kinder iahmung . Anal, in Centralblatt., 1872, p. 203.
3. Chez une jeune fille âgée de 15 ans, atteinte, à l'âge de 3 ans et demi, de poliomyélite antérieure aiguë et chez laquelle presque tous les muscles du tronc et des membres avaient subi une atrophie et un affaiblissement notable (Voir : Vulpian, Clinique médicale delà Charité, pp. 778 et suiv.), j'ai prescrit la faradisation quotidienne des différents muscles, de l'iodure de fer et du vin de quinquina. La faradisation a produit une amélioration incontestable ; les mouvements des membres étaient déjà devenus moins difficiles au bout de quelques semaines.
Cette malade est morte plus tard d'accidents d'irritation spinale aiguë. L'examen de la moelle épinière n'a pas été fait à l'état frais, mais seulement après durcissement dans une faible solution d'acide chromique et sur des coupes colorées par le picrocarmin ammoniacal, traitées successivement par l'alcool et l'essence de girofles et montées dans le baume de Canada. On n'a donc pas pu voir nettement dans tous leurs détails, les modifications produites par la reprise terminale de l'irritation inflammatoire de la moelle. Comme lésions anciennes, on a constaté la disparition d'un grand nombre de cellules nerveuses dans les diiiérents groupes des cornes antérieures, sauf dans le groupe interne qui paraissait peu atteint en général. Les cornes postérieures et les colones vésiculaires de Clarke étaient intactes. Dans certaines régions de la moelie épinière, il y avait une sclérose très manifeste des faisceaux latéraux, particulièrement d'un côté, ce qui rendait la lésion encore plus évidente. Cette sclérose avait pour siège la partie de ces faisceaux qui borde le milieu de la substance grise et s'étendait jusqu'à une faible dislance de la surface de la substance grise.
Un frère de cette malade (c'est par erreur que, dans l'observation, il i/est fait mention que de sœurs de cette jeune fille) m'a été amené en 1882 par la mère. Il était alors âgé de G ans et, depuis six mois, la mère avait remarqué que le membre
tiennent encore une quantité plus ou moins considérable de faisceaux musculaires, soit normaux, soit devenus plus grêles et moins contractiles que dans l'état normal : l'électrisation de ces muscles pourra leur rendre de nouveau l'aptitude à effectuer le mouvement qu'ils sont chargés d'exécuter.
11 ne faudrait pas négliger, dans tous les cas, de soumettre les malades à un traitement interne par la noix vomique ou la strychnine. Les préparations iodées pourront être utiles aussi. On devra, en outre, appliquer des pointes de feu sur la région vertébrale. On pourra encore prescrire le massage des muscles affaiblis, des frictions excitantes sur les parties atrophiées, des bains sulfureux ou salés, etc. \
J'ai dit que l'on pouvait employer, pour électriser les muscles, dans la polio-myélite antérieure aiguë de l'enfance, les courants faracliques ou les courants galvaniques, c'est-à-dire les courants induits saccadés ou les courants continus. Si l'on fait usage de l'électricité induite, il faut éviter de se servir de courants de très forte intensité, surtout lorsque la maladie est de date relativement récente : il est prudent aussi de ne pas prolonger les séances de faradisation au delà de 8 à 10 minutes. Les électrisations très énergiques et très prolongées pourraient produire un résultat inverse de celui qu'on veut obtenir, c'est-à-dire activer le travail d'atrophie au lieu de modérer sa marche. Lorsqu'on se sert de l'électricité galvanique, il ne faut pas non plus employer des courants très intenses ; mais on peut, surtout si les courants sont faibles, prolonger l'électrisation pendant 20 minutes, 1/2 heure, 1 heure, et même pendant un temps plus long encore. On peut placer les deux excitateurs sur les muscles à électriser; ou bien on peut n'en mettre qu'un sur ces muscles et appliquer l'autre sur un point
supérieur droit diminuait de volume et qu'il en était de même, depuis trois ou quatre mois pour le membre inférieur droit. Je constatai une atrophie bien manifeste des muscles de ces deux membres. L'enfant éprouvait des douleurs dans la région rachidienne. 11 y avait de temps à autre des contractions fibnllaires dans les muscles en voie d'atrophie. Ces muscles avaient conservé leur contractilité. Un traitement par les courants faradiques, continué pendant plusieurs mois n'amena aucun changement notable dans l'état des membres du côté droit. Cet enfant a été perdu de vue, au bout de dix-huit mois. La colonne vertébrale s'était alors déviée un peu. L'atrophie paraissait s'être étendue aux muscles vertébraux.
1. M. Robert Lee préconise l'emploi de la chaleur artificielle. Dans un cas grave, il a soumis le membre malade à des fomentations chaudes, jour et nuit. 11 aurait vu, dans un .cas, sous l'influence de ce moyen, le membre malade récupérer assez promptement un volume égal à celui du membre sain. L'affection datait de 8 ans. (Journal of Nervous and Mental Disease ; janvier 1883. — Anal, in L'Union médicale, 26 juillet 1883.)
plus ou moins élevé delà région vertébrale, suivant l'étendue de la paralysie. On doit de préférence placer sur les muscles l'excitateur qui est en rapport avec le pôle négatif, de façon à produire un courant descendant. Il n'est pas certain, d'ailleurs, que cette disposition du courant ait une réelle importance .
Les courants continus offrent un avantage incontestable : c'est qu'on peut les employer sans produire de la douleur et c'est une particularité dont on doit tenir compte, lorsqu'il s'agit de traiter des enfants dont la sensibilité s'émeut outre mesure à la moindre souffrance. En outre, comme nous l'avons dit, ces courants, dans une certaine période, peuvent provoquer encore des contractions dans des muscles qui ne répondent plus à l'électricité faradique. Cependant, il est nécessaire de dire que M. Eisenlohr 1 a constaté, chez plusieurs enfants atteints de paralysie atrophique infantile, qu'un traitement persévérant (pendant neuf mois ou une année) par les courants galvaniques n'avait produit presque aucun effet bien appréciable, lln'en estcertainementpas ainsi dans tous les cas.
En somme, puisque les courants faradiques ont fait leurs preuves et qu'ils ont, maintes fois, donné de bons résultats, je n'hésite pas à conseiller d'y avoir recours de préférence, lorsque rien ne s'y opposera 2.
Le traitement de la paralysie atrophique de l'enfance comporte l'emploi d'autres moyens : ce sont ceux qui sont destinés à s'opposer, autant que possible, à la déviation des parties entraînées par des rétractions musculaires.
Il s'agit d'appareils mécaniques de prothèse ou d'orthopédie : ils varient nécessairement suivant les muscles qui sont atteints et suivant le sens dans lequel telles ou telles parties tendent à être entraînées. On trouve dans les écrits de Duchenne, de Boulogne, les indications principales, relatives à ces appareils. Dans certains cas même, il peut être utile de pratiquer la ténotomie, avant de recourir à l'orthopédie ; il en sera ainsi surtout dans les cas de pied-bot équin simple ou compliqué 3.
Eisenlohr, loc. cit.% pp. .r>74 et suiv
2. Je ne parle pas de l'électricité statique. Je ne l'ai pas employée personnellement ; mais d'après ce que j'ai pu apprendre de malades, atteints d'atrophie musculaire progressive et qui avaient eu recours à ce mode d'électrisation, je ne crois pas qu'il puisse exercer une influence favorable sur la paralysie atrophique de l'enfance.
3. W. Ulcoq. Du pied-bot consécutif à la paralysie infantile, et de son traitement Thèse de Paris, 1881, n° 90).
AFFECTIONS SYSTÉMATIQUES DE LA SUBSTANCE GRISE DE LA MOELLE ÉPINIÈRE (Suite).
Poliomyélite antérieure aiguë de l'adulte
(Paralysie atrophique de l'adolescence et de l'adulte, Paralysie spinale antérieure aiguë, etc.)
La maladie, dont nous avons tracé l'histoire, dans la précédente leçon, sous le nom de paralysie atrophique de V enfance (polio ou téphro ou spodiomyélite aiguë de l'enfance), n'est pas une maladie exclusivement infantile. Duchenne, de Boulogne, a eu des occasions de l'observer chez des adolescents et même chez des individus qui avaient passé l'âge de la jeunesse. Depuis qu'il a fait connaître des cas de ce genre1, diverses publications ont eu pour objet la paralysie atrophique de l'adulte.
Morilz Meyer est un des premiers auteurs qui aient bien indiqué les analogies qui rapprochent la paralysie atrophique de l'âge adulte de celle de l'enfance 2. L'identité de la maladie, dans ces deux périodes de la vie, a été mise hors de doute par M. Charcot 3, puis par M. Bernhardt4, par M. Kussmaul '% et par son élève M. Frey c. M. Seguin, à qui j'emprunte ces citations,
1. Duchenne (de Boulogne). De Vélectrisation localisée et de son application à la pathologie et à la thérapeutique, 3e édition, pp. 437 et suiv.
2. Morilz Meyer. Electricity in its Relations to Practical Medicine (Traduit de l'allemand, parHammond, sur la 3e édition, New-York, 1869).
3. Leçons sur les maladies du système nerveux. Paris, 1872-73, p. 63, — et Petitfils. Considérations sur V atrophie aiguë des cellules motrices (Thèse de Paris, 1873).
4. Bernhardt. Ueber eine der spinalen Kinder liihmung iihnliche Affection Erwachsener (Archiv f. Psych. u. Nerkenkrankheiten).
5. Ein Fait von subacuter Liihmung Erwachsener (Berlin. Klin. Wochensch., 1874).
6. Ueber temporiire Llihmungen Erwachse?ier, die der temporàren Spinallùhmung der Kinder analog sind, und von Myelitis des Vo?'derhonier auszugehen scheinen (Berlin, Klink. Wochensch., 1874).
mentionne encore M. F. Lincoln, de Boston l, M. Leyden 2, y^ M. Erb 3, b{. A. Hammond \ comme ayant contribué à nous faire connaître la paralysie atrophique des adultes. Il a luimême publié, en 1874, une étude clinique de cette affection, et a consacré à son histoire une partie de son ouvrage sur la myélite des cornes antérieures de la substance grise médullaire G. On peut rapprocher des observations colligées par M. Seguin le fait cité par Friedr. Schultze 7, celui qui a été publié par M. Couty dans les Mémoires de la Société de biologie en 1876 et celui dont on doit la relation à M. Laveran 8. Ajoutons qu'en 1874 MM. Bourneville et Teinturier avaient déjà fait paraître une revue critique de toutes les publications relatives à la paralysie atrophique aiguë de l'adulte 9. Parmi les dernières publications relatives à cette maladie, je crois devoir signaler la thèse inaugurale de M. Hermann, Paris, 1876 : De la paralysie infantile chez l'adulte; un mémoire très intéressant de MM. A. Proust et J. Comby 10, ainsi qu'une observation de H. Sainton11. On pourrait facilement mentionner un grand nombre d'autres écrits, relatifs à la paralysie spinale atrophique aiguë de l'adulte. De nombreux faits se trouvent relatés dans les recueils périodiques américains, anglais, italiens, etc., ou dans des mémoires spéciaux. Un historique assez complet de la question se trouve dans l'intéressant travail publié sur ce
1. Lincoln. A Case of Spinal Paralysis in an Adult, resembling to the so-called Infantile Paralysis (Boston. Med. and Surg. Journal, mars 1875).
t. Leyden. Klink des Rùckenmarks-Krankheiten (Berlin, 1873, t. II, p. 196).
3. Erb. Ueber acide Spinallâhmung (Poliomyelitis anterior acutà) bei Erwachsenen, und ùber verwandte spinale Erkrankungen (Arch. f. Psych, u. Nervenkrankheiten. V. p. 758).
4. A. Hommond. A Treatise on Diseases of the Nervous System, 6e éd., New- York, 1876, pp. 470 et suiv.).
5. E. C. Seguin. Spinal paralysis of the Adult; Acide, Sub-acute and Chrome Inflammation of the Motor Tract o if the Spinal Cord{Trans. of the New- York Académie of Medicine, 1876, t. II, p. 43).
6. E. G. Seguin. Myelitis of the Anterior Horns, or Spinal Paralysis of the Adult and Child (New- York, Putnam, 1877).
7. Fr. Schullze. Bertrâge zur Pathologie und pathologischen Anatomie des centralen Neroensystems, insbesondeve des Rùckenmarkes (Virchow's Archiv, 1876, 68° vol. pp. 140 et .suiv.).
8. A. Laveran. Un ras de myélite antérieure aiguë (paralysie atrophique spinale. paralysie infantile chez l'adulte). — (Le Progrès med., Il et 18 mars 187b).
Le Progrès médical, 1874, pp. 78 et sniv
1D. A. Proust et J. Comby. Contribution à l'étude des paralysies spinales antérieures aiguës (Le Progrès médical, 1881, n»s 47 et suiv.).
U. H. Sainton. Quelques considérations » propos d'un cas de paralysie spinale aiguë de V adulte (La France médicale, 13 août 1880 et suiv.).
sujet par M. Franz Millier1. Je citerai aussi, comme un travail à consulter, la thèse inaugurale de M. P. Sauze 2.
Les faits de cette sorte ne sont pas absolument rares ; j'en ai vu quelques-uns et j'ai pu me convaincre ainsi que l'identité admise par tous les auteurs est incontestable.
Les détails dans lesquels je suis entré à propos de la paralysie atrophique de l'enfance me permettent d'être bref; car cette maladie se présente chez l'adulte avec des caractères dont l'ensemble reproduit, sous la plupart des rapports, la physionomie qu'elle offre chez l'enfant.
La période d'invasion de la poliomyélite aiguë de l'adulte est en général très accentuée. Les symptômes de cette période sont moins variés que chez l'enfant. Le plus constant d'entre eux est la fièvre; mais elle peut faire défaut. On n'observe pas de convulsions. En même temps que la fièvre, ou peu de temps après son début, se déclarent d'ordinaire des douleurs plus ou moins vives. Dans le cas dont M. Couty a rapporté l'histoire 3, la fièvre d'invasion a été précédée de fatigue considérable des membres inférieurs. Cette fatigue était devenue douloureuse au bout de quelque temps. Un mois avant le début, il y avait eu comme une première atteinte légère, consistant en un accès de fièvre d'une durée de trois jours, accès pendant lequel les mollets étaient très douloureux. Dans d'autres cas, on a observé aussi, avant le début de la fièvre, des engourdissements et des fourmillements dans les membres qui devaient plus tard se paralyser (Fr. Millier).
La fièvre d'invasion est souvent intense. Elle est rarement continue. Après s'être manifestée pendant quelques heures ou pendant deux à trois jours, rarement pendant un temps plus long4, elle diminue ou cesse tout à fait, pour reparaître bientôt,
1. Franz Millier. Die acute atrophische Spinallahmung der Erwachsenen (Stuttgart, 1880).
2. Paul Sauze. Etude clinique de la paralysie spinale aiguë de V adulte (Thèse de Paris, 1881, n<> 238).
3. Couty. Note sur un cas de myélite aiguë des cornes antérieures {Paralysie infantile). — (Mémoires de la Société de biologie, 1876, pp. 147-162).
4. Dans les quarante-sept observations qu'il a rassemblées, M. Franz Millier relève les données suivantes, relatives à la durée de la fièvre. Dans six cas, il semble que la fièvre ait fait défaut; dans six autres, on ne trouve aucune mention qui permette de dire si la fièvre a existé ou non. Dans un cas, elle a duré de vingt-quatre à trente-six heures ; dans deux cas, deux jours; dans trois cas, trois jours; dans quatre cas, quatre jours dans quatre cas, cinq jours ; dans quatre cas, sept jours; dans deux cas, quatorze jours; dans un cas, vingt-un jours ; dans un cas, trente-trois jours ; dans neuf cas, il est question de quelques jours ou de plusieurs jours (Loc. cit.).
et il peut y avoir ainsi plusieurs accès d'une plus ou moins longue durée, pendant deux, trois ou quatre jours. Parfois les accès sont périodiques jusqu'à un certain point ; ils se montrent, par exemple, le soir, pour se terminer le matin.
La fièvre d'invasion ne présente d'ailleurs, en elle-même, aucune particularité absolument significative ; elle s'accompagne, comme dans tout autre cas, d'un sentiment plus ou moins marqué de malaise et d'abattement, de soif, d'inappétence, parfois de nausées ; la peau est chaude et sèche, le pouls est fréquent, etc. Les seuls phénomènes qui tranchent un peu sur ce fond banal, ce sont les douleurs plus ou moins vives éprouvées par le malade. 11 peut y avoir des maux de tête, de la somnolence ou, au contraire, une insomnie complète : on n'observe que bien rarement du délire dans le cours de cette fièvre ,
Les douleurs, qui se produisent très souvent dans cette période, dès le début de la fièvre, ou, comme je viens de le dire, quelque temps après ce début, sont lancinantes, tiraillantes, assez vives, parfois même très intenses ; elles siègent dans la région rachidienne, soit au niveau du cou, soit au niveau du dos ou des lombes, soit dans toute la longueur du rachis et l'on observe des irradiations plus ou moins accusées dans les parties latérales du cou ou du tronc pu bien dans les membres. Ces douleurs sont ou continues, ou rémittentes, ou même interrompues par des périodes plus ou moins longues de complet répit. Elles se dissipent ou s'atténuent, dans la plupart des cas, lorsque la fièvre cesse ou diminue. Mais on n'observe pas toujours une relation aussi étroite entre les phénomènes fébriles et les douleurs. Dans certains cas, après la disparition de la fièvre, les douleurs persistent en conservant plus ou moins nettement les mêmes caractères ; elles deviennent toutefois de moins en moins violentes, de plus en plus rémittentes et elles ne s'éteignent qu'après plusieurs jours ou même quelques semaines.
Outre les douleurs, les malades peuvent éprouver, pendant la période d'invasion, des fourmillements et une sensation d'engourdissement dans les extrémités des membres, phénomènes que nous avons déjà signalés comme des sortes de symptômes prémonitoires.
La paralysie se montre le plus souvent peu d'heures après les premiers phénomènes de la fièvre d'invasion. Le malade a tout
d'abord de la difficulté à mouvoir tels ou tels de ses membres ou tous ses membres. La généralisation de la paralysie au début est plus fréquente relativement chez l'adulte que chez l'enfant. La difficulté du mouvement se change bientôt, au bout d'un ou de quelques jours, en une impossibilité : la paralysie est complète.
Habituellement la paralysie se produit avec moins de rapidité chez l'adulte que chez l'enfant. Il est exceptionnel de la voir atteindre son plus haut degré en une demi-heure, comme dans le cas relaté par M. Gombault ; il est assez rare même de la trouver complète au bout de quelques heures. Le plus souvent elle n'arrive à son summum qu'au bout de vingt-quatre heures ou de deux ou trois jours ; parfois elle progresse pendant plus d'une semaine. Dans certains cas, elle offre des reprises ; apparaissant d'abord, par exemple, dans les membres inférieurs, elle gagne, après quelques jours d'arrêt, les membres supérieurs ou l'un d'eux, ou quelques muscles d'un des avant-bras ou d'une main, etc.
Si l'on examine le malade, dans un cas où la paralysie est plus ou moins généralisée, on pourra presque toujours après avoir constaté qu'il ne peut imprimer aucun mouvement à ses membres et qu'il ne peut même parfois mouvoir la tête sur le cou, reconnaître que la sensibilité est partout conservée dans tous ses modes. Ce n'est que tout à fait exceptionnellement qu'on a observé un peu d'affaiblissement de la sensibilité au niveau des pieds, ou des mains, ou de quelque autre point du corps-
Les fonctions de l'intestin et celles de la vessie demeurent in. tactes, du moins dans la plupart des cas. On n'a constaté que très rarement de la paresse de la vessie et du rectum. M. Sauze a observé de l'hématurie très passagère, comme phénomène avant-coureur dans un cas \ Il ne me parait pas certain que, dans ce cas, il y ait eu une réelle relation entre le début de l'irritation médullaire et l'apparition de cet accident. Le même doute peut être émis à propos des érections et pollutions nocturnes qui ont été signalées comme s'étant produites avant l'invasion de la fièvre initiale.
On n'observe communément aucun trouble des mouvements du cœur ou de ceux de l'appareil respiratoire, ce qui s'explique facilement par ce fait que les lésions des centres nerveux, quelque étendues qu'elles soient, n'atteignent point d'ordinaire le bulbe rachidien, ou n'y produisent que des altérations très li-
Sauze, loc. cit., p
mitées. M. Charcot a pourtant vu, quelques jours après la production de la paralysie généralisée du début, se manifester, chez un malade (celui dont l'observation est relatée par Duchenne, de Boulogne, loc. cit., p. 439), une dyspnée intense qui parut menaçante pour la vie, mais qui se dissipa ensuite définitivement \ Dans d'autres cas, on a noté des troubles de la déglutition et de la parole.
La paralysie plus ou moins généralisée, qui caractérise la seconde période de la maladie, est semblable chez l'adulte et chez l'enfant. On peut observer chez l'adulte toutes les variétés de distribution de la paralysie qui ont été constatées chez l'enfant. Ainsi, dans le cas relaté par M. Couty, la paralysie atrophique était franchement hémiplégique. Dans un cas observé par M. Weisz, chez un homme âgé de trente ans, les deux membres supérieurs ont été atteints et complètement paralysés, tandis que les membres inférieurs sont demeurés indemnes 2. Le malade dont M. Laveran a publié l'observation offrait une paralysie atrophique croisée : le membre supérieur droit et le membre inférieur gauche étaient seuls affectés, le premier à un plus haut degré que le second 3. Un fait analogue a été publié par M. Ranney \ La paralysie avait aussi frappé, au début, le membre inférieur gauche et le membre supérieur droit. On peut cependant constater que certaines formes de paralysie atrophique qui sont fréquentes chez l'enfant sont, au contraire, rares chez l'adulte \
Laveran, loc. cit
4. A. L. Ranney. ^4 72 Unique Case of Poliomyelitis anterior acuta of tlie Adult (Arch. ofMed. New-York, août 1884. — Analyse m Revue des Sciences Méd., 1885 t. XXV, 57 4).
"). M. Fr. Miiller donne un tableau de la distribution de la paralysie dans les quarante-sept cas de poliomyélite antérieure aiguë de l'adulte, qu'il a rassemblés, et il met en regard un tableau emprunté à Duchenne (de Boulogne) fils, et relatif à la paralysie atrophique de l'enfance.
Enfants (62 cas).
5 cas, Paralysie des 4 membres.
— Paraplégie.
— Paraplégie cervicale latérale.
— Hémiplégie.
— Paralysie croisée.
— Membre inférieur droit.
— Membre inférieur gauche.
— Membre supr droit ou gauc.
— Muscles du tronc et de l'abdomen.
Adultes (47 cas).
Dans 22
cas, Paralysie des 4 membres;
Dans 5
— Paraplégie.
— Paraplégie cervicale.
— Hémiplégie.
— Paralysie croisée.
— Membre supérieur droit.
— Membre supérieur gauche.
— Membre inférieur droit.
— Membre inférieur gauche.
On a observé chez l'adulte, comme chez l'enfant, et plus souvent que chez lui, que certains muscles peuvent rester indemnes dans un membre paralysé. D'une façon générale, les muscles extenseurs sont plus fortement atteints que les muscles fléchisseurs, et ceux-ci peuvent même être épargnés alors que les autres sont frappés de paralysie, puis d'atrophie; mais il n'y a rien là de constant et l'inverse peut se présenter. Pour la jambe, par exemple, lorsque la paralysie ne s'étend pas à tous les muscles, c'est tantôt le jambier antérieur qui est le plus affecté ; tantôt c'est le triceps sural ; parfois ce sont les péroniers latéraux, etc. Il n'est pas exact que, comme l'avait admis M. Bernhardt, le couturier échappe toujours à la paralysie, lorsque la cuisse est atteinte.
Les mouvements réflexes ne peuvent plus être provoqués soil par des excitations de la peau, soit par le choc des tendons, lorsque la paralysie a envahi les muscles que ces excitations mettent en jeu.
Les résultats de l'examen des muscles, pratiqué à l'aide des courants galvaniques ou des courants faradiques, sont les mêmes dans les deux sortes de cas. Les modifications de la motricité nerveuse et de la contractilité musculaire ont été étudiées avec le plus grand soin par M. Franz Millier. Dans un des cas qu'il a eus sous les yeux, il a pu faire l'examen des nerfs moteurs et des muscles six à sept jours après le début de la maladie et suivre de jour en jour les changements subis parles propriétés physiologiques de ces organes. Il a vu que l'affaiblissement de l'excitabilité galvanique des nerfs est moins rapide que celui de l'excitabilité faradique : la galvanisation produit encore un certain effet pendant deux jours, après que les nerfs ne répondent plus aux courants faradiques. La contractilité faradique survit un peu à la motricité faradique ; elle disparaît cependant le cinquième et le sixième jour dans les muscles fortement atteints ; la motricité faradique est abolie déjà le quatrième jour. L'excitabilité galvanique des muscles diminue un peu d'abord, en même temps que l'excitabilité faradique ; mais elle augmente dans le cours de la troisième semaine, sans atteindre toutefois le degré auquel elle arrive dans les paralysies traumatiques et elle offre les modifications bien connues ; c'est-àdire que l'électrode positive agit plus-que l'électrode négative,
M. Fr. Miiller fait remarquer que, d'après ce tableau, les monoplégies qui son rares chez l'adulte sont au contraire très fréquentes chez l'enfant.
à la fermeture du courant et que la contraction est ralentie, prolongée, vermiculaire. L'augmentation cle l'excitabilité galvanique ne dure que de six à dix jours ; puis elle diminue progressivement: la contractilité galvano-musculaire finit par disparaître complètement dans les muscles les plus atrophiés. Parfois la contractilité idio-musculaire paraît augmentée dans des muscles qui ne répondent plus à la faradisation (Bernhardt, Dejerine). Les muscles en voie de paralysie ne sont pas, en général, le siège de contractions involontaires. Il sont parfois douloureux. Ainsi le malade observé par M. Couty a éprouvé, pendant un mois environ, à dater du début, une douleur gravative dans les muscles paralysés ; en outre, des contractures localisées souvent dans un seul muscle se produisaient plusieurs fois (8 à 10) par heure et duraient plusieurs secondes. Les douleurs qu'on observe dans les membres, à l'époque où la paralysie est complète et où l'atrophie s'effectue, sont peut-être dues, comme le pense M. Fr. Miiller, au processus atrophique lui-même ; elles seraient comparables, jusqu'à un certain point, à celles qui se manifestent dans les masses musculaires des membres, lors du décours ou de la convalescence de la fièvre typhoïde. Ainsi que le dit ce médecin, bien qu'elles se produisent aussi lors des mouvements volontaires, elles se révèlent surtout sous l'influence de la pression, ou par suite des mouvements passifs.
Le mouvement reparaît peu à peu, comme chez l'enfant, dans un certain nombre des parties d'abord paralysées, mais la paralysie reste permanente dans une ou plusieurs de ces parties.
Ce que nous avons noté, en étudiant la paralysie atrophique des enfants, nous permet de supposer que, dans certains cas, cette même maladie, frappant un adulte, peut disparaître au bout d'un temps plus ou moins long, sans laisser aucune trace. Dans ces cas, le travail de réparation qui s'effectue toujours dans une étendue plus ou moins grande de la moelle, ainsi que dans les nerfs et les muscles correspondants, s'étendrait peu à peu à toutes les parties atteintes. Un des faits publiés par M. Ilammond et dont M. Seguin a donné le résumé (loc. cit., p. 50), me paraît être un cas de ce genre. L'observation Pe du travail de MM. Proust et Comby (loc. cit.) est aussi un exemple de guérison complète. 11 s'agissait dans cette observation d'une
jeune fille âgée de 16 ans, atteinte d'une façon pour ainsi dire soudaine, à la fin du mois de juin 1880, de faiblesse des membres supérieurs, puis de parésie des membres inférieurs. La contractilité ne paraît pas avoir été abolie complètement. La sensibilité était intacte. Les sphincters fonctionnaient d'une façon normale. Sous l'influence de l'application de pointes de feu sur la région vertébrale et de l'électrisation des muscles, la paralysie a diminué graduellement et la guérison était complète au mois de novembre de la même année.
Le travail de restriction de la paralysie commence à s'effectuer à une époque souvent assez éloignée du début ; il s'est écoulé souvent deux à trois mois et quelquefois cinq et six mois avant que le mouvement ait reparu dans un des points primitivement affectés. On a noté, mais rarement, que le mouvement volontaire peut commencer à se rétablir dans certains muscles avant qu'ils aient recouvré l'excitabilité électrique au plus faible degré. On a vu aussi l'abolition 'des réflexes persister, alors que les muscles par lesquels s'exécutent ces réflexes avaient recommencé à se mouvoir sous l'influence de la volonté.
On observe une grande variété dans l'étendue et le degré des effets de ce premier travail curatif, comme aussi dans la durée du temps nécessaire pour que son œuvre soit achevée. Il n'est pas rare de voir chez l'adulte la paralysie, d'abord généralisée, se limiter plus tard à quelques muscles, soit dans l'un des membres, soit dans les deux membres correspondants, soit dans le membre supérieur d'un côté et le membre inférieur de l'autre côté, soit dans les quatre membres.
L'atrophie, qui avait pu commencer à se produire dans la plupart des muscles atteints au début, s'arrête dans ceux d'entre eux qui récupèrent leur action et ces muscles, même sans traitement spécial, rien que par la gymnastique fonctionnelle, peuvent recouvrer en partie leur volume au bout d'un certain temps. Dans les muscles condamnés à rester paralysés beaucoup plus longtemps, sinon définitivement, l'atrophie se prononce graduellement de plus en plus : les saillies musculaires tendent à s'effacer; les membres ou segments de membres, le bras, la jambe, ou la cuisse, ou l'avant-bras, lorsque tous les muscles ou la plupart des muscles de ces parties sont en voie d'atrophie, deviennent plus grêles. Il est plus rare, chez l'adulte que chez l'enfant, de voir une luxuriante production de tissu adipeux combler les vides produits parla disparition des éléments mus-
culaires et conserver ainsi, dans une certaine mesure, les reliefs normaux dus à la présence cle tels ou tels muscles'. Au contraire, on observe souvent, comme chez l'enfant, une augmentation d'épaisseur du tissu cellulaire graisseux sous-cutané, au niveau des parties atrophiées.
Sous l'influence de l'atrophie de certains groupes musculaires des membres, des déformations articulaires peuvent s'effectuer. Tantôt elles sont dues seulement à l'abolition du pouvoir tonique des muscles ; ce sont les disjonctions articulaires scapulo-humérales, coxo-fémorales : tantôt elles ont pour cause la rétraction des muscles atrophiés ; tantôt, la contraction tonique et permanente des muscles restés actifs et privés, par l'atrophie, du frein que leur opposaient les muscles antagonistes; tantôt ces deux derniers facteurs concourent à entraîner telle ou telle partie dans tel ou tel sens : de là, des pieds-bots ou autres difformités '.
Les modifications des vaisseaux et celles des os ne peuvent pas offrir les mêmes caractères chez l'adulte que chez l'enfant. Chez celui-ci, le processus normal d'accroissement des parties, en longueur et en grosseur, est enrayé jusqu'à un certain degré dans les parties atteintes. Il en résulte que les os n'atteignent pas dans ces parties le développement auquel ils arrivent à l'état normal. De même, le calibre des artères reste relativement étroit et leurs parois n'acquièrent pas l'épaisseur qu'elles auraient dû posséder. J'ai dit que la disparition des réseaux capillaires du tissu musculaire, au fur et à mesure que ce tissu se détruit, joue sans doute un rôle important dans ce défaut de développement des artères destinées aux parties frappées de paralysie atrophique infantile. Il est clair que les conditions sont toutes différentes chez l'adulte. Les os et les vaisseaux ont atteint chez lui leur développement normal et les modifications qu'ils peuvent subir, par suite de la poliomvélite antérieure aiguë, ne peuvent être que très peu accentuées ; elles ne portent assurément pas sur la longueur de ces organes; tout au plus peut-on observer une diminution plus ou moins prononcée du calibre des artères et une légère raréfaction du tissu des os. L'on a constaté, dans un certain nombre de cas, que les mem-
1. Le plus souvent c'est dans les membres inférieurs ou dans l'un d'eux mie la paralysie persiste aprèsqu'elle a disparu dans un certain nombre des parties primitivement frappées ; mais exceptionnellement les membres supérieurs peuvent être prisa exclusion des membres intérieurs. Il en a été ainsi dans un cas publié par M. G,
bres frappés de paralysie atrophique sont plus froids et se refroidissent plus facilement que dans l'état normal ; ils offrent aussi alors, en général, une teinte plus ou moins accusée de cyanose.
On ne mentionne, dans la plupart des observations, aucune modification de la fonction sudorale dans les parties frappées de paralysie atrophique. Cependant cette fonction ne reste pas toujours normale. M. Franz Millier a vu des sueurs abondantes se produire sur la main, chez une malade qui offrait une atrophie du membre correspondant. La main était cyanosée et très froide. Cette diaphorèse locale ne s'était montrée que huit à neuf mois après le début de la maladie. M. Althaus a cité un fait de ce genre. M. R. Boddaert a constaté aussi des sueurs abondantes sur les extrémités inférieures cyanosées, dans un cas dont il a publié l'histoire 1 .
On n'a pas signalé, au nombre des symptômes habituels de la maladie, l'existence de troubles trophiques cutanés. Dans le cas publié par M. Friedrich Schultze, des modifications de la peau ont pourtant été observées, La peau des pieds qui offraient, l'un et l'autre, la même déviation (pieds-bots varuséquins), était sèche, épaissie, couverte d?écailles épidémiques épaisses 2 ; les ongles étaient longs, épais et déformés. Dans un des cas de MM. Proust et Comby, la peau du membre atrophié était ferme et lisse et les poils y étaient rares. Parfois, au contraire, les poils sont plus abondants sur le membre atrophié ou, dans les cas dans lesquels les deux membres sont atteints, sur celui qui est le plus atrophié. Dans la plupart des observations, même dans celles qui sont relatives à des cas où la paralysie a été généralisée pendant des mois, il est expressément noté que l'on n'a pas constaté cl'escajres sur les parties soumises à des pressions, par suite du poids du corps ou autrement. Le cas de F. Schultze a fait encore exception sous ce rapport; il y a eu, en effet, dans ce cas, à un certain moment, une érosion cutanée sur la région sacrée, érosion qui, du reste, a disparu rapidement.
Disons aussi que, dans ce cas (femme âgée de 42 ans), on a observé de l'œdème des membres inférieurs paralysés. L'existence d'un œdème, peu marqué du reste, dans les extrémités
\. Richard Boddaert. Contribution à l'étude de la paralysie spinale atrophique aiguë. (Gand, 1884, p. 4). On a mentionné aussi des sueurs locales dans des cas de paralysie spinale atrophique de l'enfance ^Voir : Dive. De la paralysie infantile et de son traitement par l'électricité. Thèse de Paris, 1882\
2. Des particularités du même genre ont été notées par M. Allen Sturge {Three Cases of Acute Anterior Poliomyelitis (Bristish Med. Journal, 1879).
paralysées, a été notée dans quelques autres faits. D'après M. Seguin, on le trouverait mentionné dans 9 pour 100 des cas publiés.
On voit que, d'une façon générale, la paralysie atrophique des adultes se traduit par un ensemble de symptômes tout à fait semblable à celui qui caractérise la poliomyélite antérieure aiguë de l'enfance. Duchenne de Boulogne était donc pleinement autorisé parles données de la clinique à considérer ces affections comme identiques. L'anatomie pathologique est venue plus tard sanctionner cette présomption. M. Gombault a publié en 1873 un cas intéressant de cette maladie, recueilli dans le service de M. Charcot, à la Salpêtrière, cas dans lequel une autopsie attentive a pu être faite.
Il s'agissait d'une femme âgée de 67 ans au moment de sa mort. A l'âge de 60 ans, elle avait été prise tout à coup de lourdeur et d'engourdissement des membres inférieurs, puis des bras ; en une demiheure, l'affaiblissement avait fait de tels progrès qu'elle s'affaissait et demeurait à terre, incapable d'exécuter le moindre mouvement. On constata de la rachialgie, une paralysie complète des membres, avec intégrité de la sensibilité cutanée ; la vessie et le rectum avaient conservé leur fonctionnement. Il y avait eu probablement un peu de fièvre au début. Le mouvement ne reparut, très incomplet d'ailleurs, qu'au bout de deux années, d'abord dans les mains, puis dans les membres inférieurs. Trois ans et demi après le début, elle entra à la Salpêtrière, pouvant faire quelques pas dans la salle, à l'aide d'une canne. L'état de la motilité continua à s'améliorer très lentement. La déformation resta bien manifeste au niveau des mains ; les muscles de l'éminence thénar avaient presque complètement disparu. Il y avait amoindrissement général du volume des muscles des membres. La contractilité faradique avait disparu dans les muscles des mains ; elle était affaiblie dans les autres muscles. La sensibilité était restée intacte jusqu'à la fin, et il n'y avait dans les derniers temps de la vie qu'un peu de paresse de la vessie. La mort eut lieu par cancer du foie.
A l'autopsie, on trouva les altérations ordinaires de la paralysie atrophique. Les muscles offraient tous les degrés de l'atrophie simple, avec multiplication plus ou moins prononcée des éléments du tissu connectif interstitiel. Les nerfs musculaires et les troncs nerveux contenaient une certaine quantité de tubes nerveux sains, séparés çà et là par des îlots de sclérose.
La moelle épinière ne présentait aucune modification bien reconnaissable à l'œil nu. L'examen microscopique, après durcissement convenable, permit, au contraire, de constater la disparition d'un bon nombre de cellules des cornes antérieures et l'altération plus ou moins profonde d'un certain nombre de ces éléments. Cette lésion se trouvait dans toute la hauteur de la moelle ; elle était plus accusée toutefois dans le renfle-
ment cervical et le renflement dorso-lombaire, surtout dans le premier- Ce sont principalement les cellules du groupe postéro-externe qui avaient souffert. Cette lésion des cellules n'était pas accompagnée d'une modification des vaisseaux ; il n'y avait pas non plus trace d'irritation de la névroglie ; en particulier on ne voyait pas un plus grand nombre de noyaux dans les régions les plus atteintes. Les cornes antérieures étaient d'aiJleurs les seules parties de la substance grise qui fussent altérées. Les faisceaux blancs de la moelle épinière étaient dans l'état le plus sain ; les fibres radiculaires antérieures qui les traversent en avant formaient des fascicules plus grêles que dans une moelle normale.
Les noyaux bulbaires des hypoglosses contenaient quelques cellules dégénérées *.
M. Fr. Schullze a eu l'occasion d'examiner l'état du système nerveux et des muscles dans un cas dont il avait publié auparavant l'histoire clinique 2. La moelle épinière, dans ce cas, était altérée surtout dans deux régions : le renflement cervical et le renflement lombaire. Le renflement cervical contenait un foyer circonscrit, de coloration rougeâtre, dans la corne antérieure gauche. Le second foyer, offrant une teinte semblable, siégeait dans les deux cornes antérieures de la substance grise, depuis le milieu du renflement lombaire jusqu'à sa partie tout à fait inférieure. Les racines antérieures étaient atrophiées des deux côtés dansla région lombaire ; du côté gauche seulement, dans la région cervicale. Les altérations microscopiques, étudiées à l'état frais et après durcissement, étaient les mêmes que celles qu'on adécritesdans la paralysie atrophique del'enfance, lorsque la maladie est d'ancienne date. Dans les cornes atrophiées, il y avait absence des cellules nerveuses et de leurs prolongements et dans le tissu altéré, formé de fibres de la névroglie, entremêlées d'une grande quantité de noyaux, on trouvait beaucoup de cellules de Deiters munies de nombreux prolongements. Les parois des vaisseaux étaient épaissies. Les racines antérieures, dans leur trajet au travers des faisceaux antérieurs, étaient formés de minces cylindres d'axe. La substance blanche ne présentait de modifications que dans la partie inférieure de la région dorsale ; on y trouvait de nombreux cylindres d'axe hypertrophiés. Partout ailleurs cette substance était normale.
L'auteur regarde les lésions qu'il a constatées comme les
1. Gombault. Note sur un cas de paralysie spinale de l'adulte, suivi d'autopsie (Archivesde physiol. normale etpathol., 1873, p. 80).
Loc. cit
vestiges d'une myélite aiguë, ayant atteint, d'une façon prédominante, la substance des cornes grises antérieures. Il aurait vu les mêmes altérations de la moelle dans un cas de myélite provoquée par une fracture vertébrale, cas dans lequel la mort avait eu lieu sept ans après le début.
Quant aux muscles, leurs altérations étaient semblables aussi à celles de la paralysie atrophique de l'enfance. Les muscles, atteints dans leur ensemble, étaient entièrement atrophiés et ceux qui avaient été moins affectés présentaient une atrophie par faisceaux : deux caractères qui distinguent la paralysie atrophique de l'atrophie musculaire progressive1.
Je crois que Ton peut considérer encore comme un fait de paralysie amyotrophique aiguë de l'adulte un cas publié par M. Aufrecht sous le nom de paralysie spinale subaiguë. Dans ce cas où la mort est survenue par suite de tuberculose miliaire aiguë, quatre semaines après le début de la maladie, on constata l'existence de lésions à peu près semblables à celles que nous venons d'indiquer. L'atrophie des cellules nerveuses n'était pas bornée aux cornes antérieures : les cellules des parties antérieures des cornes postérieures et celles des colonnes de Clarke participaient à la lésion. Les racines des nerfs étaient intactes. Les muscles atteints offraient, en même temps que les altérations atrophiques ordinaires, des indices d'un travail de régénération 2.
La marche de la maladie n'offre chez l'adulte aucune particularité qui la différencie nettement de ce qu'elle est chez l'enfant. 11 faut rappeler cependant que la paralysie, ainsi que je l'ai dit, ne se produit pas d'habitude aussi rapidement que chez l'enfant.
La paralysie spinale aiguë de l'adulte ne paraît pas mettre la vie du-malade en danger: comme celle de l'enfant, elle n'est plus ou moins grave que par les difformités et les altérations fonctionnelles plus ou moins considérables qu'elle détermine, toutefois on peut voir aussi, chez l'adulte, la lésion médullaire,
1. Fr. Schulizc. ]icjih-/'if/e zur Pathologie and patliologischen Anatomie des centralen Nervensyslems.. . IV. Die anatomisclicu Vcrdnderungen bei der acuten atrophiachen Ltihmung der Ervoachseneii (Virchow's Archiv LXXIII... Anal, in Centralblatt, 1879, p. 41).
2. E. Aufrecht. Die lïrfjebnisseeiucs Faites von subacuter Spinal-Paralysé, insbesondere fur die Lehre von der Muskel und Nervenregeaeration (Deutsehes Archiv P. Kl in. Med., XXII, p. 33. — Anal, in Centralblatt f. med. W., 1879, p. 79).
produite par la spodiomy élite antérieure aiguë, devenir plus tard le point de départ d'une autre affection de la moelle, de celle, par exemple, qui détermine l'atrophie musculaire progressive. C'est un fait que d'ailleurs on n'observe que bien rarement. 11 est tout aussi rare, pour le moins, d'observer une récidive de la maladie. Le fait rapporté par M. Boddaert 1 en est un exemple remarquable. Le malade avait eu une première atteinte grave de paralysie atrophique vers l'âge de 33 ans. La guérison avait été incomplète. 20 ans plus tard, il fut pris de pleuro-pneumonie. Le quatrième jour de cette maladie, iJ se réveilla, le matin, paralysé des quatre membres, comme la première fois. Les effets de cette seconde attaque se dissipèrent peu à peu sous l'influence du traitement et, au bout de 3 mois, il était revenu à l'état dans lequel il était avant sa pneumonie.
Le pronostic de la spodiomyélite antérieure aiguë est, d'une façon générale, moins grave chez l'adulte que chez l'enfant. Chez l'adulte, en effet, on peut obtenir, dans un certain nombre de cas, une guérison complète : non seulement les muscles atteints récupèrent leur fonctionnement ; mais même l'atrophie disparaît complètement, sous l'influence d'un traitement approprié et continué avec persévérance. Les exemples de succès de ce genre sont bien plus rares dans la paralysie atrophique de l'enfance, lorsque la maladie frappe un grand nombre de muscles et produit un travail d'atrophie dans plusieurs d'entre eux.
Quand la poliomyélite est peu étendue et qu'elle n'est pas assez intense pour amener la disparition complète des éléments de la substance grise qui ont été atteints, la maladie, comme je viens de le dire, peut se terminer par la guérison totale. C'est ce qui a eu lieu dans le cas suivant :
Le nommé St. âgé de 37 ans, comptable, entre à l'Hùtel-Dieu dans, le service de M. Vulpian, salie St-Denis, n° 7, le 26 octobre 1883. C'est un homme d'une constitution robuste et dont toute la famille a joui d'une bonne santé. A l'âge de 24 ans, il a été atteint de syphilis. Entré alors à la maison municipale de santé, il y a été soigné pendant deux mois. Depuis lors il n'a suivi aucun traitement ; mais il n'a vu reparaître aucun accident syphilitique. Aucune habitude alcoolique. A l'âge de 30 ans, il a eu une attaque de rhumatisme articulaire aigu qui a duré six semaines,
R. Boddaert. Loc. cit
Au mois d'août 1883, à la suite d'un refroidissement, le malade éprouve des douleurs dans les articulations des deux pieds. Ces douleurs étaient très fortes, continues et accompagnées d'un peu de fièvre ; elles l'obligèrent à garder le lit et pendant deux jours il ne put pas manger. Quelques jours après, au moment où il descend de son lit, ses jambes fléchissent : cette faiblesse n'a duré qu'un instant, après lequel il a pu marcher dans sa chambre. Il ne ressentait à ce moment aucune souffrance dans la colonne vertébrale, ni dans les membres supérieurs. Il attribua ses douleurs des pieds à une nouvelle attaque de rhumatisme. Peu de jours plus tard, un matin, à son réveil, il s'aperçut qu'il ne pouvait étendre ni le médius, ni l'annulaire, ni le petit doigt de la main droite et que son bras droit était plus faible qu'auparavant. Le pouce et l'index étaient dans l'état normal. La sensibilité était partout conservée. La naain était pâle et froide. En même temps que la paralysie des trois doigts internes de la main droite, se produisit un tremblement de la lèvre inférieure, tremblement qui fut remarqué par les personnes qui entouraient le malade et dont il avait parfaitement conscience lui-même. Ce tremblement ne dura que deux jours et disparut spontanément. Les douleurs articulaires des pieds cessèrent deux ou trois jours après le début de la paralysie des doigts. Malgré cette paralysie, le malade pouvait encore écrire, en traînant ses trois doigts sur le papier. Aucun autre trouble de la santé : les organes des sens n'ont subi aucune atteinte. Le médecin consulté ordonna des frictions et des granules d'arséniate de soude.
Au bout de quinze jours, le malade éprouva du mieux : son bras droit avait plus de force ; les trois doigts internes de la main droite étaient bien encore un peu paralysés, mais il s'en servait plus librement et put même reprendre sa profession de comptable.
Au milieu du mois de septembre, St. est exposé à la pluie et prend froid de nouveau. Il ressent alors un malaise général, puis survient un peu de fièvre avec de l'anorexie et des douleurs dans les épaules et les bras. Il constate, au bout de deux ou trois jours, que son membre supérieur droit s'affaiblit, que sa main droite ne peut plus porter les objets comme auparavant, et qu'il lui est impossible de fléchir l'avant-bras droit. Le biceps de ce côté lui paraît avoir diminué de volume. Rien dans le membre supérieur gauche ni dans les membres inférieurs.
Vers le commencement d'octobre, le médius, l'annulaire et le petit doigt du côté gauche sont pris à leur tour ; le malade ne peut pas les étendre. Le biceps de ce côté s'affaiblit aussi et s'atrophie, mais moins que celui du bras droit. Aucune diminution de la force des membres inférieurs. Les sphincters fonctionnent bien. Pas de céphalalgie. Pas de vertiges ni d'étourdissements. Aucun trouble intellectuel ; un peu plus d'irritabilité du caractère; ce qu'on peut attribuer au tourment produit par cet état morbide. Fonctions digestives normales. Le malade a ressenti plusieurs fois, pendant la nuit seulement, des fourmillements et des tiraillements dans les biceps et dans les doigts. Ces douleurs étaient assez violentes pour le réveiller : elles ont disparu après avoir duré quelques jours.
Au moment de l'entrée, on constate que la main droite est pendante, en flexion sur l'avant-bras, lorsqu'on soulève celui-ci. Le malade peut
fléchir les cinq doigts de la main droite, mais ne peut les étendre. Le pouce et l'index qui ont été pris six semaines après les autres sont moins paralysés.
L'avant-bras droit a conservé son volume normal ; mais les chairs y sont très flasques. Le biceps est notablement atrophié ; d'après le malade, l'atrophie aurait été constatée par lui, huit jours après le début de la paralysie. Le triceps est diminué aussi de volume ; il est surtout très mou. Le grand pectoral, le grand dorsal et le deltoïde du côté droit sont manifestement atrophiés. Tous ces muscles n'accomplissent qu'imparfaitement leurs fonctions, comme on peut s'en assurer en ordonnant au malade de faire le mouvement exécuté par tel ou tel muscle et en supposant à ce mouvement, ou bien en disant au malade de résister à un mouvement qu'on cherche à imprimer dans tel ou tel sens à son membre supérieur ou à son avant-bras. On voit ainsi que les muscles cités sont très faibles.
Le membre supérieur gauche, d'une façon générale, est moins affaibli que le côté droit ; cependant la main gauche est pendante aussi et les doigts ne peuvent pas être étendus par le malade ; le pouce et l'index sont moins faibles que ceux de la main droite. Les muscles de l'avant bras gauche sont flasques, mais ils ont conservé leur volume. Le biceps est à peu près aussi atrophié à gauche qua droite. Le malade peut porter, quoique difficilement, la main gauche à la poche de son pantalon, ce qu'il ne peut pas faire pour la main droite.
Pas de contractions fibriilaires dans les muscles affaiblis et en voie d'atrophie. Le malade ne peut ni couper sa viande, ni la porter à sa bouche ; on est obligé de le faire manger et boire.
Les réflexes des membres supérieurs ne peuvent pas être provoqués.
La sensibilité est intacte dans tous ses modes. Organes des sens, normaux. Les deux mains sont un peu cyanosées. Avant la maladie, elles étaient toujours moites; depuis la paralysie des doigts, St. a constaté que la transpiration des mains a cessé et qu'elles sont toujours sèches.
Rien à noter pour les membres inférieurs ; la sensibilité et les réflexes y sont à l'état normal. La marche s'effectue facilement, sans fatigue.
Pas de maux de tête, pas de vertiges. Intelligence intacte.
État général bon: pas de fièvre, la digestion se fait bien. Miction et défécation normales.
Bon sommeil : pendant les premières nuits après son entrée à l'hôpital, il avait été réveillé quelquefois par des douleurs dans les membres inférieurs.
Rien au cœur, ni aux poumons. Il y a un peu de dépôt de leucocytes dans l'urine et une faible quantité d'albumine. Ces modifications de l'urine sont dues à une cystite et à une légère uréthrite dont il n'a pas été possible de démêler la cause.
Le traitement prescrit a été le suivant : \ gramme d'iodure de potassium et 4 pilules de 0,001 de sulfate de strychnine chaque jour ; une application de nombreuses pointes de feu, toutes les semaines, sur la région vertébrale ; 2 bains sulfureux par semaine. Faradisation des mus-
clés affaiblis, tous les jours et, deux fois par semaine, électrisation à l'aide des courants galvaniques continus.
La contractilité faradique, explorée avec l'appareil à chariot, est diminuée dans les deux grands pectoraux, dans les grands dorsaux, les deltoïdes, les biceps. Ces derniers muscles ont leur contractilité plus affaiblie que les autres et les muscles du côté droit répondent moins aux excitations faradiques que ceux du côté gauche. La contractilité des triceps brachiaux est diminuée (ils se contractent avec un écartement de 0m,09 (côté gauche) est de 0,08 côté droit, tandis que pour les biceps il faut rapprocher la bobine au fil induit jusqu'à 0m,04 du point où elle recouvre entièrement la bobine au fil inducteur, pour obtenir une contraction très nette). Les fléchisseurs de la main et des doigts ont conservé leur contractilité à peu près normale : quant aux extenseurs, il faut employer le courant obtenu avec un écartement de 0m,04 pour y provoquer des contractions bien visibles et encore ne détermine-t-on pas ainsi d'extension de la main. En faradisant le nerf radial dans le creux axillaire ou dans l'intervalle entre le long supinateur et le brachial antérieur, on produit une légère extension du pouce et de l'index : il ne se manifeste, pour les autres doigts qu'une sensation de fourmillement à gauche et il n'y a rien à droite. Les interosseux paraisent avoir conservé toute leur contractilité.
On constate que les biceps répondent mieux aux courants galvaniques qu'aux courants induits saccadés.
Le diagnostic porté par M. Vulpian est : Poliomyélite antérieure algu'è de la région cervicale.
Le traitement est fait très régulièrement. Peu à peu, le malade constate une amélioration graduelle.
Le 25 novembre, le malade peut porter le bras gauche en arrière, vers le dos et le maintenir dans cette position ; il peut exécuter le même mouvement avec son bras droit, mais le membre retombe presque aussitôt ; il fléchit l'avant-bras sur le bras, mais du côté gauche seulement ; les mouvements effectués par les deltoïdes, les grands pectoraux, sont plus étendus et moins faibles qu'auparavant. Ce malade peut, avec son membre supérieur gauche, s'habiller, se boutonner, manger et boire seul. Les extenseurs de la main sont toujours faibles et, surtout du côté droit, il ne peut pas relever la main, lorsquelle est pendante, en pronation ; il lui est aussi très difficile, presque impossible même, de faire des mouvements alternatifs de pronation et de supination.
Les muscles atteints de parésie sont peu diminués de volume. La faradisation montre une intégrité presque complète de la contractilité des muscles fléchisseurs des doigts : ils se contractent assez fortement sous l'influence des courants obtenus avec 0,n, 10 d'écartement de la bobine au fil induit de la machine à chariot. Il n'y a presque aucune contraction des extenseurs des doigts ou du long supinateur avec O^OS : l'effet est tout aussi faible pour le biceps, surtout pour celui du bras droit ; le courant traverse le muscle faradisé et va mettre le triceps en contraction. Le triceps se contracte assez bien, à droite et à gauche, sous l'influence de ce courant (0,08 d'écartement) ; il en est de même du trapèze ; mais le deltoïde exige un courant plus fort pour se contracter d'une façon appréciable.
La faradisation du plexus brachial dans l'aisselle produit, à droite, des fourmillements dans tous les doigts, plus faibles dans le pouce et l'index que dans les autres doigts ; à gauche, des fourmillements des doigts, plus faibles aussi dans le pouce, mais moins faibles que du côté droit. Il n'y a, du reste, sous l'influence de cette faradisation, qu'un léger mouvement de flexion de la main.
On presse le nerf cubital dans la gouttière olécranienne : il y a une sensation locale assez vive et il se produit des fourmillements paraissant avoir leur siège dans les deux doigts internes ; ces fourmillements sont plus marqués à droite qu'à gauche.
Les mains ne sont ni pâles, ni rouges ; le bout des doigts est un peu moite. Le malade assure que ses mains suaient plus avant le début de son affection que maintenant.
Au commencement de décembre, l'amélioration a fait de nouveaux progrès ; le malade peut fléchir l'avant-bas sur le bras, du côté droit, mais il ne peut maintenir cette flexion que pendant peu d'instants. Les extenseurs des mains (surtout l'extenseur commun du côté droit) sont faibles. L'albuminurie n'existe plus.
Le malade, bien que non guéri, quitte l'hôpital le 4 décembre 1883. Il vient se faire électriser trois fois par semaine. Au mois de mars 1884, il était tout à fait revenu à l'état normal.
Ce malade me paraît avoir été affecté as poliomyélite antérieure aiguë. Les membres supérieurs ont été atteints, une première fois, après une courte période de fièvre et de douleurs dans les pieds : il y avait eu même un peu d'affaiblissement passager des membres inférieurs. Cette première atteinte de poliomyélite a été très légère et n'a duré qu'une quinzaine de jours. L'état normal était rétabli depuis deux ou trois semaines lorsque la maladie reparaît sous l'influence d'une exposition au froid humide. Cette fois encore il y a, au début, de la fièvre avec malaise général; en même temps se montrent des douleurs dans les épaules et dans les bras ; puis survient un affaiblissement du membre supérieur droit. C'est seulement quinze jours plus tard que le membre supérieur gauche se prend à son tour. Ce sont surtout les extenseurs des mains qui sont atteints, à l'avant-bras ; le biceps, le deltoïde, les muscles grands pectoraux et grands dorsaux sont affaiblis aussi et on y constate bientôt un certain degré d'atrophie et de diminution de la contractilité. Les courants galvaniques agissaient plus vivement sur cette propriété des muscles parésiés que les courants faradiques.
Ces divers caractères cliniques me paraissent justifier le diagnostic porté pendant la vie. La paralysie n'a pas offert, il est
vrai, une extension initiale relativement considérable et ne s'est pas restreinte ensuite, comme cela se voit dans les cas-types de poliomyélite antérieure aiguë de l'adulte. Mais il est certain que cette évolution n'est pas absolument constante dans la paralysie atrophique aiguë de l'adulte. D'ailleurs, lors de la première atteinte du mois d'août 1883, notre malade avait eu de l'affaiblissement très passager des membres inférieurs avant que la paralysie se fixât dans les membres supérieurs.
Ce cas est donc un fait de poliomyélite antérieure aiguë, terminé par une guérison complète.
Quelquefois la paralysie atrophique est beaucoup plus limitée et moins prononcée que dans le cas précédent : la guérison est alors plus rapidement complète. C'est ce qui a eu lieu dans le cas suivant :
Un homme âgé de 44 ans, boulanger, d'une grande vigueur, dîme santé parfaite jusque-là, vient me consulter à l'hôpital le 10 février 1883.
Il y a environ un mois, il a éprouvé des douleurs dans la région cervicale postérieure du côté droit, au niveau de la partie supérieure du muscle trapèze et du grand complexus. Ces douleurs s'accompagnaient d'un peu de gêne dans les mouvements du cou. Les jours suivants, ces douleurs semblèrent descendre en suivant le bord externe du trapèze et gagnèrent bientôt le deltoïde. Elles disparurent au bout d'une semaine environ. Eles firent place à une certaine faiblesse du bras droit. La deuxième etla troisième semaine, la faiblesse alla toujours en croissant et, unmoisenviron après le début desaccidents, le malade vint àl'Hôtel-Dieu.
Il n'y avait plus alors ni douleur, ni gêne dans le cou ; mais un affaiblissement assez prononcé du deltoïde pour que le malade fût hors d'état d'élever le bras au-dessus de l'horizontale. La sensibilité des téguments de l'épaule et du bras était normale.
Il n'y a pourtant, à la vue, aucune diminution de volume du deltoïde qui est très développé comme celui du côté opposé. La palpation des masses musculaires permet de reconnaître que le deltoïde et le biceps du côté droit sont moins résistants, plus mous que les mêmes muscles du côté gauche. On ne voit pas de contractions fibrillaires dans ces muscles ; la contractilité idio-musculaire y est un peu augmentée. La contractilité farado-musculaire y est très légèrement diminuée.
On fait pratiquer Télectrisation du biceps et du deltoïde droits tous les deux jours : on emploie les courants faradiques pendant la moitié de la séance d'électrisation et les courants continus pendant l'autre moitié. Au bout d'une dizaine de séances, la guérison était complète.
Ce fait est un exemple de poliomyélite antérieure aiguë, limitée à un district peu étendu de la moelle épinière. On peut
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voir des faits de ce genre dans lesquels la lésion occupe d'autres sièges. La poliomyélite localisée et très restreinte est bien plus fréquente chez l'adulte que chez l'enfant 4. Chez l'adulte, elle se manifeste avec ce caractère, surtout dans le cours ou le décours de la fièvre typhoïde, des pyrexies exanthématiques, etc. S'il y a certains des faits de paralysie atrophique observés dans ces conditions qui sont dus à des névrites périphériques, il en est d'autres dont l'origine médullaire ne paraît pas douteuse. Parmi ces derniers, les uns doivent être considérés comme des cas de myélite diffuse ; mais certains d'entre eux appartiennent certainement à l'histoire de la poliomyélite antérieure aiguë.
Le diagnostic de la maladie n'est pas difficile en général.
Lors du début pourtant, on peut méconnaître la nature de la maladie. Les phénomènes initiaux, comme je l'ai dit, n'ont rien de caractéristique et parfois la fièvre d'invasion offre tout d'abord des rémissions si complètes et des retours si périodiques que l'on peut croire qu'il s'agit d'une fièvre intermittente vraie, surtout quand on se trouve dans une localité où les cas d'intoxication palustre ne sont pas absolument exceptionnels. Assez souvent les malades, par suite de cette méprise, ont été soumis pendant deux ou trois jours à l'action du sulfate de quinine.
Les douleurs de cette période, douleurs rachidiennes et douleurs irradiées, peuvent mettre en garde dans les cas de ce genre. Mais il suffit qu'elles aient été notées au nombre clés phénomènes possibles de la fièvre palustre pour qu'on ne puisse pas leur attribuer une valeur diagnostique absolue.
Il se p eut aussi que l'on songe à l'invasion d'une variole. L'étendue de la région du rachis où siègent les douleurs et les irradiations dont elles s'accompagnent ne s'accordent cependant guère, en général, avec une telle supposition.
D'autre part encore, on peut penser au début d'un rhumatisme des méninges spinales ou, chezles femmes, dans certai-
1. Chez l'enfant, la poliomyélite peut être très restreinte aussi. MM. Prévost et David en ont publié un exemple remarquable (Note sur un cas d'atrophie des muscles de ïéminence thénar droite avec lésion de la moelle épinière. — Archives de physiologie normale et pathologique, 1874, p. 595 et suiv. avec planche).
R. Boddaert, loc. cit
nés circonstances données, à des phénomènes de congestion et d'irritation de la moelle épinière l.
D'ailleurs, dans tous ces cas, on est promptement remis dans la bonne voie, puisque, soit très peu d'heures après le début, soit un ou quelques jours plus tard, une paralysie plus où moins étendue se déclare. Le champ des erreurs possibles de diagnostic devient alors très restreint. La maladie, dans ce moment de son évolution, pourrait être prise pour une myélite diffuse aiguë. Ce n'est pas dans l'état des muscles que l'on trouverait de bons éléments de diagnostic ; car, dans la myélite aiguë diffuse, lorsque la substance grise est atteinte dans une certaine étendue, les muscles innervés par cette région de la moelle perdent rapidement leur contractilité farado-musculaire ; si on les soumet à des excitations galvaniques, on constate l'existence de la réaction de degénération ; enfin ils s'atrophient au bout de peu de temps. Sous tous ces rapports, la myélite diffuse aiguë peut offrir les mêmes caractères que la paralysie atrophique (poliomyélite antérieure aiguë) de l'adulte. Mais ce qui différencie les deux maladies, c'est que, clans la paralysie atrophique de l'adulte, la sensibilité cutanée demeure intacte (ou n'est que très légèrement touchée), tandis qu'elle est abolie ou très diminuée dans une étendue plus ou moins considérable des parties paralysées, lorsqu'il s'agit de la myélite diffuse aiguë. En outre, la production d'escarres, surtout à la région sacrée, s'observe très souvent, presque toujours, et à une époque rapprochée du début de la maladie, clans le cours de la myélite dont il s'agit, tandis que pareil accident n'a pas lieu chez les malades affectés de poliomyélite antérieure aiguë. De même, la paralysie de la vessie et du rectum est à peu près constante, à un degré variable, clans les cas de myélite diffuse, pour peu que les lésions soient étendues, tandis que la miction et la défécation s'exécutent d'une façon normale clans les cas de paralysie atrophique. Il faut ajouter que l'erreur du diagnostic, si elle était commise, serait dissipée au bout de peu de temps, car la marche de la maladie est bien différente dans les deux cas. Le début peut être brusque clans la myélite diffuse
1. On peut observer chez des femmes, surtout aux approches de l'âge critique, ou pendant la période de la ménopause, des douleurs extrêmement vives de la région rachidienne, avec des irradiations dans les membres ou dans le tronc. Ces douleurs qui saccompagnent de fièvre et d'un état plus ou moins marqué d'embarras gastrointestinal sont exacerbantes et se déplacent avec une certaine rapidité. Elles cèdent d'ordinaire aux applications de ventouses scarifiées sur la région rachidienne.
vulgaire, comme il l'est souvent dans la paralysie atrophique ; mais la paralysie et l'atrophie musculaire ne rétrocèdent pas en général dans les cas de myélite ordinaire et la maladie, avec le temps, s'aggrave plutôt qu'elle ne s'amende favorablement. Au contraire, le retour du mouvement et la disparition des premiers effets de l'atrophie dans un certain nombre des parties affectées primitivement sont de règle dans tous les cas de poliomyélite antérieure aiguë ; de telle sorte que l'état du patient, à partir d'un certain moment, va progressivement en s'améliorant, jusqu'au moment où il ne reste plus que des lésions incurables, déterminant des infirmités permanentes.
Il arrive souvent que l'on n'examine les malades atteints de poliomyélite antérieure aiguë que quelques mois après le début de l'affection. L'affection ne pourrait guère être confondue, dans cette période, qu'avec l'atrophie musculaire progressive; mais, comme il s'agit d'adultes qui peuvent presque toujours donner les détails les plus circonstanciés et les plus précis sur les phénomènes initiaux de la maladie, on peut déjà poser le diagnostic, à l'aide des renseignements qu'ils fournissent. Il suffît pour cela d'apprendre qu'au lieu de commencer d'une façon lente, graduelle et de n'être reconnaissable qu'après un temps plus ou moins long, ce qui est le propre de l'atrophie musculaire progressive, la maladie a débuté brusquement, le plus souvent au milieu ou à la suite de phénomènes fébriles, par une paralysie plus ou moins étendue. Le retour du mouvement dans un certain nombre des parties primitivement paralysées, la marche spéciale de l'atrophie, sont des traits distinctifs qui n'appartiennent qu'à la paralysie atrophique. On devrait, pour fixer le diagnostic, rechercher s'il existe, ou non, des contractions fasciculaires spontanées dans les muscles atteints. Ces contractions ne font, en effet, presque jamais défaut dans les cas d'atrophie musculaire progressive, tandis qu'on ne les observe pas dans les cas de spodiomyélite antérieure aiguë. Il faudrait aussi soumettre les muscles à l'action des courants faradiques : cet examen, pratiqué dans un cas de paralysie atrophique de l'adulte, montrerait d'ordinaire que la contractilité est abolie dans les muscles atrophiés ou en voie d'atrophie et lèverait ainsi tous les doutes, puisqu'on sait qu'une exploration du même genre faite sur les muscles altérés chez un malade atteint d'atrophie musculaire progressive, révélerait la persistance de la contractilité dans ceux de ces
organes où l'atrophie n'est pas arrivée à un degré extrême. 11 me semble inutile d'indiquer les caractères distinctifs à l'aide desquels on établirait le diagnostic entre la spodiomyélite antérieure aiguë de l'adulte et d'autres affections de la moelle épinière, telles que : lhématomyélie, la sclérose latérale amyotrophique, la sclérose transverse et les paralysies toxiques. En réalité, les analogies symptomatiques entre la spodiomyélite antérieure aiguë et ces diverses affections médullaires sont si restreintes qu'une confusion me paraît impossible.
Le traitement de la paralysie atrophique est le même chez l'adulte que dans l'enfance. Je n'ai rien d'important à ajouter ici à ce que j'ai dit à propos de la poliomyélite antérieure aiguë de l'enfant. Au début, c'est ici, comme dans l'enfance, aux révulsifs appliqués sur la région vertébrale qu'il faut recourir ; les préparations d'ergot, recommandées par divers auteurs (Hammond, Althaus, Seguin, etc.), devront être employées à assez hautes doses pour qu'on puisse obtenir, — si cela se peut, — un resserrement des vaisseaux médullaires et, par suite, une diminution de la congestion des parties irritées de la moelle épinière. Lorsque la période d'irritation sera terminée, on fera usage des préparations iodurées. La strychnine devra être prescrite aussi, au moins à titre d'essai. On commencera à électriser les parties paralysées le plus tôt possible et on persévérera dans l'emploi de ce moyen pendant très longtemps. 11 faut soumettre les malades à l'action de l'électricité, même alors que les lésions ne sont plus de date toute récente. Chez l'adulte, en effet, de même que chez l'enfaut, on peut, à l'aide de cette médication, favoriser le travail de régénération qui s'opère, à un certain moment, dans quelques-uns des muscles ou des groupes musculaires primitivement altérés; on peut même faire naître un travail de ce genre dans des muscles qui n'offrent aucune tendance apparente à une reconstitution anatomo-physiologique ou dans lesquels une tendance de ce genre s'est manifestée d'abord et a semblé ensuite s'arrêter l. En un mot, l'efficacité des courants faradiques ou galvaniques paraît
1. L'amélioration, môme dans les cas où un traitement méthodique est institué, peut se faire attendre très longtemps. Ainsi, dans le cas relaté par M. R. Boddaert, elle ne commença qu'au bout de seize mois au moins. Dans le fait publié par M. Gombault, le mouvement ne reparut d'une façon progressive, d'abord dans les mains, puis dans les membres inférieurs, qu'après deux ans passés dans l'immobilité absolue.
être tout aussi puissante chez l'adulte que chez l'enfant, dans le traitement delà poliomyélite antérieure aiguë.
L'étiologie delà paralysie atrophique est la même chez l'adulte que chez l'enfant \ Cette maladie est plus fréquente chez Thomme que chez la femme dans la proportion de 34 à 13 sur 47 cas 2. Elle ne paraît pas être héréditaire et l'on n'a qu'exceptionnellement constaté deux cas dans une même famille. On n'a observé aussi que très rarement des accidents traumatiques dans les antécédents. M. Sauze cite un cas de Remak où la maladie se serait développée à la suite d'une chute sur le dos, de la hauteur de deux étages 3. Les fatigues exagérées ont paru dans quelques cas avoir exercé une influence sur la production de la maladie. Parfois le début a eu lieu à la suite d'une atteinte de rougeole, de variole, de fièvre typhoïde. Dans un certain nombre de cas, on n'a pu découvrir aucune cause occasionnelle. Tous les auteurs s'accordent à considérer le froid comme la cause déterminante la plus ordinaire chez l'adulte (25 fois sur 47}. Du moins, la plupart des malades sont portés à attribuer leur affection à un refroidissement subit, plus ou moins considérable ou plus ou moins prolongé.
La myélite qui donne lieu à la paralysie atrophique offre, dans l'âge adulte et dans l'enfance, les mêmes caractères. Elle n'est diffuse que dans une certaine mesure et elle affecte toujours, d'une façon prédominante, les cornes antérieures. Il convient de répéter ici que cette localisation, bien qu'un peu moins étroite que celle des lésions systématiques des faisceaux blancs de la moelle épinière, ou même que celle des
1 . M. Franz Mùller adressé un tableau relatif à l'âge auquel la maladie a débuté. Sur 47 cas, cet âge a été :
De 14
ins dans
4 cas.
L'âge n'est pas indiqué dans 2 cas. De ce tableau il résulte que la prédisposition à cette maladie est surtout prononcée de 16 à 20 ans.
P. Sauze (loc. cit., p
modifications médullaires de l'atrophie musculaire progressive, nous autorise pleinement à considérer comme systématiques aussi les altérations de la paralysie atrophique. Assurément, lorsque nous employons, pour désigner cette dernière maladie, l'expression anatomo-pathologique de polio ou de téphromyélite antérieure aiguë, nous nous servons là d'une dénomination d'une précision trop stricte. Mais nous tenons à montrer ainsi que les lésions sont prédominantes dans les cornes antérieures, et que ce sont elles qui donnent à la maladie sa physionomie symptomatique.
Les cornes antérieures de la substance grise médullaire offrent sans doute, chez les enfants et parfois jusque dans l'âge adulte, une vulnérabilité toute spéciale. Sous l'influence soit de fièvres exanthématiques ou autres, soit de refroidissements, de faJ -ues excessives, etc., soit de causes morbifiques qui échappent à toute recherche, une irritation inflammatoire prend naissance dans cette région de la substance grise. Elle perd une grande partie de son intensité au bout de quelques heures ou de quelques jours, et les altérations dont elle a été le point de départ n'évoluent ensuite qu'avec une certaine lenteur.
Il est difficile de ne pas se laisser entraînera croire que les cellules nerveuses des cornes antérieures sont les éléments qui confèrent à cette région de la substance grise la vulnérabilité particulière qui la rend si impressionnable à certaines influences morbifiques. Ce sont effectivement, en apparence tout au moins, les seuls éléments anatomiques de cette région qui aient une individualité spéciale, tant sous le rapport histologique que sous celui des propriétés physiologiques. Les vaisseaux sont évidemment les mêmes là que dans les autres points de la substance grise , les fibres nerveuses et les filaments axiles des cornes antérieures ne sont que les prolongements soit des tubes nerveux qui pénètrent dans cette région de la substance grise ou en sortent, soit des cellules nerveuses ellesmêmes ; la névroglie elle-même ne diffère guère sans doute dans les cornes antérieures de ce qu'elle est dans les autres parties de la substance grise ; mais les cellules des cornes antérieures sont incontestablement différentes de celles soit des colonnes de Clarke, soit des tractus intermédio-latéraux, soit des cornes postérieures. On peut supposer que, dans les premières années de la vie, surtout d'un an à trois ans, la substance organisée de ces cellules dont le fonctionnement corn-
menceà être actif, offre facilement prise à Faction des causes phtogogènes. Certaines de ces cellules peuvent même être plus irritables que les autres : en général, ce sont celles du groupe antéro-externe et l'on sait d'ailleurs que ce sont surtout ces cellules qui donnent naissance aux fibres nerveuses des racines antérieures. Mais les cellules des autres groupes de la corne antérieure peuvent aussi être atteintes primitivement. L'irritation d'ailleurs ne se concentre pas dans celles de ces cellules qui la subissent tout d'abord ; elle envahit presque aussitôt le tissu qui les avoisine, jusqu'à une distance plus ou moins grande suivant le cas et c'est ainsi que les altérations, au lieu d'être confinées dans les cellules des cornes antérieures et dans leur territoire, peuvent atteindre même les faisceaux antéro-latéraux.
L'impressionnabilité des cellules des cornes antérieures s'affaiblit avec l'âge : aussi voit-on les cas de paralysie atrophique par lésion de ces cornes diminuer de nombre dès l'âge de trois ans et devenir extrêmement rares à partir de sept ou huit ans. Cependant il faut admettre que, chez certains individus, cette sorte de prédisposition morbide ne disparaît qu'à un âge plus avancé. C'est ainsi qu'il me paraît possible d'expliquer les faits de poliomyélite antérieure aiguë observés dans l'âge adulte, à dix-huit, vingt, vingt-cinq ans et même au delà t .
C'est donc ce mode d'invasion de la paralysie atrophique de l'enfance et de l'adulte qui rend compte de la systématisation relative des altérations spinales de la maladie. La poliomyélite, lorsqu'elle n'a pas son foyer primitif dans les cellules des cornes antérieures, ne se circonscrit plus ainsi : prenant naissance dans tel ou tel point de la substance grise, elle irradie de là sans règle dans tel ou tel sens, pour envahir soit d'autres points de cette substance, soit des parties plus ou moins considérables des faisceaux blancs. Il s'agit alors d'une tout autre affection, c'est-à-dire de la myélite diffuse, maladie aiguë, subaiguë ou chronique, progressive en général, du moins pendant un certain temps, produisant non plus des altérations à peu près uniformes, comme la spodiomyélite antérieure aiguë, mais des lésions médullaires diverses, et se traduisant par une symptomatologie nécessairement variée aussi, suivant le siège,
1. Duchenne (de Boulogne) cite un cas de cette maladie survenu chez un homme âgé de 41 ans {lot. cit., p. 4 9). La malade, dont M.Gombault a publié l'observation, était âgée de 60 ans au moment où elle a été frappée de paralysie généralisée (loc. cit.).
la forme, la marche et l'étendue des modifications morbides de la moelle.
Paralysie générale spinale antérieure subaiguë
(Poliomyélite ou spodiomyélite ou téphromyêlite antérieure subaiguë. — Paralysie atrophique spinale subaiguë.
Les cas dans lesquels se produit une paralysie plus ou moins étendue, suivie, au bout d'un temps plus ou moins court, d'atrophie musculaire, n'offrent pas, tous, les mêmes caractères. On ne voit pas toujours une paralysie plus ou moins généralisée se manifester brusquement ou très rapidement , comme dans la poliomyélite antérieure aiguë des enfants ou des adultes, puis se restreindre plus ou moins lentement à un certain nombre de muscles condamnés, en général, à subir une atrophie complète. Duchenne (de Boulogne) avait observé certains cas de paralysie atrophique dont la physionomie clinique différait notablement de celle des affections que nous venons d'étudier. Il avait vu, chez certains malades, une paralysie se déclarer, souvent sans cause reconnaissable ; cette paralysie bornée d'abord à une partie du corps, à un membre, par exemple, s'étendait graduellement à d'autres parties et tendait ainsi à se généraliser ; les muscles atteints perdaient leur contractilité, puis s'atrophiaient. Comme il lui paraissait indubitable que cette maladie se rattachait à des altérations des cornes antérieures de substance grise de la moelle épinière, il avait proposé de la désigner sous le nom de paralysie générale spinale antérieure; il ajoutait l'épithète subaiguë, pour indiquer dans la dénomination même la donnée importante fournie par la marche de l'affection.
D'après Duchenne (de Boulogne) la paralysie générale spinale offrirait deux variétés très distinctes au point de vue de la symptomatologie et de l'anatomie pathologique : l'une de ces variétés serait la paralysie générale spinale antérieure subaiguë dont nous venons de mentionner les principaux caractères; l'autre variété serait la paralysie générale spinale diffuse subaiguë.
De ces deux variétés, la première mérite seule, suivant moi, une place à part dans la pathologie médullaire. La paralysie générale spinale diffuse subaiguë me semble se rattacher très étroitement à la myélite diffuse subaiguë ou chronique, ainsi que je le montrerai plus loin.
D'autre part, le nom de paralysie générale spinale ne me paraît pas pouvoir être adopté. Nous employons en pathologie le terme « paralysie générale progressive » pour désigner une affection encéphalique toute particulière (périencéphalite diffuse), qui n'a aucun rapport avec la maladie de la moelle que Duchenne a décrite. La moelle épinière se prend quelquefois, soit avant, soit après le début de la périencéphalite diffuse, soit même au moment où a lieu ce début, et les symptômes des altérations médullaires, dans les cas de ce genre, n'ont presque aucun trait de ressemblance avec ceux de la maladie désignée sous le nom de paralysie générale spinale par Duchenne. Il est donc préférable de ne pas faire usage de cette dénomination.
D'autres auleurs pensent que, dans les cas en question, il s'agit d'une affection irritative subinflammatoire de la moelle épinière et, tenant compte du siège probable des lésions prédominantes dans les cornes antérieures de la substance grise médullaire, ils ont désigné la maladie sous le nom de poliomyélite ou téphromy élite antérieure subaiguë. Duchenne, de Boulogne, avait eu l'idée d'ajouter à la dénomination de la maladie le mot progressive pour indiquer un des caractères les plus importants de cette affection médullaire ; mais il a craint de donner à penser que la paralysie générale spinale antérieure subaiguë suive une marche fatalement progressive comme les maladies du système nerveux que l'on a déjà appelées ainsi. Une pareille assimilation serait absolument fautive, puisque la poliomyélite antérieure subaiguë peut se terminer par une guérison complète.
Le nom de paralysie spinale atrophique subaiguë me semble pouvoir être employé aussi. Il a l'avantage de ne pas impliquer une hypothèse quelconque sur la nature du processus morbide intra-médullaire.
C'est donc, en définitive, sur la paralysie générale spinale antérieure subaiguë (Duchenne), maladie qu'on peut encore appeler soit poliomyélite ou téphromyélite antérieure subaiguë, soit paralysie spinale atrophique subaiguë, que vont porter nos études.
Duchenne (de Boulogne) a tracé, avec beaucoup de netteté, la sympîomatologie de cette maladie. Elle peut débuter par des phénomènes de paralysie. Dans certains cas, l'affaiblissement musculaire a été précédé, pendant une période d'une durée variable, soit par des douleurs dans les membres, soit par des phénomènes fébriles plus ou moins accusés , accompagnés ou non de céphalalgie, soit par des troubles gastriques ou intestinaux. Plus rarement, les premiers indices de paralysie ont été reconnus à la suite d'une affection pyrétique, offrant de l'analogie avec la fièvre typhoïde ou même après cette maladie bien caractérisée. Mais d'ordinaire l'affaiblissement musculaire se montre d'emblée. Le plus souvent, c'est un des membres inférieurs ou ces deux membres qui sont atteints en premier lieu ; quelquefois, c'est dans un des membres supérieurs ou dans ces deux membres que se produisent les premiers indices de parésie. Dans le premier cas, la marche envahissante de la maladie est ascendante ; dans le second, elle est descendante.
En général, les membres atteints semblent s'affaiblir, dès le début, dans toute leur étendue; en réalité, quand on peut obtenir des renseignements précis, on reconnaît que tous les groupes musculaires ne sont pas affectés en même temps. D'après Duchenne, de Boulogne, pour les membres inférieurs, ce seraient ordinairement les muscles fléchisseurs du pied sur la jambe qui seraient pris les premiers ; après eux, la parésie s'étendrait aux fléchisseurs de la cuisse sur le bassin et ensuite elle gagnerait les muscles extenseurs de la jambe sur la cuisse. La faiblesse augmente peu à peu et les mouvements deviennent de plus en plus difficiles. Si l'on examine l'état de la contractilité des muscles en voie de paralysie complète, on reconnaît qu'elle persiste, mais bien moins vive que dans l'état normal. Elle ne disparaît complètement que lorsque les altérations musculaires ont atteint leur plus haut degré. Pendant une certaine période, les courants galvaniques peuvent encore faire contracter des muscles qui ne répondent plus aux courants faradiques saccadés (réaction de dégénération). Les diverses modifications que présente la contractilité, lorsque l'atrophie musculaire est liée à une dégénération des nerfs moteurs, peuvent se constater dans ces cas. Les excitations mécaniques des muscles envoie d'atrophie, dans cette même période, peuvent provoquer des contractions plus nettes que dans l'état normal.
Dans les cas ordinaires, c'est-à-dire lorsque la maladie a
commencé par les membres inférieurs, les membres supérieurs sont atteints à leur tour, quelques semaines ou quelques mois après le début. Le plus souvent, ce sont les muscles extenseurs de la main sur l' avant-bras qui s'affaiblissent avant les autres, puis les muscles de la main, puis ceux de la face palmaire de l'avant-bras, puis ceux du bras et enfin ceux de l'épaule.
Les groupes musculaires paralysés ne tardent pas à s'atrophier, mais l'atrophie est bien moins rapide que celle qui détruit les éléments contractiles, dans les cas de poliomyélite antérieure aiguë de l'enfant ou de l'adulte; elle est d'ailleurs presque toujours très incomplète. Lorsque les membres supérieurs sont atteints les premiers, la paralysie y précède aussi la diminution de la contractilité et l'atrophie des muscles ; ceux-ci se prennent d'ailleurs dans le même ordre que lorsque la maladie suit une marche ascendante. Les membres inférieurs se prennent à leur tour et la paralysie y procède des pieds vers la racine de ces membres comme dans le type ascendant de la maladie. Le temps qui s'écoule entre le début de l'affaiblissement des membres supérieurs et l'apparition des premiers phénomènes parétiques dans les membres inférieurs, lorsqu'il s'agit de la forme à marche descendante, est moins long peutêtre, d'une façon générale, que celui qui sépare, dans la forme ascendante, l'affaiblissement initial des membres inférieurs du commencement de la paralysie des membres supérieurs.
Lorsque les membres supérieurs sont atteints, c'est dans les muscles qui ont été paralysés en premier lieu que se manifestent d'abord l'affaiblissement de la contractilité, puis l'atrophie: on les constate ensuite dans les muscles ultérieurement envahis, suivant l'ordre même où ils se sont successivement paralysés.
La paralysie ne suit pas toujours une marche régulière. Bornée d'abord à un membre inférieur, elle peut affecter un des membres supérieurs, surtout celui du côté correspondant, avant de se propager à l'autre membre postérieur. Elle peut être ainsi hémiplégique pour ainsi dire, ou croisée, si le membre inférieur d'un côté et le membre supérieur du côté opposé se trouvent, à un certain moment, affaiblis en même temps, à l'exclusion plus ou moins complète des autres membres. Lorsqu'elle occupe les deux membres d'un côté, elle peut n'y avoir atteint surtout qu'un groupe musculaire, par exemple les muscles extenseurs de la main sur l'avant-bras et les muscles de la région jambière antéro-externe.
La paralysie peut s'étendre aux muscles thoraciques et aux muscles abdominaux : d'où des difficultés pour tous les efforts fonctionnels : miction, défécation ; pour la toux, etc.
En général, pendant toute la durée de la maladie, on n'observe pas de douleurs, pas de contractures, pas de tremblements.
La sensibilité cutanée n'est pas modifiée. Quant à la sensibilité musculaire, elle est ou affaiblie ou abolie comme la contractilité. On a quelquefois constaté, dans une période peu avancée de la maladie, que les muscles dans lesquels les courants faradiques ne provoquaient ni contractions, ni sensations plus ou moins pénibles, étaient douloureux à la pression. Les actions réflexes sont nécessairement plus ou moins faibles, lorsque les muscles qui doivent y prendre part sont plus ou moins complètement paralysés. Les réflexes tendineux se comportent naturellement sous ce rapport comme les autres phénomènes réflexes.
Les sphincters ne sont pas modifiés ; ils fonctionnent comme dans l'état normal. Aucune modification non plus des fonctions sexuelles. Il n'y a pas de troubles trophiques. Les membres paralysés et en voie d'atrophie présentent souvent des modifications vaso-motrices consistant " en une teinte un peu violacée des extrémités. La température y est en même temps abaissée. La sécrétion sudorale peut être augmentée dans les parties paralysées, surtout aux extrémités des membres. M. Adamkiewicz a vu cette sécrétion cesser, au contraire, en même temps que se produisait la paralysie ; il s'agissait d'un cas dans lequel il y avait des sueurs assez abondantes avant le début de la maladie. M. Ërb avait déjà constaté le même fait et, dans le cas auquel il fait allusion, la sueur avait reparu lorsque la maladie s'était amendée favorablement l. Les fonctions encéphaliques sont absolument intactes.
La maladie peut rester bornée aux muscles des membres et à quelques muscles du tronc pendant des mois et des années ; dans quelques cas, les altérations des centres nerveux auxquelles sont dues et la paralysie et l'atrophie des muscles de ces parties du corps se propagent jusqu'au bulbe rachidien. On observe alors de l'affaiblissement des muscles de la face, de ceux de la langue ; la prononciation et la déglutition
1. W. Erb. Krankheiten des hùckenmarks {in Handbuch der spcciellen Pathologie und Thérapie, 2e édition, 1878, p. 725).
sont modifiées plus ou moins profondément1. La respiration peut être atteinte à son tour et il peut en être de même aussi du fonctionnement du cœur. De là, la mort possible par suite de troubles asphyxiques ou de syncope.
La marche de la maladie est assez lente le plus souvent. La paralysie n'atteint son plus haut degré de généralisation qu'au bout de plusieurs mois : le travail d'atrophie est très peu actif ; ses effets sont souvent peu accusés dans des muscles depuis longtemps paralysés. Parfois la maladie reste stationnaire pendant un certain nombre de semaines, puis elle reprend sa marche progressive. On a vu des muscles s'affaiblir pendant quelques jours, une ou plusieurs semaines, puis reprendre leur vigueur première et offrir de nouveau plus tard un affaiblissement graduel, allant jusqu'à la paralysie complète. Dans certains cas, la marche est relativement rapide : la maladie peut arriver à son développement complet en quelques semaines 2.
Il en était ainsi dans le fait qui a été recueilli par MM. Landouzy et Dejerine et que ces observateurs ont publié dans la Revue de médecine 3.
Le malade, dont ils relatent l'histoire, était âgé de cinquante-cinq ans. Aucun antécédent morbide mis en évidence par l'anamnèse : pourtant, à l'autopsie, on trouva les traces d'une paralysie infantile. Au mois d'avril 1881, bronchite d'une durée de quinze jours, puis fièvre pendant dix jours. A la suite de cette fièvre, faiblesse générale qui augmente peu à peu et finit par rendre la marche impossible. Le malade prend le lit le 16 avril. L'affaiblissement s'accentue de plus en plus : aucun phénomène douloureux. Au moment de l'entrée du malade à l'hôpital, le 10 mai, maigreur considérable, atrophie musculaire très prononcée et généralisée, pas de contractures. Les membres supérieurs sont presque complètement paralysés et il en est à peu près de même des membres inférieurs. La sensibilité et l'intelligence sont intactes ; pas de troubles trophiques. Les sphincters de la vessie et du rectum fonctionnent d'une façon normale.
Au mois de juillet, même état à peu près; la diminution du volume des muscles est plus accentuée qu'en mai ; la paralysie est plus considérable qu'on ne pourrait le supposer d'après le degré d'atrophie. Les muscles du cou et ceux de la face sont seuls intacts. Les réflexes
1. Cette propagation des altérations de la moelle épinière jusqu'au bulbe rachidien, révélée par des troubles de la déglutition et de la respiration, s'est produite d*une façon très évidente dans un cas publié par M. Bernhardt. Ueber Poliomyelitis anterior chronica. (Archiv. f. Psych. —Anal, in Centralblatt f. med. Wiss. 1879, p. 271).
2. C. Eisenlohr. Zur Casuistik der Subacuten vorderen Spinallahmung . (Archiv. f. Psych., V1I1, p. 310 —Analyse m Centralblatt f. w. Med. 1878, p. 680.)
3. L. Landouzy et J. Dejerine. Des paralysies générales spinales à marche rapide et curable [Revue de médecine, 1882, pp. 645 et suiv.),
tendineux sont abolis dans tous les muscles atrophiés : ces muscles sont le siège de palpitations musculaires et la percussion y développe des contractions locales très marquées. La contractilité faradique est diminuée dans tous les muscles ; elle est nulle dans le triceps, le demi-membraneux, le biceps fémoral des deux côtés, dans les péroniers du côté gauche, nulle encore dans les muscles des mains. Sensibilité musculaire diminuée. La sensibilité cutanée est intacte, sauf un peu d'obnubilation sur la face palmaire des doigts. Les notions de position sont normales. Un peu de cyanose des pieds lorsqu'ils sont exposés à l'air.
A partir du mois de juillet, l'état du malade s'améliore lentement de jour en jour. Le 25 août, l'atrophie et la paralysie sont moins prononcées ; la contractilité faradique a repris un peu de force ; la contractilité galvanique est modifiée ; il y a réaction de dégénération (Erb). Le traitement a consisté en toniques et en séances de faradisation des muscles.
Pendant les mois suivants, l'amélioration fait des progrès notables et, le 5 décembre, on constate un retour presque complet à l'état normal. Les péroniers gauches seuls sont restés atrophiés et ne répondent pas à la faradisation.
Le malade est pris d'accidents pulmonaires le 12 janvier et il meurt le 23.
Les muscles paraissent normaux; le microscope montre une multiplication assez nette des noyaux sous le sarcolemme. Les muscles péroniers du côté gauche offrent une substitution graisseuse très accusée.
La moitié gauche de la moelle, dans la région lombaire, est moins volumineuse que la droite, ce qui tient à l'atrophie de la corne antérieure de ce côté. La partie antérieure et surtout la partie externe de cette corne ne contiennent plus de cellules ; le tissu de ces points est fibrillaire, contient des cellules-araignées assez nombreuses et des vaisseaux à paroi scléreuse. La partie altérée forme un foyer de deux centimètres de hauteur.
Dans la région cervicale de la moelle, on trouve, vers la cinquième paire des neris rachidiens, une diminution de volume de la moitié droite. Dans une hauteur de trois à quatre millimètres, on constate que les cellules de la corne antérieure droite ont disparu. Au-dessus et audessous, il y a un certain nombre de cellules en voie d'atrophie. 11 y a là quelques indices d'irritation de la névroglie, c'est-à-dire une multiplication de ses noyaux. Les cellules de la corne antérieure gauche sont saines, sauf quelques-unes qui sont en voie d'atrophie. Rien dans les faisceaux blancs. La substance grise, dans la région dorsale de la moelle, est très peu modifiée. Les colonnes de Glarke sont intactes.
Ce cas diffère des cas ordinaires de paralysie générale spinale antérieure subaiguë par certains caractères : 1° La paralysie s'est généralisée dès le début; elle n'a pas suivi une marche ascendante ou descendante; 2° La sensibilité n'a pas été absolument intacte. Une autre différence ressort de la rapidité
relative avec laquelle la paralysie et l'atrophie se sont modifiées ; en six mois, il y a eu un retour presque complet des muscles à leur volume primitif et à leur énergie normale. On pourrait encore citer comme un trait distinctif l'existence d'une période fébrile avant l'apparition de l'affaiblissement musculaire.
L'affection de ce malade a offert, malgré tout, plus d'analogies avec la paralysie générale spinale antérieure subaiguë qu'avec la paralysie atrophique aiguë de l'adulte. Elle ne jette pas d'ailleurs un grand jour sur l'anatomie pathologique de la première de ces myélopathies, car il n'est pas certain que toutes les lésions trouvées dans la moelle ne dépendent pas de l'atteinte de paralysie infantile qui avait eu lieu certainement dans les premières années de la vie.
MM. Landouzy et Dejerine ont fait suivre leur observation de plusieurs autres cas dans lesquels la marche de la maladie a présenté aussi une lenteur moindre que dans les faits publiés par Duchenne.
Dans un de ces cas (Obs. II), observé au Havre, par MM. Gibert et Lafaurie, il s'agit d'une malade âgée de trente ans. Elle fut prise, en août 1877, d'accidents fébriles accompagnés d'autres symptômes qui firent admettre, sous réserves, l'existence d'une fièvre typhoïde. La convalescence fut assez rapide. Vers la fin du mois de novembre, les jambes devinrent faibles et la démarche était chancelante; il y eut des fourmillements dans les extrémités des doigts et des orteils et une paralysie complète de la moitié gauche de la face se produisit, accompagnée d'un léger mal de tête et de sensibilité douloureuse des muscles paralysés. Cette paralysie fut passagère, dura dix jours, puis reparut pendant quelques jours, au bout d'une quinzaine de jours. Il y eut des douleurs aussi dans les muscles des jambes; la faiblesse s'y accrut graduellement et la malade fut incapable de remuer les membres inférieurs au bout de trois semaines. Puis la paralysie gagna le tronc et les membres supérieurs : ces membres n'étaient que très affaiblis. La sensibilité y était intacte, si ce n'est cependant que la malade ne sentait pas très bien ce qu'elle tenait dans la main, lorsque c'était un objet de petit volume (aiguille ou porte-plume).
M. Gharcot, appelé en consultation le 10 décembre, constate une paralysie des quatre membres avec conservation de la sensibilité, persistance du fonctionnement des sphincters et abolition des mouvements réflexes, entre autres de ceux que provoque la percussion du tendon rotulien. Il y avait déjà de l'atrophie, à ce moment, mais la paralysie était hors de proportion avec J'atrophie. La contractilité musculaire était très diminuée. M. Gharcot diagnostiqua une paralysie générale spinale et annonça que la malade guérirait.
En janvier 1878 (deux mois environ après le début), la paralysie était à peu près absolue; il n'y avait plus que quelques contractions des extenseurs. L'électricité ne produisait plus, dit M. Lafaurie, aucune contraction isolée de tel ou tel muscle, mais un simple tressautement des masses musculaires, provoqué par la douleur des secousses électriques. Les membres paralysés étaient devenus douloureux et les muscles s'atrophiaient rapidement. La sensibilité de la peau était intacte. « La ma- » lade en était venue à ne plus se rendre compte de la position de ses » membres et à croire que ses membres se touchaient, alors qu'ils étaient » distants de trois ou quatre décimètres. » Bonne santé d'ailleurs sous tous les rapports. Les membres supérieurs étaient comme au début.
Cet état commença à se modifier au mois de mars ; le mouvement revint peu à peu. A la fin d'avril, la malade pouvait se tenir debout ; dans le mois de juin, elle put marcher dans la rue et avant la fin de ce mois elle reprenait ses occupations habituelles. Jusqu'au commencement de l'hiver, elle conserva un peu de douleur au niveau du cou-de-pied, où l'on observait un peu d'cedème chaque fois que la malade se fatiguait.
Il est bien difficile de ne pas considérer, avec M. Charcot, ce fait comme un cas de paralysie générale spinale. Mais il convient de noter cependant que, par certains points, cette observation n'est pas non plus absolument conforme au type indiqué par Duchenne (de Boulogne). Je n'insiste pas sur la rapidité de l'évolution, puisque c'est là une différence sans réelle importance. Mais il faut noter au nombre des dissemblances dont on ne peut pas ne point tenir compte : 1° La paralysie faciale passagère qui s'est produite à deux reprises dans la première période de la maladie, paralysie accompagnée de douleurs dans les muscles intéressés ; 2° Les douleurs dans les muscles des membres inférieurs, pendant que ces muscles s'affaiblissaient de plus en plus ; 3° La légère atteinte subie par la sensibilité et consistant en cette particularité, à savoir : que la malade ne sentait pas très bien les menus objets qu'elle tenait à la main : il faut ajouter l'obnubilation des notions de position, puisque la malade ne reconnaissait pas toujours exactement la situation de ses membres inférieurs et qu'elle les croyait en contact réciproque alors qu'ils étaient à trois ou quatre décimètres de distance l'un de l'autre ; 4° Enfin les douleurs dans les cous-de-pieds et l'œdème de ces mêmes parties dans la convalescence, lorsque la malade avait recouvré depuis longtemps déjà l'usage de ses membres inférieurs.
Ce fait ne peut-il pas être regardé comme un exemple de myélopalhie provoqué par la fièvre typhoïde et ne peut-il pas prendre rang au nombre des cas d'affection subiufiainmatoire
de la moelle que l'on observe parfois à la suite des maladies fébriles aiguës? Il est vrai que ce classement laisse indécise la question de l'espèce pathologique à laquelle doit être rapporté ce cas. Je répète que le diagnostic posé par M. Charcot me paraît tout à fait légitime ; il s'agissait bien, sans doute, d'un cas de paralysie générale spinale; mais il est peut-être permis d'aller plus loin et d'admettre que l'on a eu affaire, dans ce cas, à une atteinte relativement légère de myélite centrale diffuse avec prédominance dans les cornes antérieures de substance grise.
Il me semble que l'on est autorisé à interpréter à peu près de la même façon le fait de M. Frey, analysé par MM. Dejerine et Landouzy.
Une femme, âgée de trente-trois ans, entre à la clinique de Kussmaul, le 2 décembre 1872. Elle a de la fièvre et des douleurs, phénomènes qui ont débuté le 29 novembre. Au moment de son entrée, elle a une température de 38° 8, des maux de tête violents, de l'incontinence des matières fécales, de l'assoupissement. On diagnostique une fièvre typhoïde: mais, dès le 8 décembre, la fièvre disparaît ; on constate alors une paralysie des quatre membres et du tronc. Sensibilité conservée. Douleurs violentes dans un des mollets et dans les épaules. La paralysie est flasque, sauf dans les muscles postérieurs des jambes; ces muscles sont contractures et très douloureux. Diminution de la contractilité faradique, surtout dans les muscles des mollets. Disparition de la contracture le 21 décembre ; à partir du 30 décembre, les mouvements volontaires reviennent dans les muscles, mais sans que ce retour de l'action des muscles suive un ordre régulier. Les muscles des bras, mains et avantbras, recouvrent les premiers leurs contractions volontaires; puis les muscles du tronc, ceux des cuisses, des jambes, puis ceux de l'épaule droite, plus tard ceux des orteils et des pieds et, en dernier lieu, ceux de l'épaule gauche. À la fin de décembre, la malade pouvait déjà se servir de ses mains et s'asseoir sur son lit. Amélioration progressive dans le mois de janvier. Emploi des courants galvaniques à partir du 3 février. Le 17 février, elle fait quelques pas. En mars, on constate que certains des muscles qui se contractent bien par la volonté répondent encore à peine aux excitations électriques. La malade ne sortit de l'hôpital que le 11 juillet, c'est-à-dire lorsque l'atrophie des muscles de l'épaule gauche eut disparu. A ce moment, ces muscles n'avaient pas recouvré complètement leur contractilité électrique et il en était de même des jumeaux.
MM. Landouzy et Dejerine sont disposés à penser que, dans ce cas, s'il y a eu certainement myélite des cornes antérieures, ces parties de la moelle épinière n'ont pas été probablement les seules lésées et ils appuient leur opinion sur l'existence des
douleurs et des contractures qui ont été constatées dans ce cas. M. Frey, comme on peut le voir par le titre de sa publication *, avait rapproché ce fait de ceux qui ont été désignés sous le nom de paralysie spinale temporaire des enfants. En réalité, il y a une grande analogie entre cette observation et certaines relations de paralysies spinales de l'enfance et elle me paraît différer notablement des cas ordinaires de paralysie générale spinale antérieure subaiguë.
Au contraire, la seconde observation de Frey, citée en note par MM. Landouzy et Dejerine, me semble, comme à ces auteurs, pouvoir être considérée comme un fait de poliomyélite antérieure subaiguë, à marche relativement rapide.
La malade, jeune fille de dix-sept ans, avait été prise subitement de faiblesse des mains, sans fièvre préalable. Six mois plus tard, l'affaiblissement envahissait rapidement les quatre membres et, un mois après, il y avait une paralysie très accusée de ces parties ; les muscles atteints s'atrophient rapidement, en même temps que leur contractilité diminue considérablement. Pas de troubles de la sensibilité ; miction et défécation normales. Après plusieurs mois, l'état des muscles s'améliore et au bout de six mois, la malade pouvait reprendre son travail.
Dans une observation de M. Eisenlohr, rapportée par les mêmes auteurs 2 et qui est relative à un homme âgé de vingtquatre ans, la maladie accomplit son évolution (augment, état, déclin) en quatre ou cinq mois depuis le début jusqu'à la guérison. MM. Landouzy et Dejerine citent encore deux cas publiés par M. Goldtammer : l'un, concernant une jeune fille de douze ans et l'autre, un homme de vingt-sept ans 3. Le premier de ces deux faits est incontestablement un cas de paralysie générale antérieure subaiguë ; le second a présenté aussi assez exactement la physionomie clinique propre à cette sorte de myélite ; il a offert cependant un trait un peu différent de ceux de cette maladie, je veux parler de l'insensibilité de la plante des pieds constatée un mois environ après le début des accidents morbides. L'évolution de la maladie a été moins rapide dans ces deux cas que dans les précédents.
1. A Frey. Ueber tempordre Liihmiingen Erwachsener die den temporuren Spinalluhmungen der Kinder anal o y sind, und von Myelitis der Vorderhomer auszugeken scheinf (Berliner klinische Wochenschrift, 1874).
2. Eisenlohr. Neuro-pathologische Beitràge zur Casuistik de)' subacuten vorderen Spinnllahmung (Weslphal's Archiv., VIII, 1878, p. 310).
3. Goldtammer. Ueber einige Fâlle von subacuter Spinalparalyse (Berliner Klin. Wochensch., 1876, n. 25, p. 353).
MM. Landouzy et Dejerine citent enfin un cas publié par M. Lincoln qui me paraît appartenir à l'histoire de la paralysie spinale amyotrophique aiguë de l'adulte et non à celle de la paralysie générale spinale antérieure subaiguë \
Le plupart de ces faits démontrent que la paralysie générale spinale antérieure subaiguë peut évoluer avec une certaine rapidité ; celui de MM. Dejerine et Landouzy est un des plus remarquables sous ce rapport.
La maladie peut se terminer par la mort. Tantôt cette terminaison est le résultat, comme nous venons de le dire, de la propagation des lésions au bulbe rachidien. Tantôt elle a lieu par suite de complications : pneumonie, etc. ; tantôt enfin elle semble due uniquement à un affaiblissement général progressif.
Mais la mort est loin d'être l'issue constante de la maladie. Tout au contraire, c'est là une terminaison rare. Le plus souvent, au bout d'un temps plus ou moins long, on observe un amendement favorable. Il n'est pas rare même que la poliomyélite antérieure subaiguë se termine par la guérison. Soit spontanément, soit sous l'influence du traitement — et alors les choses marchent moins lentement — certains mouvements qui étaient devenus impossibles, commencent à s'exécuter de nouveau. Très faibles d'abord, ils prennent lentement et graduellement de la force ; les muscles, qui recommencent ainsi à agir, récupèrent peu à peu une partie de leur volume primitif et ils répondent de nouveau, avec une certaine énergie, aux excitations faradiques. Lorsque l'amélioration est déjà considérable, au bout de plusieurs semaines ou de plusieurs mois, on peut observer que la conlractilité faradique est encore fort au-dessous du degré normal, tandis que les contractions volontaires ont déjà acquis une assez grande vigueur. Plus tard, toute trace de maladie peut avoir disparu.
La guérison, lorsqu'elle a lieu, exige toujours un temps assez long ; du moins il en est ainsi dans les cas où la maladie a duré plusieurs mois et où les divers phénomènes caractéristiques de la maladie ont été très accusés. Si, au contraire, les premiers indices d'une amélioration réelle se manifestent au bout de peu de semaines, à un moment où les muscles affaiblis ou paralysés ne présentent qu'une légère diminution de leur contrac-
1. Lincoln. (Boston med. and. surg. Journal, XGII, 12, p. 339, 25 mars). — Cette indication et les précédentes sont empruntées au travail de MM. Landouzy et Dejerine.
tilité et un début d'atrophie, le rétablissement de l'état normal peut se faire beaucoup plus rapidement.
A prendre tous les cas connus de véritable paralysie atrophique subaiguë, on peut dire que la guérison est la terminaison la plus commune. C'est ainsi que s'est terminé un des deux cas relatés récemment par M. Lowenfeld.
Il s'agit d'un officier de quarante-cinq ans, qui, à la suite d'efforts considérables, continués pendant deux heures, est pris d'un frisson violent et qui, dès le lendemain, s'aperçoit qu'il traîne la jambe droite. La faiblesse de ce membre augmente rapidement et, six semaines plus tard, le membre inférieur gauche s'affaiblit aussi. Au bout de deux mois, il y a de l'atrophie du membre inférieur droit ; quelques muscles présentent la réaction de dégénérescence. Les réflexes sont diminués ; la sensibilité est intacte ; il n'y a pas de douleurs. La faiblesse et l'atrophie font encore des progrès pendant deux mois. Cinq mois et demi après le début, il y a un commencement d'amélioration. Quatre mois plus tard, le malade est presque guéri. Il y a eu, au début, un affaiblissement passager de la vessie et du reclum.
Dans l'autre cas, c'est un forestier, âgé de cinquante-neuf ans, qui, à la suite d'un refroidissement, est atteint, en 1866, de paralysie des membres supérieurs, puis des membres inférieurs, avec atrophie musculaire très prononcée. Au bout d'une année, il y a une telle amélioration que cet homme peut reprendre ses fonctions. En 1880, attaque légère d'hémiplégie gauche avec affaiblissement léger des deux jambes. Il guérit. En 1881, après un grand refroidissement, il est pris de frisson, de malaise et de vomissements et, à la suite de ces accidents, on constate un affaiblissement progressif des jambes. En 1883, faiblesse et atrophie d'un grand nombre de muscles des membres supérieurs et inférieurs : réaction de dégénérescence pour plusieurs d'entre eux. Sensibilité intacte. Après trois mois de traitement par l'électricité, il y a de l'amélioration. Le malade est ensuite perdu de vue f.
Comme je viens de le dire, la durée de la période d'état stationnaire, après que la paralysie et l'atrophie ont atteint leur maximum, est plus ou moins longue suivant que l'atteinte de la moelle est plus ou moins profonde. Dans le cas suivant, que je choisis parmi plusieurs autres observations, l'amélioration n'a été très marquée qu'après plusieurs mois de traitement.
1. Lowenfeld. Ueber ErVs Mittelform der chronischen Poliomyelitis anterior (Deutsche med. Wochensch., 1884, n. 4. — Anal, par M. L. Galliard, in Revue des Sciences Médicales, 1885, t. XXV, p. 575).
M. Erb a décrit, sous le nom de forme moyenne (Mittelform) de la poliomyélite antérieure chronique, une affection qui ne me paraît avoir aucun titre à une place à part dans les cadres nosologiques. 11 s'agit de faits dans lesquels on retrouve tous les caractères de la poliomyélite antérieure chronique ; mais ces caractères sont peu accentués (/oc. cit., pp. 738 et suiv.).
Un jeune homme, âgé de 21 ans, vient me consulter en octobre 1880. A l'âge de 4 ans, dans des conditions qu'il ne connaît pas, il a été atteint de faiblesse du membre inférieur gauche. Il aurait été presque dans l'impossibilité de marcher pendant quelques mois; puis ce membre aurait recouvré sa force normale et, jusqu'à l'âge de 18 ans, il n'y aurait eu aucune différence entre les deux membres inférieurs sous le rapport du fonctionnement.
A l'âge de 18 ans, à la suite d'une blennorrhagie, prostatite aiguë et intense qui force le jeune homme à rester trois mois au lit. Lorsqu'il se relève, il a les deux membres inférieurs faibles : cette faiblesse dure quelques mois.
En juillet 1880, douleur violente de tête, survenant tout à coup et persistant pendant deux ou trois jours : au bout de ce temps, la céphalalgie est remplacée par un torticolis très douloureux qui dure trois jours. A ce torticolis succède une douleur assez intense des lombes qui disparait au bout de peu dejours. Ces divers accidents ne s'accompagnent pas de fièvre. Huit à dix jours après la cessation de la douleur lombaire, le jeune homme ressent des crampes dans le mollet droit, crampes très fortes ; en même temps se manifestent des douleurs lancinantes dans le pied gauche; puis, après une quinzaine dejours, il s'aperçoit que sa jambe gauche commence à s'atrophier.
Au moment où je l'examine, l'état général est bon ; le développement physique est normal; il n'y a aucune lésion des viscères thoraciques et abdominaux. Les masses musculaires du membre inférieur gauche, surtout celles de la jambe, lorsqu'on les compare à celles du membre droit, ont perdu évidemment de leur volume : les muscles sont mous et flasques.
L'examen par l'électricité a démontré que certains muscles ont leur contractante très diminuée; les péroniers ne répondent plus aux courants faradiques. Le pied gauche offre une teinte légèrement cyanoséb, surtout au niveau des orteils : il est habituellement froid et se refroidit bien plus facilement que le pied droit ; il sue un peu plus que celui-ci. Il est le siège de quelques douleurs lancinantes. La sensibilité cutanée est intacte. Le malade ne peut marcher qu'avec la plus grande difficulté.
Je prescris de l'iodure de potassium et de l'extrait de belladone, des applications de pointes de feu sur la région vertébrale dorso-lombaire, la faradisation des muscles en voie d'atrophie et des bains sulfureux.
J'ai revu le malade au commencement du mois d'août 1881. Il a fait le traitement avec une grande persévérance. Il est aujourd'hui (4 août 1881) dans le meilleur état. 11 y a trois mois qu'il peut marcher sans aide et il sent que l'amélioration fait, chaque jour, des progrès.
Il marche maintenant sans boiter. Il n'y a presque pas de différence entre les deux mollets, sous le rapport du volume des masses musculaires et de leur consistance ; il ne reste plus qu'une très légère dépression sur le bord du jumeau interne. Il n'y a plus de douleurs dans le pied et l'on n'y observe plus ni cyanose, ni froid habituel. En somme, il y a tendance à une guérison prochainement complète.
Ce cas me paraît pouvoir être considéré comme un fait de paralysie spinale atrophique subaiguë, produite chez un jeune homme ayant eu, dans son enfance, une atteinte de paralysie atrophique infantile.
J'avais annoncé, lorsque j'ai vu le malade pour la première fois, qu'il guérirait sous l'influence d'un traitement approprié, employé avec persévérance : mon pronostic s'est réalisé. L'amélioration a commencé quelque temps après le début du traitement et l'on constatait une guérison presque complète au bout de dix mois. Les derniers vestiges de la maladie n'auront probablement disparu que quelques mois plus tard.
Dans un nombre relativement considérable de cas, l'amélioration ne poursuit pas son cours. Certaines parties demeurent paralysées et atrophiées, comme on le voit dans la poliomyélite aiguë de l'enfant ou de l'adulte. C'est surtout dans les extrémités, jambes et pieds, avant-bras et mains, que les altérations des muscles, dans ces cas, résistent à tous les traitements.
11 n'est pas très difficile en général de faire le diagnostic entre la poliomyélite antérieure subaiguë et la poliomyélite antérieure aiguë ou paralysie atrophique aiguë de l'enfance ou de l'âge adulte. Dans la poliomyélite antérieure aiguë, le début est brusque en général et le plus souvent marqué par une fièvre plus ou moins intense; en quelques heures ou en quelques jours, une paralysie plus ou moins généralisée s'est déclarée et ce n'est qu'au bout d'un temps assez long qu'elle commence à disparaître peu à peu dans certaines parties du corps pour demeurer localisée dans des régions plus ou moins limitées : dans ces régions, les muscles sont destinés ordinairement à subir une atrophie complète. La contractilité faradique de ces muscles a disparu au bout de peu de jours ; la contractilité galvanique disparaît aussi de bonne heure, quoique plus tard. La percussion ou les autres excitations mécaniques portant sur les muscles y provoquent parfois des contractions, alors que les excitations électriques n'exercent plus aucune action sur eux. — La paralysie de la poliomyélite antérieure subaiguë peut débuter aussi d'une façon presque soudaine, sans phénomènes précurseurs; mais habituellement elle n'atteint alors qu'un ou deux membres ou qu'un des segments d'un membre ou même seulement un groupe de muscles : elle se propage peu à peu à d'autres parties, soit progressivement, soit par soi-
tes d'accès successifs ; elle envahit ainsi diverses régions du corps, en prenant les muscles, non pas un à un, mais par groupes. La contractilité des muscles paralysés s'affaiblit peu à peu et ils ne s'atrophient que lentement.
Il faut bien dire pourtant que l'on peut être, dans certains cas, embarrassé pour savoir si l'on a sous les yeux une paralysie spinale atrophique subaiguë. Il y a certainement des faits de transition, pour ainsi dire. La poliomyélite aiguë de l'adulte ne frappe pas toujours du premier coup tous les muscles qui doivent être atteints dans le cours de la maladie; on voit quelquefois des muscles épargnés lors de l'invasion première, qui se paralysent et s'atrophient plus tard : d'autre part, comme je viens de le rappeler, la paralysie spinale atrophique subaiguë débute parfois d'une façon assez soudaine, au milieu ou à la suite de phénomènes fébriles plus ou moins accusés. Tous les symptômes de l'une des formes de la poliomyélite peuvent s'observer dans l'autre forme. La guéri son complète, rare dans la paralysie spinale atrophique aiguë peut cependant être obtenue exceptionnellement. En un mot, il me semble qu'il s'agit, non de deux affections différentes, mais de deux variétés de la même maladie.
On établira sans grande difficulté le diagnostic entre la poliomyélite antérieure subaiguë et l'atrophie musculaire progressive. Cette dernière maladie commence insidieusement par un affaiblissement progressif accompagné d'atrophie musculaire : le plus fréquemment, ce sont les muscles des mains qui sont pris tout d'abord; puis l'atrophie et la faiblesse des muscles gagnent peu à peu les autres parties des .nombres supérieurs; les membres inférieurs restent souvent indemnes pendant des années. La paralysie est assez exactement en rapport direct avec le degré d'atrophie musculaire et les muscles conservent leur contractilité faradique presque jusqu'à la destruction de toutes les fibres musculaires. L'atrophie musculaire ne rétrograde pas ; elle poursuit au contraire sa marche envahissante, avec des arrêts plus ou moins prolongés. De tels caractères ne permettentpas de confondre cette maladie avec la poliomyélite antérieure subaiguë.
Maisoùles difficultés commencent, c'est lorsqu'il s'agit de distinguer la poliomyélite antérieure subaiguë delà myélite subaiguë ou chronique. Celatientàce que, en réalité, il s'agit, dans ces deux sortes de maladie, d'une inflammation de la
moelle épinière à marche lente et que l'on peut concevoir à la rigueur une myélite subaiguë ou chronique ordinaire, évoluant d'une façon prédominante ou presque exclusive dans les parties antérieures de la substance grise médullaire.
Cependant il faut bien dire qu'une telle localisation de la myélite chronique ne se réalise pour ainsi dire jamais . Toujours ou presque toujours, il y a une diffusion du processus inflammatoire dans les autres parties de la substance grise et même, le plus souvent, les faisceaux blancs ne sont pas épargnés. De là, des symptômes qui modifient singulièrement le tableau morbide : à la paralysie motrice, à l'atrophie musculaire viennent s'ajouter des troubles de la sensibilité, des contractures, des altérations trophiques, que nous ne rencontrons pas dans la téphromy élite antérieure subaiguë. Ce sont là des caractères symptomatiques qui différencient bien nettement les deux maladies. Et ce ne sont pas les seuls qui légitiment, à notre avis, la séparation faite par Duchenne, sous forme d'espèce morbide distincte, de la maladie qu'il a nommée : paralysie générale spinale antérieure subaiguë. La marche de cette affection lui assigne véritablement une place à part. Nulle autre maladie de la moelle ne procède comme elle, par groupes musculaires, pour y produire une paralysie progressive, accompagnée d'affaiblissement de la contractilité et d'une atrophie plus ou moins marquée, soit en envahissant d'abord les membres inférieurs, puis les membres supérieurs [forme ascendante, la plus commune), soit en se propageant en sens inverse [forme descendante).
Je ne crois pas nécessaire d'indiquer les caractères à l'aide desquels on pourrait distinguer la paralysie générale spinale antérieure subaiguë de telles ou telles variétés d'affections syphilitiques de la moelle épinière. Les cas dans lesquels on peut avoir à établir ce diagnostic sont extrêmement rares; à vrai dire même, la syphilis ne produit jamais un ensemble de symptômes comparable à celui que l'on observe dans la poliomyélite antérieure subaiguë ou, du moins, il s'y mêle constamment des troubles étrangers à cette maladie de la moelle.
Il me paraîtrait inutile de citer ici la paralysie saturnine au nombre des maladies avec lesquelles on peut confondre la paralysie générale spinale antérieure subaiguë, si Duchenne luimême n'avait commis cette confusion dans un des cas dont il rapporte l'histoire. Je fais allusion à l'observation LXXXYI de
son Traité' de ï Électrisation localisée, observation qu'il cite comme un exemple montrant que la paralysie générale spinale antérieure subaiguë peut être précédée de crises gastralgiques très intenses.
Il s'agit d'un malade âgé de 35 ans qui, en 1865, au bout de quatre ans de séjour au Brésil, avait été pris de douleurs gastralgiques atroces avec sensation de brûlure, de déchirure, de contracture, avec vomissements, avec gonflement de la région épigastrique, sans coliques ni constipation. Ces douleurs qui survenaient sous forme de crises d'une demi-heure de durée, reparaissaient après une demi-heure à trois quarts d'heure d'intervalle et elles n'avaient cessé qu'au bout de neuf jours. Deux autres crises semblables avaient eu lieu : l'une, six mois après la première ; l'autre, en 1870 (janvier). En mars delà même année, tremblement de la main droite, faiblesse générale ; un mois plus tard, paralysie des extenseurs de cette main, puis progressivement paralysie des mouvements des doigts, de l'avant-bras sur le bras et du bras sur l'épaule du côté droit; atrophie consécutive des muscles. Le membre supérieur gauche se prend ensuite de la même façon. Miction et défécation normales. Au moment où Duchenne examine ce malade, les membres inférieurs sont affaiblis ; la marche et la station verticale sont possibles : les membres supérieurs sont paralysés, à l'exception des muscles fléchisseurs des doigts et du pouce et des muscles de l'éminence thénar. Gontractilité abolie dans les muscles paralysés ; elle est affaiblie dans les autres muscles des bras.
Duchenne a appris que les médecins qui ont vu ce malade à Bahia l'ont considéré comme atteint du béribéri. J'ai vu ce malade dans un des hôpitaux de Paris; il était manifestement atteint de paralysie saturnine et il savait que cette affection s'était produite à la suite de l'usage prolongé, comme boisson, de liquides ayant été contenus dans des vases de terre dont la couverte était mal faite.
Dans des cas de ce genre, le diagnostic serait évidemment difficile, si les renseignements donnés par le malade n'offraient pas une grande netteté et si l'affection était déjà ancienne. Mais dans la plupart des cas, les antécédents du malade et la distribution des paralysies musculaires permettront d'établir assez facilement si l'on a, oui ou non, affaire à un cas d'intoxication saturnine.
Je dirai, en passant, que le second cas de paralysie générale spinale antérieure subaiguë, précédée de douleurs gastralgiques intenses (Obs. LXXXYII) rapporté par Duchenne, ne me paraît pas avoir reçu de cet auteur une juste interprétation. S'il n'y a
pas eu, dans ce cas aussi, une intoxication comme cause des phénomènes paralytiques, je serais disposé à le considérer comme un fait de méningo-myélite.
Les difficultés de diagnostic que j'ai signalées ne sont pas les seules. On peut être parfois dans l'embarras pour savoir si l'on a affaire à une poliomyélite antérieure subaiguë ou à une névrite périphérique plus ou moins généralisée et plus ou moins intense. Je me suis trouvé plusieurs fois dans cet embarras et, comme exemple de la perplexité où l'on peut se trouver, je crois devoir citer le fait suivant.
Le nommé L., âgé de 31 ans, siphonier, entre dans mon service, à l'Hôtel-Dieu, salle Saint-Denis, 43, le 28 novembre 1884. Gomme antécédents de famille on n'a à signaler que l'existence de l'épilepsie chez une tante maternelle. L. n'a pas eu d'accidents de scrofule. A 23 ans, il a eu un chancre dur, infectant. Il a été soigné alors et n'a eu dans la suite aucune manifestation syphilitique. Le traitement n'a été fait que pendant six semaines ou deux mois. A 28 ans, blennorrahagie de courte durée. Habitudes intempérantes, comme boissons. Le malade recevait, paraît-il, de la maison où il travaille, deux litres et un quart de litre de vin par jour ; il buvait un peu d'eau-de-vie chaque matin et allait cinq à six fois par jour, chez les marchands de vin, boire ou du vermouth, ou de l'absinthe, ou de la bière. Cependant il dit n'avoir jamais eu ni tremblement des mains, ni pituite, ni cauchemars.
Vers la fin du mois de septembre 1882, le malade qui venait de faire ses 28 jours et s'était remis au travail, s'aperçut un matin que ses forces avaient diminué. Il se disposait à porter, avec un de ses compagnons de travail, une tourie d'acide sulfurique et avait pris une des anses ; il se vit hors d'état de fermer la main assez fortement pour tenir et soulever cette anse. Cet état de faiblesse dura quinze jours, puis les forces revinrent peu à peu à leur degré normal.
En mars 1883, L. remarqua que ses membres inférieurs s'affaiblissaient, que les chairs y devenaient flasques et que les muscles du cou et des mâchoires n'avaient plus la même vigueur ; il pouvait à peine mâcher et était obligé de se nourrir de soupe. En même temps, sa langue devenait paresseuse ; il avait de la difficulté pour parler et ses yeux larmoyaient constamment. Les organes des sens restaient dans l'état normal. Il est alors hors d'état de continuer son travail qui consiste à remplir des siphons d'eau- de-seltz et il est employé à des occupations n'exigeant presque aucun effort. En môme temps que la faiblesse des membres, le malade y ressentait de fortes crampes qui se produisaient tantôt dans un membre, tantôt dans un autre : ces crampes le réveillaient trois ou quatre fois pendant la nuit et l'obligeaient à marcher un peu pour les faire disparaître. Les plus douloureuses avaient les mollets pour siège.
Après un mois de durée, il se manifeste un certain degré d'amélioraion, surtout dans les muscles du cou et de la mâchoire. Le malade peut
de nouveau mâcher ses aliments et reprendre sa nourriture ordinaire; la parole redevient facile, le larmoiement s'atténue, puis disparaît. Mais la faiblesse des membres et la flaccidité des masses musculaires persistent, bien que cependant la locomotion soit devenue, à ce moment, un peu plus facile.
Cette amélioration ne fut que momentanée ; bientôt la faiblesse s'accrut progressivement, et en même temps l'atrophie des masses musculaires augmentait peu à peu. La maladie atteint son maximum au commencement de novembre 1884 et reste stationnaire jusqu'au commencement du mcis de mars 1885. L... marchait alors péniblement, la tête un peu rejetée en arrière, les bras pendants et en s'aidant d'une canne qu'il tenait de la main droite. Pendant la marche, sa tète et son corps exécutaient des oscillations alternatives à droite et à gauche. La faiblesse était plus marquée dans les membres du côté droit que dans ceux du côté gauche; le pied droit tournait souvent de dehors en dedans. Le malade pouvait toutefois marcher assez longtemps sur un terrain uni ; mais si le sol était incliné, il lui arrivait non rarement de tomber lorsqu'il descendait la pente; pour se relever alors, il était obligé d'appuyer successivement ses mains sur ses pieds, sur ses jambes, ses genoux et ses cuis- j-. Il éprouvait une grande difficulté pour monter les escaliers, pouvait à peine lever les pieds, surtout celui du côté droit, pour gravir une marche.
C'est dans cet état qu'il est entré à l'Hôtel-Dieu. A la vue, on constatait une diminution plus grande du volume des membres du côté droit que de ceux du côté gauche. La mensuration dénotait exactement cette différence. Il n'y avait aucun trouble reconnaissable de la sensibilité. L'examen électrique des muscles a montré que la contractilité faradique était conservée dans tous les muscles, mais légèrement affaiblie dans un grand nombre d'entre eux. Pour la plupart des muscles ainsi explorés, la contractilité était en général un peu plus forte du côté gauche que du côté droit; l'inverse s'ubservait pour quelques muscles du membre supérieur et du membre inférieur. La réaction de dégénération faisait défaut partout, ou du moins on n'en a constaté que le degré le moins accusé, celui où le pôle positif produit, à la fermeture, des contractions avec le même nombre d'éléments que le pôle positif. On a trouvé pour le deltoïde, le biceps brachial, le triceps, le grand palmaire, le biceps crural du côté droit, NFG = PFC. Il en était de même pour le triceps brachial, le rond pronateur, le grand palmaire, le biceps crural du côté gauche. Aucun trouble trophique ; miction et défécation normales.
Depuis l'entrée du malade à l'Hôtel-Dieu on a pratiqué la faradisation des muscles affaiblis et donné à l'intérieur de l'iodure de potassium. On a obtenu ainsi une amélioration graduelle et lente; mais cette amélioration n'a réellement commencé à se produire qu'à partir du mois de mars 1885. Au mois de décembre 1885, le malade n'avait plus, depuis longtemps, d'oscillations du corps pendant la marche; il pouvait monttr un peu plus facilement l'escalier.
Il est difficile de savoir au juste à quelle cause anatomique se rattachent les divers symptômes observés chez ce malade
S'agit-il d'un cas de poliomyélite antérieure subaiguë ? On peut invoquer, à l'appui de cette manière de voir, l'évolution de la maladie, son début assez brusque, l'apparition de la paralysie avant toute diminution du volume des muscles, l'absence d'altérations de la sensibilité et de troubles trophiques, l'état normal de la miction et de la défécation et enfin l'amélioration obtenue au moyen de l'électricité. Mais les phénomènes d'affaiblissement delà langue et des muscles, concourant à la mastication ne se montrent pas habituellement dans la poliomyélite antérieure subaiguë et de même, en général, dans cette affection, il n'y a pas de crampes violentes et répétées comme chez notre malade. La physionomie symptomatique n'a pas été non plus celle de la myélite centrale diffuse. Peut-être tous les symptômes ont-ils été l'expression d'une polynévrite périphéque ; peut-être faut-il incriminer la syphilis et admettre comme cause une affection syphilitique des centres nerveux. Aucune de ces hypothèses n'est pleinement satisfaisante et le diagnostic est resté douteux.
Nous n'avons rien à dire de spécial sur l'étiologie de la poliomyélite antérieure subaiguë ou chronique. Les causes alléguées sont à peu près les mêmes que pour la paralysie spinale atrophique de l'adulte ou encore pour la myélite subaiguë ou chronique ; ce sont les traumatismes, surtout les chutes sur le dos, les efforts prolongés et violents, l'exposition au froid humide, les excès de diverses sortes. Les intoxications par le plomb, par l'arsenic, etc., peuvent-elles provoquer chez un individu prédisposé le développement de cette maladie ? Aucun fait ne nous autorise jusqu'à présent à l'admettre. Un cas intéressant, publié par M. Dejerine l, donne à penser que la syphilis pourrait bien jouer un rôle de ce genre ; M. Eisenlohr a publié un cas analogue. Disons que, dans la plupart des cas, on ne parvient pas à démêler la cause de la maladie.
Pour pouvoir exposer avec netteté l'anatomie pathologique de la paralysie générale spinale antérieure subaiguë, il faudrait que nous eussions à notre disposition des relations d'autopsies recueillies dans des cas tout à fait indiscutables de cette maladie . Ces relations nous font presque entièrement défaut.
1. J. Dejerine. Atrophie musculaire et paraplégie dans un cas de syphilis maligne précoce [Archives de physiologie normale et pathologique, 1876, pp. 430 et suiv.)*
L'autopsie publiée, par exemple, par MM. Cornil et Lépine me paraît appartenir à l'histoire de la paralysie générale diffuse subaiguë ou à celle de la myélite diffuse subaiguë ordinaire. Il en est de même d'un cas publié par M. Kétly * et d'un autre cas publié par M. Webber 2. Seul, le fait rapporté par M. Dejeriue peut être utilisé, parce qu'il paraît bien être un cas de poliomyélite antérieure subaiguë ; mais il se peut que les lésions ne présentent pas toujours les mêmes caractères que ceux qui ont été constatés clans ce cas.
Dans de telles conditions de pénurie de données nécroscopiques directement applicables à la poliomyélite antérieure subaiguë, nous devons nous bornera des présomptions fondées sur la symptomatologie de celte maladie. Nous pensons avec Duchenne (de Boulogne), que cette maladie est produite par des altérations des cornes antérieures de la moelle épinière. S'agit-il de lésions inflammatoires? Cela est probable, bien que nous n'ayons pas ici, comme lorsqu'il s'agit de poliomyélite antérieure aiguë de l'enfance, des raisons impérieuses, tirées de la symptomatologie, pour admettre une irritation inflammatoire de la moelle épinière. Les premières atteintes de paralysie ne sont pas, en effet, précédées le plus souvent, comme dans la paralysie spinale atrophique aiguë de l'enfance ou de l'âge adulte, d'une période d'invasion caractérisée par de la fièvre ou par des phénomènes d'irritation médullaire. Malgré cela, il est bien difficile de ne pas attribuer aux lésions médullaires de la poliomyélite subaiguë une origine inflammatoire. Les altérations subies par les cellules nerveuses des cornes antérieures de la substance grise médullaire ne peuvent pas être considérables au début et il en est certainement de même pendant longtemps, car les muscles paralysés conservent parfois pendant des mois une contractilité plus ou moins affaiblie et ils ne s'atrophient que lentement. Que sont ces altérations? Nous sommes dans une ignorance profonde à cet égard. Il est vraisemblable qu'elles peuvent, quelles qu'elles soient au début, s'accentuer graduellement, lorsque la maladie poursuit sa marche sans temps d'arrêt et que les cellules peuvent disparaître par atrophie, ce qui entraîne nécessairement une aggravation de l'état des muscles, une abolition complète de leur contractilité faradique et une atrophie de plus en plus marquée.
1. Kétly. Poliomyelitis anterior acuta et chronica. (Wien. med. Woch., 1877, n.28 et 29. — Brève analyse de l'autopsie in W. Erb. loc. cit., p. 722). 2. W. Erb, loc. cit., p. 722.
Une affection qui, dans un grand nombre de cas, sinon dans tous, montre une tendance plus ou moins accusée à rétrocéder spontanément, peut être considérée, si on la compare aux autres maladies subaiguës ou chroniques de la moelle, comme une de celles qui comportent le pronostic le plus favorable. Toutefois, en présence d'un cas de ce genre, il est nécessaire d'être très réservé dans l'indication des suites probables de la maladie, parce qu'il est possible qu'elle passe à l'état chronique et constitue ainsi un état d'infirmité permanente, ou bien qu'elle atteigne, dans sa marche progressive, les noyaux d'origine des nerfs bulbaires et qu'elle devienne ainsi tout à fait menaçante pour la vie.
Les moyens que l'on doit employer dans le traitement de la paralysie amyotrophique subaiguë ne diffèrent pas de ceux qui constituent la médication habituelle des maladies de la moelle épinière. Ces moyens sont les suivants : 1° l'application de révulsifs sur la région rachidienne ; 2° la faradisation ou la galvanisation des muscles paralysés; le massage de ces muscles ; 3° à l'intérieur, les iodures, les arsenicaux, le seigle ergoté ou l'ergotine, la noix vomique et les préparations de strychnine.
D'après l'histoire abrégée que nous venons de tracer de la maladie, appelée, par Duchenne (de Boulogne), paralysie générale spinale antérieure subaiguë, et que Ton pourrait désigner sous le nom de paralysie amyotrophique subaiguë, il s'agit encore ici d'une affection systématique de la moelle. Ce sont encore les cornes antérieures de la substance grise médullaire qui sont atteintes tout d'abord et, dans ces cornes, ce sont, suivant toute probabilité, les grandes cellules nerveuses qui sont le siège principal du processus morbide. Il en est du moins ainsi dans les cas simples, les seuls à l'aide desquels on puisse constituer une espèce morbide. Les modifications pathologiques de la substance des cornes antérieures peuvent, sans doute, se propager, chez certains malades, soit aux autres parties de la substance grise, soit même aux faisceaux blancs de la moelle. La maladie perd alors, dans une certaine mesure, sa physionomie caractéristique et si l'anamnèse ne donne que des renseignements incertains, confus, il est presque impossible d'établir un diagnostic précis.
Il faut, autant que possible, de la netteté dans la spécification des types morbides. Ou bien il y a une maladie de la moelle épinière, distincte des autres, dans laquelle on voit une paralysie progressive envahir les muscles, groupes par groupes, s'accompagner d'affaiblissement graduel de la contractilité musculaire et d'atrophie à marche parallèle, sans troubles de la sensibilité, sans altérations trophiques cutanées, sans paralysie de la vessie ou du rectum, maladie qui tend d'ordinaire à une guérison plus ou moins complète; — ou bien il n'y a pas lieu d'admettre le type morbide démêlé et spécifié par Duchenne (de Boulogne), et la paralysie générale spinale antérieure subaiguë de cet auteur ne devrait plus être indiquée, en se plaçant au pointde vue historique, que comme un exemple des erreurs que peut commettre même un bon esprit, en ne soumettant pas à une critique suffisamment sévère les impressions fournies par l'examen d'un petit nombre de faits cliniques.
Des faits rapportés par les auteurs et de ceux que j'ai vus, il résulte pour moi la conviction que l'affection systématique de la moelle, dont Duchenne a donné, le premier, la description, existe bien réellement et qu'elle peut poursuivre toute son évolution sans que ses caractères distinctifs soient altérés par des symptômes propres à d'autres maladies médullaires. Cette affection se rattache d'ailleurs par des faits intermédiaires à la poliomyélite antérieure aiguë, et l'on pourrait à la rigueur la considérer comme une simple variété de cette affection de la moelle épinière.
Faralysie générale spinale diifuse subaiguë
C'est sous le nom de Paralysie générale spinale diffuse subaiguë que Duchenne (de Boulogne) a décrit la seconde forme de paralysie générale spinale subaiguë qu'il a cru pouvoir considérer comme un type distinct d'affection médullaire.
Si j'ai adopté les vues de cet auteur sur la paralysie spinale antérieure subaiguë, je me sépare très nettement de lui relativement à cette autre forme de paralysie amyotrophique. Je ne crois pas à l'existence distincte du type morbide dont il s'agit ici. Il est facile de réfuter Duchenne, même en se bor-
nant à l'examen des faits à l'aide desquels il a cherché à instituer ce type.
D'après Duchenne (de Boulogne), la paralysie générale spinale diffuse subaiguë offrirait, d'une façon générale, les mêmes symptômes que la paralysie générale spinale antérieure subaiguë. Elle n'en différerait que par l'addition de quelques phénomènes morbides qu'on ne rencontre pas dans celle-ci. Ces symptômes seraient les suivants : « 1° Des douleurs plus ou » moins vives, soit dans des points du rachis, soit sur le » trajet de certains nerfs, soit dans les masses musculaires en- » vahies par la paralysie ; 2° des troubles profonds de la sensi- » bilité de la peau (hyperesthésie ou anesthésie cutanée) ; » 3° des contractures ou une rigidité des membres ; 4° une » paralysie, à des degrés divers, de la vessie bu du rectum; » des désordres génésiques ; 4° enfin, une escarre au sa- » crum. »
Duchenne donne quelques détails sur chacun de ces symptômes, puis il cite des faits cliniques dont je vais dire quelques mots.
Mais auparavant, il convient de noter que l'ensemble de ces symptômes n'offre rien de caractéristique. On voit dans la description de Duchenne que les premiers phénomènes de la maladie sont des fourmillements, des engourdissements des doigts, des orteils ; que bientôt il s'y joint des douleurs plus ou moins fixes, quelquefois très vives, siégeant dans les membres ou dans les diverses régions du tronc et accompagnées ou non d'hyperesthésie cutanée sur différents points du corps ; que plus tard à cette exaltation de la sensibilité de la peau succède une anesthésie plus ou moins étendue. Peu après le début des douleurs, ou en même temps qu'elles, se produit un affaiblissement musculaire qui détermine, au bout d'un temps plus ou moins long, une paralysie complète plus ou moins étendue. Puis surviennent des contractures ou de la rigidité des membres, de la paralysie de la vessie et du rectum, de l'impuissance génitale ou au contraire de l'excitation des organes génitaux et enfin, des escarres qui contribuent à hâter le dénouemenl fatal.
On peut se demander s'il y a dans ce tableau des traits qui soient de nature à caractériser la physionomie d'une espèce clinique, distincte de celles que nous connaissons déjà? Ces divers symptômes ne peuvent-ils pas être observés dans des
cas de myélite diffuse ou de méningo-myélite? Je n'hésite pas, pour ma part, à penser que Duchenne n'a pas été aussi bien inspiré que d'ordinaire, lorsqu'il a proposé d'admettre l'existence d'une paralysie générale spinale diffuse subaiguë.
Si l'on est conduit à cette appréciation par la lecture de la description de Duchenne, la conviction se fait plus complète encore par l'étude des faits qu'il cite à l'appui de son opinion. Le premier fait qu'il rapporte est un des deux cas d'atrophie musculaire progressive relatés par MM. Charcot et Joffroy dans les Archives de physiologie^. « Je me bornerai, dit-il, à » résumer ici l'un de ces derniers faits cliniques qui, h mes » yeux, est un cas-type de paralysie générale spinale diffuse » subaiguë. »Or, en lisant cette observation, il est facile de reconnaître qu'il s'agit d'un cas de pachyméningite cervicale avec lésions médullaires étendues et profondes, et MM. Charcot et Joffroy ont eu bien soin d'ailleurs de noter que ce fait diffère considérablement des cas d'atrophie musculaire progressive véritable. Duchenne de (Boulogne) mentionne aussi, comme appartenant à l'histoire de la paralysie générale spinale diffuse subaiguë, l'autre observation de MM. Charcot et Joffroy 2. Eh bien, ici encore, cet auteur a commis une erreur d'interprétation. Le fait en question, comme l'établissent MM. Charcot et Joffroy dans les réflexions dont ils font suivre leur observation, n'est autre chose qu'un cas de sclérose latérale symétrique de la moelle épinière, avec lésion concomitante des cornes antérieures de la substance grise médullaire et amyotrophie consécutive.
Nous ne pouvons pas non plus admettre, avec Duchenne, comme des faits de paralysie générale spinale diffuse subaiguë, les cas de myélite périépendymaire subaiguë, publiés par divers auteurs, et dont plusieurs ont été analysés par M. Hallopeau dans le travail très intéressant où il a consigné l'observation de ce genre que nous avions étudiée ensemble dans mon service, à la Salpêtrière 3.
Ce sont là les seuls faits cités par Duchenne pour légitimer la création du type morbide qu'il a désigné sous le nom de
1. Charcot et Joffroy. Deux cas d'atrophie musculaire progressive avec lésions de la substance grise et des faisceaux antérieurs de la moelle {Archives de physiologie, 1869, p. 3S4 et suiv. Voir, pour l'observation dont parle Duchenne, p. 637).
Loc. cit., p. 356 et suiv
3. H. Hallopeau. Contribution à C étude de la sclérose diffuse périépendymaire (Mém. de la Soc. de Biologie, 1869, pp. 69 et suiv.). Voir aussi: Comptes rendus de la Soc. de Biol., 1869, p. 271et suiv.
paralysie générale spinale diffuse subaiguë. On voit qu'ils ont une tout autre signification que celle qu'il leur avait attribuée, et, en réalité, je ne vois pas à quelle espèce pathologique bien définie on pourrait appliquer la dénomination proposée par Duchenne. Assurément, il y a des cas de myélopathie dans lesquels se produisent tous les symptômes indiqués par cet auteur comme caractérisant le type qu'il voulait établir, mais ce sont des cas qui ne se distinguent pas par des caractères bien nets des faits ordinaires de myélite diffuse chronique, ou de sclérose combinée.
D'autres auteurs ont réuni diverses observations sous le nom de myélite subaiguë ou chronique des cornes antérieures et Ton pourrait être tenté de chercher, parmi ces observations, des faits auxquels devrait s'appliquer le nom proposé par Duchenne. Mais ce serait en vain, comme il est facile de le reconnaître en les soumettant, comme nous l'avons fait pour les cas cités par Duchenne, à un examen critique un peu attentif. Je me contenterai de passer en revue les faits qui ont été rassemblés par M. Seguin1. Il donne dans son travail le résumé de 45 cas. Les sept premiers, empruntés à l'ouvrage de Duchenne, appartiennent à l'histoire de la paralysie générale spinale antérieure subaiguë. Les observations VIII et IX sont dues à M. Moriiz Meyer et concernent deux frères qui, pris ensemble de rougeole à l'âge de 18 ans, furent atteints, à la suite de cette maladie, de paralysie des membres inférieurs avec atrophie et difformités consécutives. Il s'agissait, dans ces deux cas, d'une paralysie atrophique semblable à celle de l'enfance. Les observations X, XI, XII, provenant de M. Charcot, sont résumées d'après la thèse de M. Petitfïls (Paris, 1873], et sont aussi des faits de paralysie spinale aiguë atrophique de l'adulte. Il en est de même de l'observation XIII (fait de M. Gombault, recueilli dans le service de M. Charcot et cité précédemment). L'observation XV est encore un fait de paralysie spinale aiguë amyotrophique de l'adulte, rapporté par M. Bernhardt (déjà cité). Pour le cas XVI, observé par M. Seguin, il me semblerait difficile de le considérer comme un fait de paralysie générale spinale antérieure subaiguë; mais rien, dans le résumé présenté par l'auteur, ne s'oppose à ce qu'on admette qu'il y a eu, dans ce cas myélite des cornes antérieures, ou plutôt myélite diffuse des
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régions dorsale et dorso-lombaire, avec prédominance dans les cornes antérieures.
Il s'agit d'un homme âgé de 24 ans, bien portant jusque-là et non syphilitique, qui fait une chute violente de cheval et reste sans connaissance pendant quelques minutes. Quelque temps après, il s'aperçoit que ses membres inférieurs s'affaiblissent. Cette faiblesse augmente peu à peu jusqu'à la paralysie complète. Il n'y a pas de diminution de sensibilité, ni de paralysie de la vessie et du rectum, ni d'escarres, pas de mouvements spasmodiques. Au bout d"un an, il commence à pouvoir s'asseoir dans son lit. Six ans après le début, on constate une atrophie très marquée du groupe tibial antérieur des muscles de la jambe et des muscles plantaires, sans difformités. Lacontractilité faradique est abolie dans les muscles de la région jambière antéro-externe.
Il y a une sensation de pesanteur dans la partie inférieure du dos et une légère douleur au niveau des vertèbres lombaires inférieures.
Il est clair qu'on ne trouve dans ce fait ni les caractères ordinaires delà paralysie spinale aiguë amyotrophique, ni même ceux de la paralysie générale spinale antérieure subaiguë. D'ailleurs M. Seguin l'avait considéré d'abord comme un cas de congestion de la moelle épinière, diagnostic qui paraîtra sans doute peu justifié et que l'auteur a plus tard réformé luimême, mais d'une façon incomplète, en voulant faire entrer cette observation dans le cadre des myélites systématiques.
L'observation XVII, due à M. Seguin, semble être un fait de paralysie spinale aiguë amyotrophique (paralysie atrophique aiguë chez l'adulte) survenue chez une femme âgée de 20 ans : il y aeu deux atteintes : une première qui a paralysé le membre inférieur gauche ; une seconde, à l'âge de 22 ans, avec paralysie du membre inférieur droit.
L'observation XVIII a été recueillie aussi par M. Seguin sur un homme âgé de 40 ans environ. Le diagnostic qu'il a posé (inflammation des cornes antérieures de la moelle) est évidemment incomplet, puisque le malade a présenté de l'anesthésie et un affaiblissement si marqué des notions de situation, qu'il « perdait ses jambes dans son lit ». Ce malade a complètement guéri au bout d'un an. Il s'est agi probablement, dans ce cas, d'une méningo-myélite produite parle froid, avec prédominance des altérations dans les cornes antérieures.
Dans l'observation XIX (homme de 47 ans), qui provient aussi de M. Seguin, il s'agit encore d'un cas de myélite subaiguë, avec prédominance dans les cornes antérieures : il y a eu
aussi guérison clans ce cas au bout d'un an environ. On peut porter un diagnostic semblable pour l'observation XX (homme de 23 ans), recueillie par M. Seguin : pour ce cas-là d'ailleurs, l'auteur ne s'éloigne pas de notre manière de voir, puisqu'il dit qu'il s'agit d'une myélite ou d'une dégénération des cornes de la substance grise médullaire, avec extension probable de la myélite aux autres parties de lamoelle en quelquespoints. L'observation XXI, relative à un malade de M. T. A. Mac Bride, âgé de 28 ans, est encore un fait de myélite diffuse, avec guérison en peu de mois.
Le cas XXII, recueilli par M. Lucas Championnière dans le service de M. Jaccoud, est une observation de paralysie spinale aiguë amyotrophique (femme âgée de 20 ans). Il en était de même dans l'observation XXIII (homme âgé de 28 ans), dans l'observation XXIV (jeune fille âgée de 18 ans), dans l'observation XXV (femme âgée de 33 ans) ; ces diverses observations sont dues au professeur Kussmaul.
L'observation XXVI, due à ce même médecin, est regardée par lui comme un exemple de paralysie spinale subaiguë de l'adulte.
Il s'agit d'une jeune fille âgée de 17 ans, non prédisposée par hérédité aux affections nerveuses, qui, en mars 1872, fut atteinte, sans cause appréciable, d'une attaque de mydriase guérie par la fève de Calabar; En mars 1873, faiblesse des mains survenant aussi sans cause. En septembre,les mains qui avaient repris de la force redeviennent plus faibles, la parésie envahit les avant-bras et les bras de façon à rendre l'élévation des bras impossible. Dans la seconde moitié de septembre la faiblesse apparaît dans les jambes et le dos. Engourdissement et fourmillements dans les bras et les jambes, mais pas de véritable douleur. Mouvements de la tête et du cou intacts. Respiration, circulation, défécation, miction, normales, pas de symptômes généraux. A la fin de septembre, la paralysie avait atteint son plus haut degré et dura ainsi pendant deux mois. Pendant ce temps, atrophie progressive des muscles de la main, surtout de ceux des éminences thénar et hypothénar, des muscles des avant-bras et des jambes.
La malade, au moment où elle fut admise dans le service de M. Kussmaul, en janvier 1874, avait été traitée, au moyen du galvanisme, par le Dr Schmidt et elle allait mieux. On constatait une grande diminution de la contractilité faradique et galvanique dans les muscles parétiques et atrophiés. Dans quelques muscles de la main, le plus fort courant ne produisait aucune contraction.
En février, amélioration encore plus marquée, mais les symptômes sont encore très accusés. Gonlinuation du traitement électrique. Au commencement de juillet, la malade était presque rétablie ; mais on remar-
quait que quelques muscles qui obéissaient alors à la volonté n'avaient pas recouvré leur excitabilité par l'une ou l'autre sorte de courant.
Les cas XXVII, XXVIII, XXIX, XXX, observés par le professeur Erb, sont des faits de paralysie spinale aiguë amyotropbique, et le cas XXXI, observé par le même médecin, est un fait de myélite diffuse subaiguë ou chronique.
L'observation XXXII est le fait qui a été communiqué h la Société de Biologie en 1875 par MM. Corail et Lépine 1 et qui a été bien souvent cité, parce que c'est un des seuls dans lesquels l'autopsie ait été suivie d'un examen microscopique attentif de la moelle épinière et des racines des nerfs.
A ne consulter que l'histoire clinique de ce cas, histoire d'ailleurs peu développée clans la communication dont il s'agit, il semble bien que MM. Cornilel Lépine aient eu sous les yeux un fait incontestable de paralysie générale spinale antérieure subaiguë. Ces auteurs ne disent pas quel a été le diagnostic posé parle chef de service, M. Germain Sée ; mais ils constatent que si ce fait diffère delà plupart clés cas publiés par Duchenne et de celui qui a été publié par M. Russmaul (un de ceux qui ont été observés par ce médecin), en ce qu'il a été constamment progressif et qu'il n'y a jamais eu d'amélioration de l'état des régions musculaires envahies, iln'en diffère qu'eu cela ; « toutes les personnes disent-ils, qui ont examiné le » malade, et notamment Duchenne, ont été unanimes sur ce » point ». L'autopsie n'a pas donné des résultats aussi nets qu'on pouvait s'y attendre. D'après les présomptions émises par Duchennedans son traité, on aurait dû trouver des altérations limitées aux cornes antérieures; j'ajoute que les circonstances cliniques du fait venaient, d'après ce que nous en connaissons, à l'appui de ces présomptions. Or, on a bien constaté des lésions des cornes antérieures, lésions «consistant surtout » en une sclérose ou inflammation chronique avec atrophie » des cellules nerveuses, épaississement des vaisseaux, corps granuleux et lacunes périvasculaires pleines de sang » ; mais il y avait aussi, depuis le haut jusqu'en bas de la moelle, une altération des cordons latéraux cle la substance blanche. On trouvait encore un peu d'hypertrophie des tubes nerveux, soit clans les cornes postérieures, soit en dehors d'elles (cylindres
1 . Cornil et Lépine. Sur un cas de paralysie générale spinale antérieure subaiguë suivi d'aulopsie (Comptes rendus de la Société de Biologie, 1875, pp. 75 et suiv.).
d'axe plus volumineux el myéline très épaisse). Les lésions de la substance blanche étaient surtout marquées dans la région cervicale; là, il y avait une sclérose diffuse au pourtour des cornes antérieures; cette sclérose se limitait, à la région dorsale et à la région lombaire, à la moitié postérieure des cordons latéraux de chaque côté. Cette sclérose occupait le même siège que la sclérose dégénérative descendante et, lorsqu'elle confinait à la surface de la moelle, elle s'accompagnait d'une petite couche de sclérose annulaire. « Tout nous porte à penser, » disent les auteurs, d'après ces premiers examens, que cette » sclérose est secondaire à l'atrophie des cellules nerveuses » des cornes antérieures. »
Si l'on peut, à la rigueur, souscrire à l'opinion de MM. Corail et Lépine, en ce qui concerne les lésions des faisceaux latéraux des régions dorsale et dorso-lombaire delà moelle, il n'en est pas de même par rapport aux altérations delà région cervicale. Il n'est pas certain que les faisceaux antéro-latéraux n'aient pas été, dans cette région, atteints dès les premières périodes de la maladie. En somme, on ne voit pas ce qui peut autoriser à séparer entièrement le fait de MM. Corail et Lépine de l'histoire delà myélite diffuse chronique, d'autant plus que les caractères cliniques de ce cas diffèrent, sous certains rapports, comme le reconnaissent les auteurs, de ceux des cas-types de la paralysie générale spinale antérieure subaiguë.
L'observation XXXIII a été publiée par M. Soulier dans le Lyon médical.
Le malade était un homme de 57 ans qui, vingt jours avant son admission, avait remarqué une difficulté de miction. En huit jours, ses membres inférieurs devinrent faibles ; celui du coté droit avant l'autre. Le onzième jour, il était forcé de garder le lit. Il avait eu un accès de crampes dans une jambe. Les articulations des extrémités inférieurs étaient douloureuses. Vers le dix-septième jour, son bras droit devint faible et le gauche bientôt après. Le vingtième jour, lors de son entrée, il n'avait pas d'altération de la parole; les pupilles étaient égales, la déglutition était un peu difficile; bras faibles, jambes tout à fait paralysées. Pas de contractions fibrillaires. Sensibilité conservée. Picotements dans les jambes. Abolition de la contractilité faradique. Plus tard, la dysphagie devint plus prononcée, la miction plus difficile et le sphincter anal s'affaiblit. Un peu de fièvre. Plusieurs jointures des membres inférieurs devinrent gonflées et douloureuses ; pas d'escarres. L'état ne tarda pas à s'améliorer sous l'influence du traitement et le malade quittait l'hôpital tout ;i fait guéri.
J'ai tenu à donner presque intégralement l'analyse de M. Se-
guin, pour qu'on puisse juger avec moi qu'il ne s'agit pas, dans ce cas, d'un fait de paralysie générale spinale antérieure subaigue. M. Soulier a publié ce fait sous le titre de : Observation de paralysie ascendante aiguë avec guérison. Cette dénomination pourrait être discutée ; mais elle montre tout au moins que l'auteur, qui est très instruit, n'a pas cru avoir sous les yeux un cas rentrant dans le groupe dont nous examinons la légitimité. Il est clair même qu'on commettrait une erreur en le considérant, avec M. Seguin, comme un exemple de myélite des cornes antérieures.
Dans l'observation XXXIV, due à M. D. F. Lincoln, il s'agit vraisemblablement d'un cas de paralysie spinale aiguë amyotrophique, survenue chez un homme âgé de 49 ans. C'est du reste ce qu'a pensé ce médecin, car il intitule sa relation clinique : Cas de paralysie spinale chez un adulte, ressemblant à la paralysie dite infantile.
L'observation XXXV, rapportée par M. Lemoine dans le Lycrn Médical (1875), me paraît être un fait bien net de paralysie spinale antérieure subaiguë. Je crois devoir reproduire ici presque textuellement le résumé qu'en donne M. Seguin.
Il s'agit d'une femme âgée de 40 ans, admise à l'hôpital, le 5 décembre 1864, et qui, jusqu'à la maladie actuelle, avait été d'une bonne santé. Quatre mois avant son admission, elle avait remarqué des picotements dans les jambes et les pieds et avait éprouvé quelques douleurs (non fulgurantes) dans divers points des jambes. Elle devint bientôt de plus en plus faible ; elle eut de la fièvre avec exacerbations vespérales. Huit jours avant son entrée, la marche devint impossible. Au moment de son admission, on constata une paraplégie complète ; les pieds étaient en extension et un peu en valgus. Sensibilité normale ; pas de mouvements réflexes; abolition complète de réaction aux courants faradiques dans les muscles paralysés. Yessie et rectum dans l'état sain. Le 8 décembre, le bras droit est faible. Le 42 décembre, ce membre est devenu plus faible; il y a aussi de l'affaiblissement du bras gauche. Le 15 décembre, le malade ne peut pas se tourner dans son lit; le bras droit est tout à fait paralysé, le bras gauche l'est aussi presque complètement. Presque tous les muscles des quatre membres ont perdu leur contractilité faradique. La sensibilité est normale ; la vessie et le rectum fonctionnent bien. Pas d'escarres au sacrum. Le 16 décembre, la parole et la déglutition sont difficiles. A midi, vives douleurs brûlantes et déchirantes dans les deux talons. Jusque-là le traitement avait été expectant. On applique largement le cautère actuel sur la région spinale, depuis la vertèbre proéminente jusqu'au sacrum. Le 20 décembre, amélioration ; les douleurs ont cessé, le bras gauche est plus fort. La malade commence à remuer le bras droit. Le 5 janvier, le pied
droit (le dernier paralysé) exécute de légers mouvements; les bras sont devenus plus forts. L'amélioration s'est accentuée ensuite de plus en plus ; les muscles, après la guérison, étaient encore grêles et se fatiguaient facilement.
La marche ascendante de la paralysie, l'abolition de la contractilité faradique dans les muscles atteints, la persistance, à l'état normal, de la sensibilité, du fonctionnement de la vessie et du rectum, l'absence d'escarres et l'amélioration progressive, se produisant à un certain moment pour aboutir à la guérison complète : toutes ces circonstances cliniques s'accordent pour montrer que cette observation doit être considérée comme appartenant bien à l'histoire de la paralysie spinale amyotrophique subaiguë (poliomyélite ou téphromyélite antérieure subaiguë)
L'observation XXXYI, recueillie par le DrGeorge-M. Beard, est un cas de myélite subaiguë. L'observation XXXVII, due à M. Leyden, est un cas de paralysie atrophique aiguë (malade âgé de 30 ans). Dans l'observation XXXYlll, relatée par M. W. A. Hammond, il s'agit d'un cas de myélite subaiguë, avec prédominance des altérations dans les cornes antérieures. Le traitement par l'électricité et par l'ergot de seigle avait produit une guérison complète. Une autre observation (cas XXXIX — malade âgé de 35 ans), due au même auteur, peut être regardée comme un fait de paralysie temporaire, analogue à ceux qu'on a constatés dans l'enfance. L'observation XL, empruntée aussi à M. Hammond, est peut-être un cas de paralysie générale spinale antérieure subaiguë. Mais il est permis de faire de sérieuses réserves à l'égard de ce diagnostic.
Le cas XL1 est une observation de M. L. Couty recueillie au Val-de-Grâce, dans le service de M. Villemin 1 .
« La maladie que nous venons d'analyser, dit l'auteur, à la » suite de sa très inléressante observation, nous paraît être un » cas-type de paralysie. spinale de l'adulte... » C'est, en effet, l'interprétation à laquelle conduisent la marche et les symptômes de l'affection chez le malade dont il est question.
L'observation XLI1 a été publiée par M. Dejerine 2. 11 est difficile de déterminer avec précision le groupe d'affections
1. Couty. Note sur un cas de myélite aiguë des cornes antérieures {paralysie infan* tile)t [Mèm. de la Soc. de Biologie, 1876, pp. 147-162).
2. J. Dejerine. Atrophie musculaire et paraplégie dans un cas de syphilis maligne
précoce (Archives de physioL normale et pathologique, 1 876, pp. 430- 1 '(2.
médullaires dans lequel on doit ranger cette observation. Elle offre de grandes analogies avec la paralysie atrophique de l'adulte, en ce sens que la paralysie s'est accompagnée de diminution très notable de la contractante des muscles, ainsi que d'atrophie de ces organes. Elle y ressemble surtout en ce que, après avoir envahi les quatre membres, elle a commencé à rétrocéder. En outre, les lésions médullaires trouvées à l'autopsie n'étaient pas très différentes de celles qui existent dans la pa alysie atrophique. Toutefois ces lésions étaient bornées aux cellules nerveuses des cornes antérieures et la névroglie n'était pas atteinte comme elle l'est d'ordinaire clans la paralysie spinale amyotrophique aiguë. D'autre part, on avait constaté pendant la vie un peu d'anesthésie tactile sur le dos des pieds et sur les jambes, un léger degré d'ataxie des mains, un peu de raideur des doigts et il y avait de l'incontinence des matières fécales. Ces derniers caractères n'appartiennent ni à la symptomatologie de la paralysie spinale aiguë amyotrophique, ni à celle de la paralysie générale spinale antérieure subaiguë.
L'observation XL11I, recueillie par M. Séguin, est probablement un fait de myélite subaiguë, avec prédominance des lésions dans les cornes antérieures. Le cas XLIY a été recueilli aussi par M. Seguin : c'est encore un cas de myélite diffuse dans lequel les cornes antérieures paraissent avoir été plus atteintes que les autres parties delà moelle épinière. La dernière observation (cas XLY) est relative à un médecin qui a envoyé à M. Seguin l'histoire de sa propre maladie. ïl ressort de cette relation que ce médecin, suivant toute vraisemblance, a été affecté de myélite diffuse subaiguë, laquelle, limitée aux parties inférieures de la moelle, a présenté quelques-uns des caractères de la paralysie générale spinale antérieure subaiguë de Duchenne.' C'est ainsi que la maladie, après avoir produit une paralysie très prononcée de certains muscles des jambes, en particulier des fléchisseurs de la jambe gauche, s'est terminée par une guérison complète. Mais la paralysie a été limitée à ces muscles et n'a pas offert une grande tendance à se généraliser, bien qu'à un certain moment il y ait eu des douleurs névralgiques dans les membres supérieurs avec sentiment d'engourdissement : d'autre part, on a constaté des phénomènes de douleur et une rétention passagère d'urine, phénomènes qui ne font point partie de la symptomatologie habituelle de la poliomyélite antérieure subaiguë.
En résumé, on ne voit pas dans un seul des cas réunis par M. Seguin un ensemble de caractères cliniques qui autorise à le considérer comme un exemple de la forme clinique particulière, établie par Duchenne (de Boulogne), sous le nom de paralysie générale spinale diffuse subaiguë- Je crois devoir répéter queles observations citées par Duchenne sont des faits de myélite diffuse subaiguë, qui ne se distinguent d'autres cas de cette même maladie que parce que les cornes antérieures de la substance grise ont été plus altérées dans ces cas que dans d'autres. Cette prétendue forme particulière de maladie de la moelle épinière me paraît donc devoir être rayée des cadres nosologiques.
En est-il de même de l'affection médullaire observée par M. Dejerine? Ce médecin a publié récemment deux cas de myélite diffuse, assez grave en apparence et qui se sont, l'un et l'autre, terminés par la guérison. Or, la guérison est rare dans la myélite diffuse étendue et, d'autre part, l'ensemble des caractères symptomatiques offrait, dans les deux cas, une physionomie particulière ; de telle sorte que l'on pourrait être tenté de considérer, avec M. Dejerine, cette forme d'affection de la moelle comme une myélopathie toute spéciale \
Le malade de l'observation Ier était un homme âgé de 57 ans, garçon de magasin, entré à l'hôpital de la Charité, service de M. Hardy, le 7 décembre 1879. Aucun antécédent de famille; aucune maladie antérieure. Quatorze mois avant l'entrée à l'hôpital, début par de la fatigue extrême à la fin de ses journées de travail ; un peu plus tard, affaiblissement général ; au bout de deux à trois mois, difficulté de la station verticale. Jamais ni fièvre, ni sensation d'engourdissement, ni douleurs. La parésie augmente peu à peu ; le bras gauche devient plus faible que le bras droit et diminue graduellement de volume.
Au moment de l'entrée, amaigrissement musculaire général, les muscles de la face sont seuls intacts. Pas de déformation des membres. Difficulté des mouvements pour passer, dans son lit, de l'attitude couchée à l'attitude assise.
Les membres inférieurs, qui sont très affaiblis, n'offrent pas une parésie flaccide, mais au contraire une parésie avec tendance à la contracture. Si le malade lève une jambe au-dessus du plan du lit, ce membre inférieur devient raide et est agité par un tremblement analogue à celui de a sclérose latérale. Palpitations fasciculaires dans les muscles qui ont exécuté des mouvements.
I. J. Dejerine. Sur une forme particulière et curable de myélite centrale diffuse chronique {Myélopathie ayant des symptômes analogues à ceux de la myélite centrale diffuse chronique et se terminant par la guérison) [Revue de Médecine, 1882, pp. 193 el saiv.).
Dans la marche, qui est très pénible, sans ataxie, les pieds frottent le sol; au bout de quelques moments, contracture des membres, impossibilité de continuer les mouvements de locomotion.
Les membres supérieurs sont aussi très affaiblis et leurs muscles très atrophiés.
Pas d'épaississement du tissu cellulaire sous-cutané.
Les réflexes tendineux sont exagérés. Trépidation réflexe des pieds.
Sensibilité cutanée tactile abolie. Les excitations algogènes ne provoquent que des sensations de contact; la sensibilité à la température est conservée; les notions de position sont normales.
Les sphincters de la vessie et du rectum fonctionnent comme dans l'état de santé.
Exagération de la contractilité^dite idio-musculaire. La contractilité farado-musculaire est presque intacte partout ; la sensibilité musculaire électrique est très affaiblie.
Traitement par l'iodure de potassium et par l'électricité.
Pendant six mois pas de changements reconnaissables ; au bout de ce temps, commencement d'amélioration ; il n'y a presque plus de tendance aux spasmes musculaires, un peu moins de faiblesse ; la sensibilité est aussi un peu moins paralysée.
Au mois de janvier 1881, l'amélioration est bien plus nette, bien qu'il y ait encore de l'atrophie musculaire plus marquée à gauche qu'à droite. La marche et les autres mouvements sont plus faciles. Les courants faradiques et les courants galvaniques agissent comme dans l'état normal.
Le 15 mars, le malade était à peu près guéri et le 10 mai, la guérison était complète. La sensibilité est redevenue normale ; l'atrophie musculaire a disparu; le malade est aussi vigoureux qu'avant sa maladie. Il sort de l'hôpital à cette époque, est revu en décembre 1881. La guérison était bien définitive.
La seconde observation offre une grande analogie avec celle que nous venons d'analyser.
Cette seconde observation est celle d'un homme âgé de 43 ans, tailleur de pierre, entré à l'hôpital de la Charité, le 2 février 1881, dans le service de M. Hardy. Pas d'antécédents morbides dans sa famille, ni dans son propre passé, si ce n'est des gourmes et des maux d'yeux dans son enfance.
Les premiers phénomènes de la maladie ont été des troubles de la sensibilité survenus dans les mains, quatre mois avant son entrée à l'hôpital : fourmillements, engourdissements et un peu d'anesthésie. Bientôt après, affaiblissement graduel des membres supérieurs et, en même temps, palpitations fasciculaires dans les muscles de ces membres et dans les grands pectoraux. Au bout de deux mois environ, phénomènes du même genre dans les membres inférieurs : fourmillements d'abord dans les pieds, puis dans les jambes, puis dans les cuisses. Affaiblissement parallèle dans ces divers segments des membres inférieurs. Pas de fièvre ; miction et défécation normales.
Lors de l'entrée, on constate facilement l'affaiblissement des membres supérieurs et la diminution du volume des muscles : dans le membre supérieur gauche, elle est surtout marquée dans les muscles de la région interne de l'avant-bras.
Les réflexes tendineux sont très exagérés : on peut faire contracter isolément chaque muscle en percutant son tendon. Contractions fasciculaires.
Sensibilité tactile abolie dans la peau des mains ; elle est à peu près normale, à partir du coude, en remontant vers l'épaule. Sensibilité à la douleur extrêmement affaiblie ; sensibilité à la température très diminuée aussi. Notions de position très nettes.
Le malade peut se tenir debout môme sur une seule jambe ; il peut marcher, mais en écartant les pieds l'un de l'autre ; il est très faible sur ses jambes. Peu d'atrophie apparente.
Réflexes tendineux exagérés. Trépidation réflexe des pieds. Flaccidité des muscles ; mais après une légère fatigue, raideur musculaire très facile à constater.
Sensibilité tactile abolie sur certains points des pieds et sur les cuisses. Sensibilité à la douleur presque abolie. Sensibilité à la température presque intacte.
Station verticale et marche sans titubation, les yeux fermés.
Palpitations fasciculaires dans les muscles lorsqu'ils se sont contractés.
Muscles de la face normaux.
Aucun trouble trophique. Pas d'augmentation du tissu adipeux souscutané.
La miction et la défécation s'opèrent facilement.
Pas de douleurs, dans les différents points du corps.
La contractilité idio -musculaire, mise en évidence par les chocs portant sur les muscles, est exagérée.
La contractilité faradique est normale dans tous les muscles; la sensibilité électrique est affaiblie.
Traitement par la faradisation quotidienne des muscles.
Le 15 mars 1881, il y a un peu d'amélioration sous le rapport des troubles de la sensibilité.
Le 8 mai, l'amélioration a fait de grands progrès. Cette amélioration s'accentue graduellement de plus en plus. Le 23 mai, la force musculaire est remontée presque au degré normal ; le 15 juillet, il y a déjà un mois que cet homme a pu reprendre son travail; ses muscles ont recouvré leur volume et leur énergie de l'état de santé.
L'affection, dans ce cas, n'a duré que neuf mois, depuis les premiers troubles morbides jusqu'à la guérison complète, tandis qu'elle avait duré plus de deux ans chez le premier malade.
M. Dejeriue rejette avec raison, pour ces deux faits, le diagnostic : paralysie générale spinale antérieure subaiguë. 11 montre ensuite qu'on ne saurait non plus les considérer comme des cas de paralysie générale spinale diffuse subaiguë; d'abord,
parce que, chez ces malades, on n'a point observé d'abolition de la contractilité dans les muscles atteints; parce qu'il n'y a pas eu de douleurs rachidiennes ou de douleurs sur le trajet des nerfs ; puis parce qu'il y a eu persistance du fonctionnement normal de la vessie et du rectum ; parce qu'il n'y a pas eu d'escarres au niveau du sacrum, et enfin parce que la maladie a guéri complètement dans les deux cas. Il combat aussi le diagnostic de myélite centrale diffuse subaiguë et il conclut en disant : « Nous croyons qu'il s'agit là d'une forme particu- » lière, nouvelle, de myélopathie généralisée et chronique, mais » curable, et qui, à notre connaissance du moins, n'a encore » élé décrite nulle part ».
La raison principale sur laquelle M. Dejerine s'appuie pour repousser l'hypothèse d'une myélite centrale diffuse subaiguë, c'est que dans les cas dont il s'agit la maladie s'est terminée par la guérison, tandis qne la terminaison de la myélite diffuse subaiguë serait toujours mortelle. Peut-être cet argument n'a-t-il pas une valeur absolue. M. Dejerine l'a bien senti luimême, puisqu'il a intitulé son travail : Sur une forme particulière et curable de myélite centrale diffuse chronique et qu'en réalité, il n'y a pas de différence tranchée entre la myélite subaiguë et la myélite chronique. Tant que des nécropsies ne seront pas venues dissiper toutes les obscurités du sujet, on sera en droit de supposer qu'il y a, dans les cas de ce genre, un processus irritatif ou subinflammatoire qui évolue plus ou moins lentement dans la moelle épinière et atteint, comme le fait remarquer M. Dejerine, la substance grise des cornes antérieures, la partie postérieure des faisceaux latéraux et les parties où se fait l'élaboration médullaire des impressions. Ce processus est évidemment des moins violents: il n'est pas rapidement destructif. Il est vraisemblable que les cellules nerveuses atteintes dès les premiers temps du développement de l'affection n'ont subi que de faibles modifications, analogues, quoique relativement lentes, h celles qui ont lieu bien plus rapidement dans les cellules nerveuses les moins compromises chez les enfants ou les adultes affectés de paralysie spinale amyotrophique aiguë. Comme dans celles-ci, les changements moléculaires qui ont eu lieu dans les cellules antérieures ont été cependant suffisants pour y paralyser les aptitudes fonctionnelles et même pour abolir, dans certaines d'entre elles, le pouvoir trophique qu'elles exercent sur les
muscles. Mais les altérations n'ont pas dépassé ce degré et n'ont pas été assez fortes pour entraîner graduellement la déchéance structurale des cellules nerveuses, ni assez étendues pour faire perdre aux muscles leur contractilité faradique.
En somme, il me semble légitime, jusqu'à plus ample informé, de considérer les faits publiés par M. Dejerine comme des exemples de myélite centrale diffuse subaiguë ; mais on ne peut pas non plus se refuser à admettre qu'il s'agit, dans ces cas, d'une forme spéciale de cette maladie. La marche envahissante des lésions, la prédominance de la paralysie sur l'atrophie musculaire, la persistance de la contractilité musculaire à l'état à peu près normal, la tendance aux contractures, l'exagération des réflexes tendineux et de la contractilité idio-musculaire, l'abolition de la sensibilité cutanée tactile, dans des parties plus ou moins étendues des régions affectées, l'absence de douleurs et de troubles trophiques, l'intégrité du fonctionnement de la vessie et du gros intestin ; tous ces caractères constatés dans les deux cas de M. Dejerine constituent, comme il l'a bien indiqué, parleur ensemble, une physionomie clinique toute particulière, complétée par le trait distinctif que lui imprime la curabilité de l'affection.
D'ailleurs, il faut bien le dire : malgré les progrès qui se sont accomplis dans le domaine de la pathologie de la moelle épinière, nous désignons encore, sous le nom de myélite chronique, une sorte de caput mortmim clans lequel on a relégué un grand nombre d'états morbides très variés comme intensité, comme symptômes, comme marche, comme pronostic, très obscurs comme étiologie, qui probablement formeront plus tard ou des maladies distinctes, ou tout au moins des variétés spéciales de l'inflammation chronique des centres nerveux médullaires.
Suivant que les lésions de la myélite centrale chronique restent cantonnées autour du canal de la moelle, ou qu'elles se propagent soit vers les cornes antérieures, soit vers les parties postérieures, soit vers les cordons blancs, les symptômes doivent présenter et présentent, en effet, de notables différences. Puis, suivant les causes, suivant les sujets et suivant d'autres influences qui nous échappent, la maladie est plus ou moins intense, plus ou moins grave. De telle sorte qu'il est difficile, eu réalité, de tracer une histoire typique de la myélite centrale diffuse chronique.
En cet état de choses, c'est évidemment faire œuvre utile que de dégager de l'ensemble des faits rassemblés d'ordinaire sous cette dénomination, les cas qui paraissent offrir des caractères spéciaux, assez nettement définis. M. Dejerine a le mérite d'être entré résolument dans cette voie. Les deux cas qu'il a publiés et dont j'ai donné une brève analyse, constituent, pour ainsi dire, un noyau autour duquel viendront sans doute se grouper d'autres faits semblables et alors, ce que nous regardons aujourd'hui comme une variété de la myélite subaiguë ou chronique deviendra définitivement une forme particulière, un type distinct de maladie médullaire, que nous saurons reconnaître pendant la vie.
AFFECTIONS SYSTÉMATIQUES DE LA SUBSTANCE GRISE DE LA MOELLE
épinière (suite)
Atrophie musculaire progressive myélopathique.
On donne ce nom d'atrophie musculaire progressive à une maladie à évolution lente, qui se traduitpar une diminution progressive du volume des muscles, avec affaiblissement concomitant de leur puissance d'action. Cette maladie n'atteint jamais simultanément l'ensemble du système musculaire, ni même tous les muscles d'un membre ; mais elle commence à atrophier quelques muscles ou un seul muscle et se propage ensuite peu à peu à une partie plus ou moins considérable de la musculature du corps.
Les données exactes, relatives à cette maladie, datent de 1850. Elles ont été fournies par les recherches électro-physiologiques de Duchenne (de Boulogne). Ce médecin sagace avait déjà constaté à cette époque les principaux caractères de l'atrophie musculaire progressive et il avait communiqué en 1849 un résumé de ses recherches à l'Académie des sciences ; il les montrait presque chaque jour dans les services médicaux delà Charité. Si Aran a publié, en 1850 \ la première description clinique de cette affection, on peut dire qu'il avait trouvé un secours puissant dans les études de Duchenne. Le tableau tracé par Aran ne pouvait laisser aucun doute : la maladie dont il indiquait les principaux caractères était bien un type spécial, non démêlé jusque-là, méritant une place à part dans les cadres nosologiques. Le nom d'atrophie musculaire progressive que ce médecin proposait pour désigner la maladie en question fut accepté par tous les palhologistes et aujourd'hui c'est encore cette dénomination qui a cours dans le langage médical. 11 serait fa-
1. Aran. Recherchas sur une maladie non encore <li-mh> du système musculaire {Atrophie musculaire progressive). Archives gen. de Médecine, 1850, II, septembre, et octobre.
cile de trouver des indications relatives à cette maladie dans des ouvrages antérieurs à 1850, dans les œuvres de Ch. Bell, de Romberg, par exemple ; mais de là à un tableau clinique distinct, reconnaissable, il y avait loin, et ces recherches rétrospectives n'enlèvent rien au mérite d'Aran. Certains auteurs ont désigné le type d'atrophie musculaire décrit par Aran, sous le nom de maladie d'Aran. D'autres ont accolé le nom de Duchenne à celui d'Aran et nous savons tous aujourd'hui ce qu'on entend lorsqu'on parle de l'atrophie musculaire, type Aran- Duchenne. Si l'emploi de cette dénomination avait prévalu, c'eût été justice que d'ajouter à ces deux noms celui de Cruveilhier qui se rattache d'une façon si étroite à cette première période de l'histoire de l'atrophie musculaire progressive. Duchenne (de Boulogne) ne fît paraître qu'un peu plus tard, en 1853, les résultats de ses travaux, et la première publication de Cruveilhier date aussi de cette même année.
Depuis lors, l'atrophie musculaire progressive a été l'objet de nombreuses publications, tous les points de l'histoire de cette maladie ont été examinés avec le plus grand soin ; sur la plupart d'entre eux la lumière est faite, et s'il en est quelquesuns qui sont demeurés encore obscurs, c'est qu'ils sont au delà ou plutôt en dehors delà portée de nos investigations.
Lors des premières recherches de Duchenne (de Boulogne) sur l'atrophie musculaire progressive et pendant un certain nombre des années qui ont suivi, on crut pouvoir admettre que l'atrophie musculaire progressive est une affection ayant toujours les mêmes caractères cliniques et anatomo-pathologiques. Lorsqu'on eût découvert que la moelle épinière, dans des cas de ce genre, offre une lésion particulière des cornes antérieures, on pensa qu'on était autorisé à considérer cette lésion comme le point de départ constant des altérations du système musculaire. L'atrophie musculaire progressive fut donc regardée comme une affection de la moelle épinière, entraînant comme conséquence une altération atrophique des muscles. Toutefois, on avait observé quelques faits qui ne rentraient pas dans la règle, car l'examen histologique de la moelle épinière n'avait révélé aucune modification morbide et cependant, pendant la vie, on avait été entraîné, par l'évolution et les caractères symptomatiques de la maladie, à diagnostiquer une atrophie musculaire progressive. Ces faits, d'abord regardés comme des exceptions explicables, peut-être, par l'insuffisance
de l'étude microscopique de la moelle épinière, se sont multipliés assez dans la suite, pour qu'il ait bien fallu les tenir pour valables.
L'atrophie progressive des muscles n'est donc pas toujours due à une lésion primitive de la moelle épinière. Elle peut se produire sous l'influence d'altérations périphériques des nerfs moteurs. Bien que, dans ces derniers cas, il ne s'agisse pas d'une affection de la moelle épinière, je serai amené à les envisager d'un coup d'œil rapide lorsqu'il sera question du diagnostic de l'atrophie musculaire progressive d'origine médullaire. D'autre part, on a vu plus récemment des faits d'atrophie musculaire progressive dans lesquels l'altération des muscles était née sur place, sans lésions préalables soit de la moelle épinière et des nerfs moteurs, soit des nerfs moteurs seuls. Ces faits observés surtout dans l'atrophie musculaire progressive héréditaire, doivent être l'objet d'un examen spécial clans une prochaine leçon.
C'est de l'atrophie musculaire progressive d'origine médullaire que nous devons nous occuper ici. Elle constitue, en somme, le cas le plus ordinaire et c'est elle que l'on désigne lorsqu'on parle, sans indication spéciale, de l'atrophie musculaire progressive.
La maladie, désignée sous ce nom, peut se présenter au médecin comme un état morbide primitif ou protopathique ; en d'autres termes, elle peut naître et évoluer isolément, sans être précédée d'une autre affection cle la moelle épinière : ou bien elle peut être secondaire, deutéropathique, c'est-à-dire être consécutive à telles ou telles altérations de la moelle épinière qui paraissent lui avoir donné naissance soit par voie de propagation d'une région des centres médullaires à uneaulre région de ces centres, soit en éveillant et mettant enjeu une prédisposition latente jusque-là. Elle peut enfin procéder de lésions du bulbe rachidien, qui ont gagné la moelle épinière et l'ont envahie de haut en bas. 11 convient de nous borner, pour fa description sommaire que nous voulons tracer de la maladie, à ne tenir compte que des faits d'atrophie musculaire progressive et primitive. Les études histologiques sur l'état de la moelle épinière, dans ces cas, nous ont appris que les cellules antérieures des cornes antérieures sont atteintes d'atrophie et, d'autre part, comme on a pensé que celte altération se produit sous l'influence d'une irritation subinflammafoire chronique de ces élé-
ments anatomiques et peut-être delà névroglie ambiante, on a proposé de donner à la maladie le nom de poliomyélite antérieure chronique (ou téphromy élite ou spocliomyélite antérieure chronique). Que la maladie soit inflammatoire ou non — ce que nous aurons à discuter plus tard, — il est clair qu'elle offre un des types les plus nets des affections systématiques de la moelle épinière, puisque les lésions primitives, dans les cas simples, restent exactement confinées dans Faire des cornes antérieures delà substance grise médullaire.
Poliomyélite antérieure progressive chronique. — Atrophie musculaire progressive.
Cette maladie avait eu son histoire clinique tracée par Aran et par Duchenne (de Boulogne), avant qu'on en connût les véritables lésions. Aran avait pensé qu'il s'agissait là d'une affection périphérique, myopathique, et Duchenne avait partagé cette manière de voir. L'absence habituelle de douleurs soit au niveau du rachis, soit dans la continuité des membres ; l'intégrité de la sensibilité cutanée; la non-existence de contractures ou de phénomènes spasmodiques quelconques et, au premier plan, la persistance de la motilité dans les parties affectées : tous ces caractères semblaient prêter un appui assez solide à l'hypothèse d'Aran et de Duchenne. Ce fut Cruveilhier qui découvrit les premiers indices d'une lésion centrale. A l'autopsie du nommé Lecomte, dont la maladie avait pu être étudiée à l'hôpital de la Charité pendant les dernières périodes de son évolution, Cruveilhier constata une atrophie très manifeste des racines antérieures des nerfs rachidiens et il émit la présomption qu'il devait y avoir une atrophie des faisceaux antérieurs de la moelle et que la maladie pouvait avoir pour cause une altération de la moelle épinière. Cruveilhier avait été ainsi amené à proposer les noms de paralysie musculaire progressive ou de paralysie musculaire atrophique, qui impliquaient l'idée d'une maladie siégeant primitivement dans le système nerveux. Mais ces noms avaient l'inconvénient grave de mettre sur le second plan l'atrophie musculaire et de donner à penser que cette atrophie est consécutive à la paralysie. Dans cette autopsie de Lecomte, on put étudier aussi l'état des muscles atrophiés. Duchenne (de Boulogne) fit représenter l'avant-bras et la main de Lecomte et il inséra le dessin de ces parties dans son traité de M Electrisation localisée. 11 crut que les lésions musculaires con-
sistaient surtout en une atrophie graisseuse et c'est pour cela que, clans ses premières publications, il ajouta l'épithète « graisseuse » à la dénomination « atrophie musculaire progressive i » .
C'est en 1860 que la lésion des centres nerveux qui donne lieu aux altérations périphériques, nerveuses et musculaires de la maladie, fut signalée pour la première fois. C'est à M. Luys qu'est due cette découverte. Bien que la note relative aux caractères cliniques du cas dans lequel M. Luys a fait cette importante constatation soit très sommaire, il n'est pas douteux que la maladie n'ait bien été l'atrophie musculaire progressive. Voici, du reste, la reproduction abrégée de cette note :
« Il s'agit d'un homme âgé de 57 ans, entré à l'hôpital Lariboisière » dans le service de M.Hérard, et qui présentait une atrophie pronon- » cée des régions thénar ethypothénar de la main gauche. Les masses » musculaires del'avant-bras étaient pareillement diminuées de volume. » La faiblesse était proportionnelle à la diminution apparente de l'élé- » ment musculaire. La main et lavant-bras du côté opposé présentaient » aussi un peu de faiblesse et un certain degré d'atrophie. Il n'y avait » rien à signaler du côté des membres inférieurs. L'intelligence était » saine. Le malade succomba à une pneumonie intercurrente. »
Les racines antérieures de cinq nerfs cervicaux du côté gauche étaient atrophiées; les racines correspondantes du côté droit offraient aussi de l'atrophie, mais à un moindre degré.
Il y avait une congestion très prononcée de la moitié gauche de la région cervicale delà moelle, de la surface jusqu'aux parties centrales : denombreux corpuscules amyloïdes existaient dans la substance grise de cette région de la moelle.
Les fibres nerveuses des racines antérieures atrophiées étaient réduites aux gaines de Schwann.
« Dans les cornes antérieures de la substance grise, au point corres- » pondant aux lieux d'émergence des racines antérieures, nous ne pûmes » constater, dit M. Luys, en les recherchant avec soin, la présence des » cellules nerveuses ; elles avaient toutes disparu et nous ne trouvâmes » à leur place qu'une substance granuleuse que nous sommes porté à » considérer comme un exsudai des capillaires énormément dilatés de » ces régions.
p A côté de ces poinls où nous constatâmes l'absence des cellules antérieures, nous pûmes en trouver quelques-unes en voie d'évolution » rétrograde; elles étaient de coloration brunâtre, remplies degranula- >. lions foncées; toutes leurs anastomoses étaient rompues.
1. Duchenne (de Boulogne). Étude comparée des lésions anatomiques dans l'atrophie musculaire graisseuse progressive et d'ins la paralysie générale. (Archives gén. de méd. 1853).
» C'est principalement dans le côté gauche de la substance grise que » nous trouvâmes ces lésions variées ; elles étaient bien moins pronon- » cées dans tout le côté droit.
» Les cellules nerveuses des régions postérieures correspondantes de » la moelle étaient pareillement méconnaissables.
)> La texture et les éléments anatomiques de la moelle, aux régions » dorsale et lombaire, étaient dans leurs rapports normaux *. »
J'ai tenu à reproduire intégralement les principaux passages de cette note afin que l'on puisse bien juger de la valeur des observations de M. Luys. On voit qu'il a nettement reconnu l'atrophie et la disparition des cellules des cornes antérieures de la substance grise dans les points correspondant aux racines antérieures atrophiées. C'est là, comme on le sait bien aujourd'hui, la lésion fondamentale, primordiale, de l'atrophie musculaire progressive myélopathique. Il indique d'autres altérations qui ne sont point constantes, telles que la vascularisation exubérante de la région affectée de la moelle et la présence de corps amyloïdes dans le tissu frappé d'atrophie ; il signale une lésion qui n'existe pour ainsi dire jamais, à savoir la destruction plus ou moins complète des cellules nerveuses des régions postérieures de la moelle. Mais je répète que c'est à lui que revient l'honneur d'avoir découvert l'altération des cellules nerveuses des cornes antérieures dans l'atrophie musculaire progressive et d'avoir ainsi appelé, le premier, l'attention des médecins sur ces modifications de la moelle épinière qui jouent un si grand rôle clans un certain nombre d'affections impliquant une atrophie musculaire plus ou moins étendue.
Yalentiner avait bien observé, en 1855, un cas d'atrophie progressive des muscles dans lequel il avait constaté une altération des racines antérieures et de la moelle épinière ; mais cette altération, en ce qui concerne la moelle épinière, était assez différente de celle que l'on trouve dans les cas de véritable atrophie musculaire progressive et, d'autre part, je partage les doutes émis par Duchenne (de Boulogne) sur le diagnostic posé par l'auteur.
Lockhart-Clarke a eu l'occasion d'examiner la moelle épinière dans quelques cas d'atrophie musculaire et il a bien vu et bien décrit l'atrophie des cellules des cornes antérieures
i. Jules Luys. Atrophie musculaire progressive ; lésions histologiques delà substance grise de la moelle épinière {Compte rendu de la Soc. de Biologie, 1869, p. 80).
de la moelle épinière. La première publication date de 1861 l, la seconde de 1862 2. Les années suivantes, on peut relever dans les publications périodiques quelques faits dus, soit à Lockhart-Clarke, soit à d'autres auteurs, faits qui n'ajoutent point de détails importants à ceux qui étaient déjà connus. En 1869, M. Hayemfît paraître un travail d'un grand intérêt sur l'atrophie musculaire, à propos d'un malade qu'il avait observé pendant les derniers mois de sa vie. J'ai pu examiner avec lui les diverses lésions trouvées à l'autopsie3. D'autre part, j'ai eu sous les yeux, dans mon service, à l'hôpital de la Pitié, un homme atteint d'atrophie musculaire progressive, dont la maladie a évolué très rapidement, c'est-à-dire en quatorze mois, depuis les premiers débuts jusqu'à la mort survenue par asphyxie. J'ai bien souvent appelé l'attention des personnes qui suivaient la visite sur les particularités remarquables de ce cas dans lequel le diagnostic n'a jamais été douteux. L'autopsie a été faite avec beaucoup de soin, sous ma direction, par 4 M. Troisier, alors mon interne, aujourd'hui mon collègue dans les hôpitaux, et il en a publié les résultats à la suite de l'observation clinique clans le même recueil *. J'ai contrôlé les principaux détails de l'examen microscopique des muscles, des nerfs et de la moelle épinière. C'est principalement à l'aide des données fournies par ces deux cas 5 que je vais exposer brièvement l'anatomie pathologique de la maladie.
Anatomie pathologique . — Dans tous les cas de vraie atrophie musculaire progressive, myélopathique, on rencontre clés lésions de la moelle épinière, des nerfs et de leurs racines, des muscles ; à ces lésions, dans certains cas, peuvent s'ajouter des altérations du bulbe rachidien .
1. Examen de la moelle dans un cas d'atrophie musculaire recueilli par Gairdncr (Archives de Méd. de Beale, 1861).
2. Lockhart-Clarke and Radcliffe. On Important Case of Paraly sis and Muscular Atrophy with Diseuse of the Nervous Centres. (British medico-chirurg. Heview, July 1862).
3. G. Hayem Note sur un cas d'atrophie musculaire progressive avec lésions delà moelle {Archives de Physiol. normale et pathologique, 1869, pp. 263 et suiv.).
4 . Pierret et Troisier . Note sur deux cas d'atrophie musculaire progressive (Archive* de Physiol. normale etpathol., 1875, p. 237).
EL Le fait recueilli par M. Pierret et publié à la .suite de M. Troisier, ne me paraît pas un cas d'atrophie musculaire pure Les troubles de la sensibilité, la paralysie à peu près complète des membres intérieurs, la nature sclérosique des altérations principales de la substance grise, indiquent un processus morbide quelque peu différent de celui de la maladie que nous éludions ici.
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Disons tout d'abord, avant de nous occuper des diverses lésions, que, lorsqu'on pratique l'autopsie des individus atteints de cette maladie et qu'il s'est écoulé plus de 24 heures, comme c'est la règle, depuis leur décès, on trouve généralement que les parties dont les muscles sont très atrophiés n'offrent point de rigidité cadavérique, tandis que celle-ci peut exister encore, parfois très prononcée, dans les parties dont les muscles sont sains. La rigidité doit se produire bien certainement dans les muscles atrophiés, lorsque le tissu musculaire y existe encore, plus ou moins réduit; mais ce phénomène n'y présente qu'une durée passagère : il ne fait absolument défaut que si l'atrophie est poussée aux dernières limites.
La moelle épinière offre des lésions assez uniformes dans tous les cas, au point de vue de leur localisation et de leurs caractères histologiques : leur siège et leur étendue varient comme varient le siège et l'étendue des altérations musculaires.
Les membranes de la moelle épinière ne présentent pas de modifications habituelles; on ne constate, en général, aucune congestion de la pie-mère spinale au niveau des points lésés. Si quelque altération se rencontre dans ces membranes, si Ton trouve, par exemple, de la congestion, ou bien un peu d'épaississement delà pie-mère ou de l'arachnoïde, quelques plaques fibreuses, cartilaginiformes, dans l'épaisseur du feuillet viscéral'de cette dernière membrane, ce sont là des lésions éventuelles, surajoutées à celles que détermine le processus morbide ordinaire de l'atrophie musculaire progressive.
Peut-être d'ailleurs ces lésions ne sont-elles pas absolument rares. Elles existaient dans le cas publié par M. Cornil ; elles étaient très nettes aussi dans celui que M. Troisier a étudié dans mon service.
Dans certains cas où l'atrophie musculaire n'a pas atteint le même degré dans les membres des deux côtés et, à plus forte raison, lorsque l'atrophie a été tout à fait ou à peu près unilatérale, la moelle épinière peut présenter une asymétrie plus ou moins prononcée : la moitié de ce centre nerveux, du côté où se trouve l'atrophie musculaire la plus accusée, peut ainsi être notablement moins volumineuse que l'autre.
Cette asymétrie est bien plus facilement reconnaissable sur les coupes transversales de la moelle épinière. A l'état frais, on peut alors constater que la substance grise, sur ces cou-
pes, présente une surface moins étendue dans une des moitiés que dans l'autre, et on reconnaît sans peine que la différence est surtout marquée pour les cornes antérieures comparées l'une à l'autre. De même, quelquefois, le faisceau antérieur du même côté que la corne antérieure amoindrie est moins volumineux que celui du côté opposé. Mais à cela se bornent d'ordinaire, même dans ces cas d'asymétrie, les modifications de la moelle épinière visibles à l'œil nu, dans les examens faits à l'état frais.
Le plus ordinairement, du reste, l'atrophie musculaire qui a pu, au début, être unilatérale, ou qui, dans la première période, a prédominé d'un côté, devient bilatérale, à peu près semblable des deux côtés, du moins dans les cas dont l'évolution n'est pas arrêtée brusquement par une maladie intercurrente, mortelle. La moelle épinière ne présente alors aucune asymétrie ni extérieure, ni intérieure. Les seules modifications que l'on puisse constater par cette vue extérieure de la moelle, c'est, d'une part, un amoindrissement de ses diamètres et, d'autre part, une diminution de la saillie des renflements de ce centre nerveux ; c'est-à-dire du renflement dorso-lombaire ou du renflement cervical, lorsque la lésion est surtout prononcée dans l'une ou l'autre de ces régions. En dehors de ces indices, il est, d'ordinaire, absolument impossible de distinguer, à l'œil nu, le moindre changement morbide : la substance grise, en particulier, paraît absolument saine. Si l'on a noté parfois une teinte plus rosée dans la substance grise d'un côté, il ne faut voir là rien de caractéristique : de semblables différences existent parfois même dans des cas où l'on n'a observé, pendant la vie, aucun trouble des fonctions de la moelle et où l'examen microscopique ne démontre aucune lésion réelle de ce centre nerveux.
Si l'examen de la moelle épinière, fait à l'œil nu, au moment de l'autopsie, est le plus souvent négatif, il n'en est pas de même de celui des racines des nerfs rachidiens. Les racines antérieures de ces nerfs, dans la région de la moelle où se trouvent les lésions de la substance grise, sont atrophiées, grêles, grisâtres et même parfois à demi transparentes ; la modification qu'elles ont subie est d'autant plus frappante que les racines postérieures correspondantes sont demeurées saines et ont conservé, par conséquent, leur volume et leur teinte blanche.
Lorsqu'on a fait durcir la moelle épinière dans des liquides appropriés, de façon à pouvoir en étudier, à l'aide du microscope, des tranches minces convenablement préparées, on peut reconnaître que la substance grise est altérée en certains points, en usant de l'artifice que M. Bouchard a recommandé. Il suffit alors, en effet, de passer, sur les surfaces de section transversale de la moelle, un pinceau imbibé de solution ammoniacale de carmin, pour constater que certains points de la substance grise se colorent plus vivement que le reste de cette substance. Ce sont les cornes antérieures qui prennent la teinte rose la plus accentuée, et comme cette particularité ne s'observe pas dans l'état normal, on peut déjà, par cette simple épreuve, se convaincre que la substance grise n'est pas restée saine dans tous ses départements.
L'examen microscopique peut être pratiqué aussitôt après l'autopsie, avant que la moelle ait été soumise à l'action d'aucun liquide modificateur. On ne peut guère, dans ces conditions, étudier avec fruit des tranches transversales de la moelle ; on est forcé de se contenter de préparations faites par dilacération. Les préparations faites ainsi sur des parcelles des faisceaux blancs n'y montrent que des éléments anatomiques sains ; il n'y a pas d'augmentation appréciable des noyaux de la névroglie. Il n'en est pas de même de la substance grise ou, pour parler avec plus de précision, des cornes antérieures de cette substance. Après dissociation des éléments formant les parcelles de ces cornes que l'on veut étudier, on constate facilement que les cellules nerveuses y sont extrêmement rares et parmi celles que l'on y trouve, il en est qui sont revenues sur elles-mêmes, plus petites par conséquent, plus chargées de pigment et munies de prolongements plus grêles et peut-être plus fragiles que dans l'état normal ; car ils sont courts et se sont peut-être brisés dans les manœuvres de la préparation. Si l'on a coloré la préparation à l'aide du carmin ammoniacal, les cellules se reconnaissent plus aisément encore; mais ce que l'on voit bien aussi, ce sont les noyaux de la névroglie qui, dans certains cas, semblent plus nombreux que dans les mêmes points de la substance grise des moelles saines. Le tissu de la névroglie, dans les points altérés, est plus finement fibrillaire que dans l'état normal, et il contient moins de cylindraxes et de tubes nerveux grêles. On ne trouve que peu de corps granuleux en général, ou même on
n'en rencontre pas. Dans les cas d'ancienne date; il y a souvent des corps amyloïdes. Les vaisseaux, surtout dans les cas anciens, ont leurs parois un peu épaissies ; les vaisseaux capillaires peuvent être parsemés, à leur surface externe, de granulations graisseuses, irrégulièrement distribuées. La substance grise des cornes postérieures, étudiée de la même façon, ne présente aucune altération.
Pour reconnaître la disposition anatomique des lésions, il est indispensable d'étudier des tranches minces de la moelle épinière, après durcissement convenable de ce centre nerveux dans l'un ou l'autre des liquides qui sont employés pour cela (alcool, solution d'acide chromique, solution de bichromate d'ammoniaque, etc.). Les coupes de la moelle épinière durcie dans l'alcool permettent, lorsqu'elles sont rendues un peu transparentes par la glycérine et surtout lorsqu'elles ont été traitées par l'acide osmique, de voir si les tissus altérés contiennent des granulations graisseuses, des corps granuleux; mais il est impossible ainsi de bien étudier les autres détails de la lésion : il faut, pour cette étude, recourir aux tranches de moelle durcie par l'acide chromique et les autres liquides agissant d'une façon analogue. Lorsque ces tranches ont été teintes par les solutions ammoniacales de carmin ou de picrocarmin ammoniacal, et qu'on les a rendues transparentes en les traitant successivement par l'alcool et l'essence de térébenthine ou l'essence de girofles, on ne peut plus, il est vrai, s'assurer de l'existence des granulations graisseuses ou des corps granuleux, puisque les opérations préparatoires ont fait disparaître toutes les granulations de ce genre ; mais on peut, en revanche, constater avec la plus minutieuse exactitude toutes les altérations qui intéressent les cellules nerveuses, les fibres nerveuses et le tissu de la névroglie.
Si l'on examine ainsi la moelle épinière dans un cas d'atrophie musculaire progressive, on est immédiatement frappé de la teinte rose plus accusée que présentent les cornes antérieures de la substance grise, dans les régions altérées. Cette particularité est assez marquée pour qu'on puisse l'apercevoir même à l'œil nu, en regardant les préparations h contre-jour. Elle est due, d'une part, à la disparition d'un grand nombre de fibres nerveuses grêles qui traversent en tous sens la substance grise et, d'autre part, aux modifications subies par la névroglie qui, dans cette région, a été remplacée, eu grande
partie, par un tissu connectif sur lequel le carmin agit plus vivement que sur la substance grise normale.
Les cornes antérieures sont rarement atteintes dans toute leur étendue ; la partie antéro-interne de ces cornes est souvent respectée plus ou moins complètement par la lésion, (le sont les parties centrales et antéro-externes qui sont surtout altérées. On voit, à la première inspection microscopique, que les grandes cellules nerveuses des cornes antérieures sont loin d'être aussi nombreuses que dans l'état sain. La plupart d'entre elles ont même disparu. Il ne reste parfois pas une seule grande cellule des groupes antéro-externe et postéro-externe. Les cellules du groupe antéro-interne sont celles qui échappent le plus souvent à la destruction.
L'étude de tranches minces transversales de la moelle, prises non seulement au niveau des parties les plus lésées, mais encore au-dessus et au-dessous, permet de voir tous les degrés de l'altération des cellules, depuis la région où cet(e altération est le moins prononcée, jusqu'à la région où les cellules ont disparu et l'on peut ainsi se rendre compte, jusqu'à un certain point, des phases par lesquelles ces éléments anatomiques ont passé avant d'être complètement détruits.
Dans la région où la lésion est le plus avancée, région qui correspond, en général, aux racines des nerfs destinés aux muscles les plus anciennement et les plus profondément atrophiés, on peut, comme je viens de le dire, ne plus trouver aucun vestige des cellules nerveuses d'un ou de deux des groupes normaux des cornes antérieures; mais il n'en est pas toujours ainsi, et parfois on y voit quelques cellules normales et plus souvent encore des cellules plus ou moins modifiées. Celles-ci sont revenues sur elles-mêmes, sont fortement teintes par le carmin et peuvent contenir encore un noyau nettement visible; elles sont dépourvues de prolongements polaires ou bien, si elles en sont munies encore, ces prolongements sont souvent plus grêles que d'ordinaire et ils ne peuvent être suivis que jusqu'à une très faible distance. Les cellules non détruites peuvent être encore plus revenues sur elles-mêmes ; elles sont comme recroquevillées et momifiées, parfois jaunâtres ou brunâtres; elles n'ont plus de prolongements et l'on n'y reconnaît plus trace de noyau. Elles peuvent encore être réduites à un petit corps non racorni, mais plutôt comme raréfié, à peine teint par les matières colorantes, offrant une forme plus ou moins arrondie
ou irrégulièrement polyédrique. Enfin des cellules ayant encore à peu près les dimensions habituelles peuvent avoir subi une altération pigmentaire très accusée.
Ce sont ces mêmes modifications que Ton trouve dans les points où les lésions sont moins avancées; mais les cellules ainsi modifiées se trouvent en nombre plus ou moins restreint et elles sont entremêlées à des cellules saines de plus en plus nombreuses, au fur et à mesure que l'on se rapproche des régions où la moelle épinière redevient normale.
Comme l'atrophie musculaire progressive débute, en général, par les muscles des membres supérieurs, qu'elle y reste longtemps confinée, y poursuivant son évolution, parfois jusqu'aux degrés extrêmes, avant que les membres inférieurs soient atteints; comme la mort peut avoir lieu à une époque où ces membres sont encore indemnes ou du moins peu atrophiés, on comprend facilement que les altérations de la substance grise médullaire et des racines des nerfs rachidiens soient en général plus considérables dans le renflement cervical que dans les autres régions de la moelle épinière ; c'est une règle qui ne souffre que de bien rares exceptions.
La névroglie, qui environnait les cellules plus ou moins atrophiées, a subi une modification assez profonde; elle n'est plus traversée, comme dans l'état normal, par de nombreux prolongements polaires et de nombreuses fibres nerveuses grêles, et elle est devenue plus nettement fibrillaire que dans l'état normal. L'intensité relative de la teinte qu'elle prend au contact de certains réactifs colorants montre bien qu'elle diffère, comme constitution, comme nature, de la névroglie saine ; elle semble, sous ces rapports, s'être rapprochée de variétés particulières du tissu connectif ordinaire. Dans certains cas, les noyaux de cette névroglie modifiée ne sont pas notablement plus nombreux que ceux de l'état normal ; mais il n'en est pas toujors ainsi et, dans certaines observations, on a noté, de la manière la plus expresse, une multiplication plus ou moins abondante de ces noyaux.
Çà et là, dans la région altérée de la substance grise, on aperçoit des vaisseaux qui, suivant leur direction, sont coupés en travers ou parcourenl une partie delà corne antérieure dans un sens ou dans un autre. Ces vaisseaux sont séparés souvent du tissu de la corne par un espace plus ou moins large rempli d'une substance finement grenue. Lorsque le vaisseau a dis-
paru dans les manœuvres de la préparation, on trouve, dans le point qu'il occupait, une lacune relativement large, incomplètement comblée par cette substance grenue. Les lacunes de ce genre constituent ce que Lockhart-Clarke a nommé des Ilots de désintégration granuleuse ; ces îlots, il est vrai, peuvent aussi résulter d'altérations survenues dans la substance grise, après l'autopsie, par suite de conditions défectueuses de préparation; en somme, le plus souvent, les altérations médullaires désignées sous ce nom ne doivent être considérées comme des modifications d'origine pathologique que sous toutes réserves.
Les vaisseaux sont certainement plus larges, en général, dans les points altérés des cornes antérieures, que clans les autres parties de la substance grise médullaire. Les capillaires y semblent plus nombreux, probablement parce qu'ils sont plus visibles. Cet état des vaisseaux des régions altérées des cornes antérieures avait déjà été signalé avec une grande netteté par M. Luys.
Il constate, dans le cas qui lui a fourni l'occasion d'examiner les lésions de la moelle épinière :
« L'énorme développement du système capillaire dans toute la por- » t;on de la substance grise correspondante aux points où les racines » étaient atrophiées. Les vaisseaux, en effet, étaient littéralement tur- » gides, et les globules empilés les uns sur les autres dans leur cavité. » Les canaux vasculaires venant de la périphérie de la moelle et ceux » venant des portions centrales formaient tous un lacis excessivement re- » marquable. En quelques endroits, le tissu de la substance grise avait » été éraillé par suite de la dilatation des parois vasculaires. Presque » partout, les parois des vaisseaux étaient épaissies et entourées d'un » dépôt granuleux, véritable exsudât qui n'avait pas été au delà de leur » tunique externe ; dans d'autres points, Fexsudat avait franchi cette » limite et se trouvait à l'étal diffus, dans la trame de la substance grise » principalement. Cette vascularisation exubérante était plus dévelop- » pée du côté gauche; elle avait complètement disparu au niveau de la » région dorsale et de la région lombaire. Une grande quantité de cor- » puscules amyloïdes se faisait remarquer dans le tissu cellulaire qui » entourait les capillaires et dans les portions centrales de la substance » grise ! . »
M. Troisier note, à propos du cas que nous avons observé ensemble, qu'on observe dans les cornes antérieures un assez grand nombre de vaisseaux capillaires et peut-être un épaississement de la paroi des artérioles [loc. cit.).
J. Luys. Loc. c2Ï.,p
M. Hayem avait constaté aussi les modifications que présentent souvent les vaisseaux dans les cas de ce genre.
« Dans le sillon antérieur, dit-il, on trouve un gros vaisseau à paroi » épaisse, couverte de noyaux, et, au moment où il arrive au fond du » sillon, il est entouré par une masse granuleuse abondante.
» Tous les vaisseaux que l'on aperçoit dans les préparations sont ex- » trêmement épaissis ; les plus gros offrent deux parois : l'une, épaisse, » sans noyaux; l'autre, externe, composée d'un tissu conjonctif rempli » de noyaux extrêmement abondants. Il existe constamment, de chaque » côté du canal central, sur les limites externes des commissures, une » ou deux fentes irrégulières, au centre desquelles on aperçoit la coupe » transversale de deux ou trois artérioles très épaisses. Ces sortes de la- » cunes paraissent être le résultat d'une exsudation périvasculaire, qui » a disparu actuellement par le fait de la préparation.
» Tous les capillaires que l'on peut suivre à l'intérieur de la substance » grise, et particulièrement dans les cornes antérieures, offrent égale- » ment une sclérose très manifeste, et les plus gros sont entourés d'un » espace clair, lacuneux, dont l'origine est sans doute la même que » celle des fentes des commissures. »
L'épaississement des parois vasculaires n'a pas été mentionné par tous les observateurs ; cependant on voit, parles citations précédentes, que cette lésion et l'élargissement des capillaires sont loin d'être des altérations exceptionnelles.
Il n'est pas rare non plus de trouver le canal médullaire oblitéré par des cellules provenant de la multiplication des éléments sous-épithéliaux et l'on constate souvent des éléments cellulaires plus ou moins nombreux au voisinage de ce canal et jusqu'à une assez grande distance, éléments disposés dans le sens transversal. Cette modification ne peut assurément pas être regardée comme une simple variété de l'état normal, mais c'est une altération assez fréquente; elle est vraisemblablement d'origine irritative, mais on ignore si elle se traduit pendant la vie par des symptômes inconnaissables ; en tout cas, elle ne doit pas être considérée comme une des lésions caractéristiques de l'atrophie musculaire progressive.
Le tissu des cornes postérieures est généralement tout à fait sain. M. Luys, il est vrai, a trouvé les cellules de ces cornes altérées, « méconnaissables », mais aucun autre auteur n'a constaté celte modification morbide, et tous ceux qui ont publié des observations d'atrophie musculaire progressive s'accordent, au contraire, à noter que la partie postérieure de la substance grise médullaire n'offrait aucune lésion.
Les cellules des colonnes vésiculaires de Lockhart-Clarke sont intactes aussi dans tous les cas non compliqués.
Les commissures de la moelle ont conservé, dans la plupart des cas, tous les caractères de l'état normal.
Les faisceaux blancs delà moelle ne présentent, en général, aucune trace d'hyperplasie de leur névroglie. 11 n'est pas rare pourtant d'observer une diminulion plus ou moins marquée de l'épaisseur des cordons antérieurs proprement dits et peutêtre aussi de la partie antérieure des cordons antéro-latéraux ; mais cette réduction de volume n'est guère reconnaissante lorsque les lésions de la moelle sont bilatérales et symétriques ; elle n'est bien visible que dans les cas relativement rares où la maladie est unilatérale ou tout au moins très prédominante d'un côté.
Les diverses lésions que nous venons d'indiquer offrent les mêmes caractères, quelle que soit la région de la moelle où elles siègent. C'est dans la région cervicale, ainsi que nous l'avons dit, qu'elles atteignent d'ordinaire leur plus haut degré de développement. Le groupe de cellules, qui constitue le tractus intermedio-lateralis, dans cette région, échappe le plus souvent aux atteintes de l'affection.
On ne trouve pas, dans cette maladie, de foyers de forte altération de la substance grise aussi distincts que dans la paralysie amyotrophique de l'enfance. Ainsi, lorsque la lésion existe d'une façon prédominante, comme c'est la règle, dans la région cervicale de la moelle, elle ne cesse pas brusquement dans la partie inférieure de cette région, mais elle s'y éteint peu à peu; d'autre part, on la voit habituellement se prolonger dans les parties supérieures de cette région, où elle s'affaiblit peu à peu de bas en haut ; il n'est pas rare même de constater l'existence d'altérations très prononcées dans le bulbe rachidien !. Les lésions bulbaires sont parfois très accentuées; les cellules nerveuses de certains noyaux d'origine des nerfs (pneumo-gastriques, spinaux, glosso-pharyngiens, trijumeaux, faciaux), sont plus ou moins altérées et en même temps la névroglie de ces
1. « L'étude de la portion bulbaire de la moelle montre que, jusqu'au voisinage du » plancher du quatrième ventricule, la substance grise contient encore dans ses par- » ties antérieures, des cellules nerveuses atrophiées n'offrant que des prolongements » grêles, un noyau peu volumineux. Il existe aussi à ce niveau un épaississement » notable des vaisseaux et une multiplication des noyaux du tissu interstitiel, et, de » plus, une infiltration assez abondante de corpuscules amyloïdes (Hayem, loc. cit., p. 272).
noyaux d'origine peut avoir subi une modification analogue à celle qui existe dans les points de la moelle où siègent les altérations les plus marquées : transformation en tissu connectif avec multiplication nucléaire, épaississement des tuniques vasculaires, production de corps amyloïdes, etc. Les lésions bulbaires n'atteignent un tel degré que dans les cas où des troubles plus ou moins graves de la déglutition, de la respiration, des mouvements du cœur, ont été observés pendant la vie.
Si les foyers d'altération sont moins nettement limités dans l'atrophie musculaire progressive que dans la paralysie amyotrophique de l'enfance, on peut dire, d'autre part, qu'il est plus rare dans la première de ces maladies que dans la seconde, de trouver des lésions cellulaires disséminées dans toute l'étendue de la moelle épinière. Dans la paralysie infantile, on constate un ou deux foyers (ou même un plus grand nombre) nettement circonscrits de myélite centrale; mais en dehors de ces foyers, on rencontre d'ordinaire des altérations des cellules des cornes antérieures dans la plus grande partie de la longueur de la moelle : dans l'atrophie musculaire progressive, lorsque les lésions se trouvent dans la région cervicale, la moelle redevient souvent tout à fait saine dans la région dorsale et dans la région dorso-lombaire.
Nous avons dit que les faisceaux blancs de la moelle demeurent intacts dans les cas d'atrophie musculaire progressive, primitive : tout au plus observe-t-on une atrophie simple plus ou moins marquée des fibres nerveuses, sans hyperplasie de la névroglie. Ces cas se distinguent ainsi de ceux dans lesquels cette affection survient comme complication d'une autre maladie de la moelle épinière ; car, le plus souvent, dans ces sortes de cas, il s'agit de faits de sclérose des faisceaux blancs médullaires, compliquée de téphromyélite amyotrophique progressive. Les lésions de cette dernière maladie coexistent alors avec celles delà myélopathie dont elles viennent modifier l'expression symptomatique, avec celles, par exemple, de la sclérose descendante, ou de la sclérose bilatérale primitive, ou du tabès dorsalis. J'ai déjà exposé d'une façon sommaire l'histoire delà sclérose bilatérale symétrique, amyotrophique: l'étude de la symplomatologie de l'atrophie musculaire progressive me conduira à parler des autres combinaisons morbides que je viens de mentionner.
Les racines antérieures des nerfs rachidiens sont altérées dans les régions ou siègent les lésions de la substance grise de la moelle épinière : les racines postérieures, au contraire, sont saines dans ces points comme dans ceux où la substance grise est normale. L'altération des racines antérieures est des plus facilement reconnaissables à l'œil nu. Tandis que les racines postérieures ont conservé leur volume ordinaire et leur coloration blanche habituelle, les racines antérieures sont grêles et grisâtres, à demi transparentes, même dans les cas où la modification morbide est le plus prouoncée.
A l'aide du microscope, on constate sans peine que, dans les racines antérieures altérées, le nombre des fibres nerveuses munies de myéline est considérablement diminué. Dans certains filets radiculaires, on ne trouve plus que de très rares fibres de cette sorte : elles sont en général disséminées et séparées les unes des autres par un tissu fibrillaire, à fibrilles onduleuses et parallèles d'ordinaire, formé de gaines de Schwann vicies et d'éléments de gangue connective. On trouve dans ce tissu quelques granulations graisseuses. Les fibres nerveuses envoie d'atrophie granuleuse sont en petit nombre, ce qui s'explique, soit parce que ces fibres ne s'altèrent qu'une à une pour ainsi dire et que les granulations de myéline ou de graisse finissent par disparaître tout à fait avec le temps, soit parce que leur disparition a lieu le plus souvent par atrophie simple, c'est-àdire par réduction progressive et plus ou moins lente de leur diamètre, jusqu'à anéantissement de la myéline et du cylindreaxe. Cette hypothèse semblerait confirmée par les caractères des fibres nerveuses qui ont survécu dans ces racines : ces fibres sont pour la plupart très grêles, et il n'est pas rare de les voir se présenter dans les préparations avec l'aspect moniliforme que prennent souvent dans ces conditions les fibres nerveuses très ténues. Il est vrai que ces caractères prêteraient un appui à une autre supposition, à savoir celle qui considérerait ces fibres comme pouvant être des tubes nerveux jeunes, régénérés. Il y a là des obscurités qui ne peuvent pas être facilement dissipées.
Les muscles de la vie animale, dont on a reconnu l'atrophie pendant la vie, ont perdu leur coloration rouge normale : ils ont pris une teinte grise brunâtre, un peu rosée; et cette teinte est d'autant plus pâle que l'atrophie est plus prononcée.
Leur volume est plus ou moins amoindri; il peut être réduit à un tel point que des muscles assez puissants ne soient plus représentés que par une mince couche ou par un fuseau relativement très grêle de tissu musculaire.
Si Ton examine, à l'aide du microscope, une parcelle d'un muscle très atrophié, on constate, après dissociation du tissu, que les faisceaux musculaires primitifs ont presque tous un diamètre bien inférieur au diamètre normal. Çà et là, on rencontre un faisceau primitif qui offre, comme dans l'état sain, un diamètre pouvant atteindre de 0 m. 03 c. à 0 m. 06 c. Les autres faisceaux sont plus ou moins ténus; il en est qui n'ont que 0 m. 0,005 de largeur ou môme moins encore; toutes les dimensions intermédiaires peuvent être observées. Les fibres qui ont de 0 m. 03 c. à 0 m. 06 c. de diamètre présentent tous les caractères histologiques de l'état normal. Les fibres plus petites, manifestement atrophiées, sont presque toutes aussi nettement striées que celles-ci; sauf la réduction du diamètre, elles semblent, à première vue, n'en différer en rien. On aperçoit cependant dans quelques-unes de nombreuses et fines granulations qui ne voilent d'ordinaire ni la striation transversale, ni la striation longitudinale. Ces granulations, qui forment parfois un abondant semis, ne sont pas dissoutes par l'éther ; elles pâlissent beaucoup ou disparaissent même sous l'influence du contact de l'acide acétique : elles ne sont donc pas formées de graisse et semblent plutôt constituées par une substance protéique. Lorsqu'on passe en revue un grand nombre de faisceaux musculaires, on peut en trouver quelques-uns dans lesquels des granulations réellement graisseuses sont entremêlées à ces granulations proléiques ; même, très exceptionnellement, un faisceau primitif peut présenter une franche altération granulo-graisseuse. Mais je répète que les caractères habituels, constants, de la modification des faisceaux musculaires primitifs dans la maladie dont il s'agit, sont ceux de l'atrophie simple.
Dans les préparations faites avec les muscles très altérés, on trouve presque toujours des séries de tronçons plus ou moins longs de substance musculaire, contenues souvent dans des gaines de sarcolemmc intactes. Ces ruptures de faisceaux primitifs musculaires me paraissent être des résultats des manipulations préparatoires et en particulier de la dissociation du tissu avec les aiguilles, ainsi que de la pression des lamelles de verre
couvre-objets; je n'oserais cependant pas affirmer qu'il en soit toujours ainsi.
Il faut ajouter que les éléments cellulaires contenus sous le sarcolemme des faisceaux primitifs paraissent souvent avoir subi une irritation plus ou moins marquée. Cette irritation s'est traduite par une multiplication des noyaux de ces éléments. On aperçoit, après action de l'acide acétique sur les préparations colorées ou non, deux ou plusieurs noyaux accolés les uns aux autres et placés en file longitudinale au-dessous du sarcolemme, dans des points où, à l'état normal, il n'existait bien certainement qu'un seul noyau. Quelques noyaux présentent l'un ou l'autre des aspects que leur donne le travail de division scissipare. Ces modifications, il est vrai, ne sont pas constantes et certains auteurs indiquent avecprécision que, dans tel ou tel cas d'atrophie musculaire progressive, ils n'ont pas vu trace d'une prolifération nucléaire dans les faisceaux primitifs.
On ne connaît pas encore, d'une façon nette, les modifications que doivent avoir subi les terminaisons des fibres nerveuses motrices dans les faisceaux musculaires primitifs en voie d'atrophie.
Les cloisons du périmysium interne sont ou normales ou un peu épaissies. Leur épaisseur est d'ordinaire augmentée dans les muscles très atrophiés. 11 est probable que leur tissu a subi un certain degré d'hyperplasie; mais il faut tenir compte aussi de la fusion de cloisons voisines, par suite de la disparition d'un certain nombre de faisceaux primitifs, lorsque ceux-ci sont arrivés au dernier terme de leur atrophie. On voit quelquefois des vésicules adipeuses en assez grand nombre dans le périmysium interne et alors on peut apercevoir, à l'œil nu, des traînées linéaires de tissu graisseux parcourant çà et là les interstices des faisceaux secondaires des muscles. Le plus souvent il n'y a pas ou presque pas de stéatose des cloisons du périmysium : c'est même là un des caractères par lesquels l'altération des muscles, dans l'atrophie musculaire progressive, se distingue de celle qu'on observe dans la paralysie amyotrophique aiguë de l'enfance ou de l'adulte.
Les vaisseaux qui se rendent aux muscles atrophiés ont subi sans doute des changements, tout au moins sous le rapport du calibre ; des vaisseaux capillaires ont dû s'effacer, sans quoi les muscles, par suite delà disparition de leur tissu propre, offriraient, si leurs vaisseaux capillaires avaient tous survécu,
une vascularisation plus riche que celle des muscles sains : or, nous avons vu que c'est le contraire qui est vrai. Les branches artérielles d'où proviennent les rameaux musculaires et les troncs qui donnent naissance à ces branches, présentent-ils aussi une diminution de diamètre? Leurs parois sont-elles amincies ou modifiées autrement? Nous ne possédons pas de renseignements précis qui puissent nous permettre de répondre à ces questions.
Les rameaux et les troncs nerveux qui parcourent les membres atrophiés et fournissent les nerfs musculaires ont, en général, perdu un peu de leur diamètre normal. On y trouve un mélange de tubes nerveux normaux, sous tous les rapports, et de tubes nerveux plus grêles que ceux-ci et toujours moins nombreux. En outre, le tissu connectif y paraît notablement augmenté, ce qui tient surtout à la disparition, par atrophie, d'un grand nombre de tubes nerveux et à la persistance des gaines de Schwann et du périnèvre plus ou moins modifiés et le plus souvent méconnaissables : il faut cependant tenir compte aussi des produits du travail d'hyperplasie connective qui s'effectue vraisemblablement .au voisinage des tubes nerveux en voie d'atrophie, pendant que ces tubes disparaissent peu à peu. On ne trouve jamais, dans les rameaux nerveux comprenant les nerfs musculaires et dans ces nerfs eux-mêmes, qu'un très petit nombre de gaines de Schwann, contenant des gouttelettes de myéline ou des granulations graisseuses isolées ou accolées en séries linéaires.
Le tissu cellulaire qui sépare les muscles les uns des autres peut n'avoir subi aucune modification : il n'est pas rare cependant de le trouver plus abondant et plus chargé de graisse que dans l'état normal : mais cette modification, dans les cas ordinaires d'atrophie musculaire progressive, n'est jamais très prononcée. Quant au tissu cellulo-graisseux qui se trouve, à l'état normal, au-dessous de la peau, il est épaissi chez certains malades; chez d'autres, il semble n'avoir éprouvé aucune modification. C'est surtout dans les cas où l'affection évolue avec une grande lenteur que le tissu cellulo-adipeux souscutané prend une épaisseur assez grande ; dans les cas à marche relativement rapide, la peau n'est pas, en général, doublée d'une couche de tissu adipeux plus épaisse qu'avant le début de la maladie, ou du moins il n'y a souvent rien de très prononcé sous ce rapport.
Les articulations des membres atteints d'atrophie ne sont pas toujours saines. Lorsque l'atrophie a détruit ou plutôt rendu impuissants un grand nombre de muscles, les jointures qui sont, par suite, devenues plus ou moins immobiles, peuvent être affectées d'irritation subinflammatoire et des lésions d'arthrite sèche peuvent s'y développer.
Symptômes. — L'atrophie musculaire progressive débute souvent d'une façon latente. Les malades ne s'aperçoivent alors de la diminution du volume de leurs muscles que lorsque celleci est déjà assez marquée et que les mouvements, dans les régions affectées, ont perdu une certaine partie de leur vigueur. Mais il n'en est pas toujours ainsi et il n'est pas absolument rare que, pendant une période de temps assez longue en général, des douleurs, ou des sensations plus ou moins pénibles, ou des engourdissements, ou des crampes se produisent de temps à autre, dans les membres ou segments de membres qui doivent être pris un peu plus tard d'atrophie musculaire : ces troubles sensitifs ou sensitivo-moteurs sont passagers; ils disparaissent complètement pour renaître après des intervalles irréguliers et plus ou moins longs, de quelques heures à quelques jours. J'ai vu plusieurs malades chez lesquels ces phénomènes prémonitoires s'étaient manifestés dans les avant-bras ou les mains avant les premiers indices de l'atrophie des muscles de ces parties. Chez d'autres malades dont les bras elles épaules allaient s'atrophier, des douleurs assez vives, comparées parfois à celles du torticolis, avaient eu pour siège les parties latérales du cou.
Nous avons déjà mentionné ce fait bien mis en lumière par Duchenne (de Boulogne), fait que la clinique de tous les jours confirme pleinement, à savoir que l'atrophie musculaire se montre presque constamment en premier lieu dans les membres supérieurs. Ce sont les mains qui, d'ordinaire, sont prises avant les autres segments.
Le plus souvent la maladie se déclare au début dans une seule main, soit la droite, soit la gauche. Aran avait déjà noté, et cela a été confirmé par tous les observateurs, que c'est la main droite qui est le plus souvent atteinte la première. Les muscles de l'éminence thénar sont atteints tout d'abord. Le court abducteur du pouce est peut-être pris le premier. Les mouvements du pouce d'une de ses mains s'exécutent avec moins de liberté
et d'énergie qu'auparavant: les contractions de l'opposant, par exemple, ont perdu de leur énergie ; la main ne peut plus saisir de petits objets : le malade ne peut plus tenir et serrer ses instruments de travail ; il ne peut plus écrire. Cet affaiblissement augmente graduellement, sans temps d'arrêt, dans la plupart des cas. Le malade s'aperçoit, au bout d'un certain temps, de l'amoindrissement ou de la déformation des saillies normales de l'éminence thénar.
Plus tard, les muscles de l'éminence hypothénar se prennent à leur tour, puis les muscles interosseux. Il est rare que la musculature de l'avant-bras reste longtemps intacte, après que toutes les régions musculaires de la main ont subi une atrophie nettement reconnaissable. Cependant, il peut s'écouler plusieurs semaines au moins entre ces deux stades de l'atrophie. Les muscles de l'avant-bras sont quelquefois atteints d'atrophie dans leur ensemble et l'on observe alors un amoindrissement uniforme des groupes musculaires de ce segment du membre supérieur» Dans d'autres cas, un de ces groupes subit seul, pendant un temps plus ou moins long, l'altération atrophique : une déformation caractéristique révèle à première vue si les muscles épitrochléens sont seuls affectés, en totalité ou partiellement, ou bien si ce sont les muscles épicondyliens qui ont seuls souffert. Les muscles fléchisseurs des doigts et le long supinateur sont d'ordinaire ceux qui sont les premiers atteints à l'avant-bras, et ensuite, parmi les muscles de la face dorsale, le long abducteur et le long extenseur du pouce sont pris' assez souvent avant les autres. Mais les choses sont loin de se passer toujours ainsi et l'on peut observer toutes les variétés possibles dans la distribution et la marche de l'atrophie à l'avant-bras : d'où des déformations diverses.
Dans certains cas, on a vu l'altération musculaire, dans son extension progressive, se propager d'abord aux muscles animés parles mêmes racines antérieures que les muscles primitivement atteints 1.
L'atrophie peut rester bornée à la main et à l'avant-bras pendant des mois avant de se produire dans les muscles du bras et de l'épaule. Lorsque l'atrophie gagne le bras, on re-
\. Voir, par ex. , C. E. Beevor, On two Cases illustrating the Localisation of Mo/or Centres in the Brachial Knlanjernent of the Spinal Cord [Brit. Med. Journal, aoùl 1885). Dans un do ces deux cas, le malade avait été atteint, lorsqu'il avait un an, de paralysie ati'ophiqnc infantile.
marque, en général, que le biceps et le brachial antérieur sont atteints avant le triceps. Ce dernier muscle peut être épargné ainsi pendant assez longtemps.
Le plus souvent, avant même que les muscles de l'avant-bras du côté atteint le premier aient subi une diminution notable de volume et de force, la main de l'autre côté s'est prise à son tour et l'atrophie y a suivi, en général, la même marche que dans la main atteinte la première.
Les muscles des épaules s'atrophient ensuite : les deltoïdes d'abord, puis les parties inférieures des trapèzes, les rhomboïdes, les angulaires des omoplates, etc. ; puis les grands dorsaux, les grands dentelés, les pectoraux, les muscles des gouttières vertébrales, les muscles du cou : la partie supérieure des muscles trapèzes, comme l'a indiqué Duchenne (de Boulogne), résiste plus longtemps à la maladie que les muscles des épaules.
Les muscles intercostaux,' les muscles des parois abdominales, le diaphragme, peuvent devenir aussi, mais tardivement, le siège d'un travail d'atrophie semblable à celui qui s'est effectué dans les muscles des membres supérieurs.
Les membres inférieurs, dans l'immense majorité des cas, restent indemnes pendant un temps considérable. 11 peut s'écouler plusieurs années à dater du début de la maladie dans les membres supérieurs, sans que les moindres indices d'atrophie se soient manifestés dans les membres inférieurs, et pendant ce temps, la musculature des mains, des avant-bras, des bras et des parties supérieures du tronc, peut être arrivée au plus haut degré d'atrophie.
Quand les membres inférieurs sont atteints, soit primitivement, soit après les membres supérieurs, les muscles qui se prennent d'ordinaire les premiers, sont les tléchisseurs du pied sur la jambe et les fléchisseurs de la jambe sur la cuisse. Les fonctions des membres inférieurs peuvent alors être troublées longtemps avant que l'atrophie soit reconnaissable. Des contractions fasciculaires se produisent dansles muscles atteintset peuvent, lorsqu'elles sont fortes, être senties par le malade ; de plus, celui-ci se fatigue vite lorsqu'il veut marcher et même il ne peut pas se tenir longtemps debout; dans la marche, la pointe du pied est plus ou moins pendante ; on constate parfois des oscillations dans la station verticale. La production du travail atrophique dans les membres inférieurs est, dans quelques
cas, peut-être plus rarement encore que clans les membres supérieurs, précédée ou accompagnée de douleurs.
L'envahissement d'une partie de l'appareil musculaire du corps par le processus morbide qui caractérise l'atrophie musculaire progressive suit ordinairement la marche que nous venons de rappeler : mais il n'en est pas toujours ainsi. Dans certains cas, c'est dans les muscles des bras proprement dits et ceux des épaules que se manifeste d'abord l'atrophie : les muscles des avant-bras et des mains restent à l'état normal pendant longtemps, pendant des mois ou des années. Ce sont là, en réalité, au point de vue des localisations primitives des lésions médullaires, deux formes différentes : la première est la plus fréquente, mais la seconde, forme scapulo-humérale , n'est pas absolument rare.
Dans les cas où la maladie est bien caractérisée, on n'observe pas de paralysie véritable des muscles en voie d'atrophie. Cependant cette règle très générale admet quelques exceptions: J'ai vu, par exemple, chez un malade, dont l'affection ne différait en rien de l'atrophie musculaire progressive sous les autres rapports, les progrès de l'atrophie être annoncés par des douleurs plus ou moins sourdes, d'une durée de quelques heures, suivies d'une augmentation presque soudaine de la faiblesse de la main, ou de tel ou tel doigt; l'atrophie clés muscles correspondants s'accentuait assez rapidement clans les jours suivants.
Les faits de ce genre sont assez rares : mais ce qui est moins exceptionnel, c'est de voir, sans douleurs préalables, le mouvement d'un doigt ou de la main sur lavant-bras s'affaiblir en quelques heures, dans le cours d'une nuit, par exemple, de telle sorte qu'au réveil le malade ne peut plus mouvoir sa main, relever le doigt, comme il le faisait la veille. Tous les observateurs, dès les premiers temps où la maladie a été décrite, ont constaté cette particularité dans quelques cas. Mais, en somme, ce n'est pas là ce qui a lieu d'ordinaire. Le plus souvent l'affaiblissement delamotilité est progressif et proportionnel à l'atrophie des muscles. Ce n'est pas une paralysie suivie d'atrophie qui se produit dans cette maladie; c'est une atrophie des muscles entraînant comme conséquence nécessaire la diminution delà force des mouvements.
Cette règle s'applique d'une façon à peu près absolue aux premières périodes des altérations musculaires. Peut-être ce-
pendant certains muscles cessent-ils de pouvoir remplir leurs fonctions lorsqu'ils n'ont encore subi qu'une atrophie peu prononcée : c'est ce qui aurait lieu, suivant Duchenne (de Boulogne), pour le diaphragme et les intercostaux.
La faiblesse des mouvements exécutés par les muscles en voie d'atrophie peut d'ailleurs augmenter d'une façon passagère sous l'influence d'affections temporaires, telles qu'une forte bronchite, un embarras gastrique, ou même simplement sous l'influence du froid.
La contractilité musculaire peut ne pas être modifiée dans cette maladie. Les fibres musculaires se contractent d'une façon normale sous l'influence de la faradisation soit directe, soit indirecte, c'est-à-dire aussi bien lorsque les excitateurs sont appliqués sur les muscles eux-mêmes, que lorsqu'ils sont appliqués sur les nerfs qui se distribuent à ces organes. Tant qu'il reste des fibres musculaires dans un muscle, on peut y provoquer des contractions par l'électricité. 11 faut dire toutefois que ces contractions ne sont pas toujours nettement visibles. Si les fibres musculaires n'existent plus qu'en très petit nombre, leur raccourcissement, sous l'influence des courants électriques, ne se fait plus avec une vigueur suffisante pour rapprocher l'un de l'autre leurs deux points d'insertion; aussi l'os qui doit être entraîné par leur contraction reste-t-il immobile. C'est ce qu'on voit très nettement pour les muscles des éminences thénar et hypothénar, lorsque ces muscles sont réduits à quelques faisceaux primitifs ; c'est ce que l'on constate d'ailleurs aussi pour les autres muscles, quand l'atrophie y est à son plus haut degré. Cette impuissance relative de l'électricité s'observe souvent alors que la volonté est encore en état de produire, par l'intermédiaire de ces mêmes muscles, un léger mouvement des parties qu'ils sont destinés à déplacer dans tel ou tel sens.
L'excitabilité électrique des muscles est, d'une façon générale, proportionnelle à la quantité des faisceaux primitifs qui y survivent dans l'atrophie musculaire progressive ; mais ce n'est pas là une règle sans exceptions. Dans certains cas où l'on ne peut pas poser un autre diagnostic que celui d'atrophie musculaire progressive, des muscles qui ont conservé encore un notable volume, ne se contractent que très faiblement, presque imperceptiblement, sous l'influence des exci-
tations électriques. C'est ce que j'ai vu pour différents muscles et surtout pour les muscles deltoïdes. Cette particularité était-elle due à une diminution générale du diamètre des faisceaux musculaires persistants? Une telle explication ne me semble guère acceptable, ou du moins rien ne nous autorise à admettre que ces faisceaux perdent, par l'amoindrissement de leur diamètre, une grande partie de leur contractilité. Peut-on supposer que la plupart des éléments musculaires étaient interrompus par une ou plusieurs solutions de continuité ? J'ai dit plus haut que des ruptures de ce genre sont souvent constatées dans les examens microscopiques de muscles atteints d'atrophie progressive et j'ajoutais que ces lésions sont probablement des accidents de préparation ; la valeur de la supposition dont il s'agit me paraît donc pour le moins très discutable. Il est beaucoup plus vraisemblable que, dans ces cas, le processus morbide qui évolue dans la substance grise de la moelle a atteint rapidement un grand nombre de cellules nerveuses, et produit ainsi une dégénération simultanée d'un grand nombre de fibres nerveuses motrices ; d'où la perte rapide de la contractilité farado-musculaire dans le tissu musculaire correspondant.
L'on ne trouve pas habituellement, d'une façon nette, dans l'atrophie musculaire progressive, les réactions de dégénération que l'on constate dans les paralysies spinales amyotrophiques. Dans certains cas, les contractions sont obtenues plus facilement par la fermeture du courant positif que par celle du courant négatif (P. F. C. V N. F. C.) ; en outre, les contractions sont moins brusques que dans l'état normal. Mais ces caractères, je le répète, sont d'ordinaire peu accusés. 11 est encore plus rare de trouver la contractilité galvano-musculaire plus ou moins conservée dans des muscles qui ne répondent plus aux excitations faradiques les plus intenses. Le plus souvent, lorsque j'ai essayé comparativement l'action des courants faradiques et celle des courants galvaniques sur des muscles altérés, chez des malades affectés de vraie atrophie musculaire progressive, j'ai vu que l'excitabilité de ces muscles était diminuée à un égal degré pour ces deux sortes de courants.
Un phénomène morbide très habituel dans cette maladie, c'est l'existence de contractions spontanées, partielles, se produisant dans les muscles en voie d'atrophie. Ces contractions
mettent en mouvement des fascicules plus ou moins grêles de faisceaux musculaires primitifs : il est probable qu'elles peuvent être bornées à un seul faisceau; mais elles ne sont visibles que lorsqu'elles mettent en mouvement un certain nombre de ces éléments anatomiques. Elles se manifestent sous forme de soulèvements brusques, linéaires et parallèles à la direction des fibres du muscle où on les observe. On dirait des cordes qui se tendraient tout d'un coup pour retomber presque aussitôt dans le relâchement. Suivant le volume de trousseaux d'éléments musculaires qui sont le siège de ces contractions, on appelle celles-ci des contractions fibrillaires ou fasciculaires ; on les nomme encore des palpitations musculaires, en leur appliquant le nom qu'on a donné depuis bien longtemps aux mouvements irréguliers et partiels qui parcourent successivement toutes les parties d'un muscle qui vient d'être séparé du corps d'un animal vivant ou très récemment tué.
Le plus souvent les contractions fibrillaires ou fascinilaires des muscles en voie d atrophie ne déterminent aucun mouvement des parties auxquelles s'insèrent les muscles. 11 en est presque toujours ainsi pour les contractions de ce genre qui se manifestent dans les deltoïdes, dans les muscles du bras et dans la plupart des muscles de F avant-bras. Parfois, cependant, lorsqu'il s'agit de ceux-ci, on voit de légers mouvements des doigts ou tout au moins de faibles et brusques soulèvements des tendons au niveau du poignet ou de la face dorsale du métacarpien, mais cela est exceptionnel1. Il est un peu moins rare d'observer de petits mouvements du pouce ou du petit doigt, quand les contractions fasciculaires ont lieu avec une certaine force dans les muscles de l'éminence thénar ou de l'éminence hypothénar.
Ces contractions fibrillaires ou fasciculaires ne se montrent pas dans tous les cas, ou du moins, il est des cas dans lesquels on peut faire souvent un examen attentif des muscles en voie d'atrophie, sans voir aucun soulèvement brusque dans un point ou dans un autre de leur surface. Quelquefois on parvient à en
1. 11 ne faut pas confondre ces contractions avec celles qui se produisent dans certains cas d'irritation inflammatoire de la moelle et qui déterminent de brusques mouvements d'un segment d'un membre. Ces brusques mouvements involontaires, que l'on voit surtout dans les membres inférieurs, ont lieu par des contractions qui intéres-: sent à la fois la plus grande partie ou même le plus souvent la totalité des muscles mis en activité et ils sont accompagnés souvent ou précédés d'une sensation plus ou moins douloureuse.
provoquer l'apparition en faisant exécuter un mouvement volontaire des muscles atteints d'atrophie; lorsque le mouvement cesse, les contractions fîbrillaires se produisent ; mais il n'en est pas toujours ainsi, même lorsque les muscles n'ont pas encore subi une très grande diminution de leur volume. On peut aussi donner naissance à ces contractions involontaires, dans certains cas, en percutant les muscles, au travers de la peau, avec la main. Elles ne se présentent pas toujours dans la même région du muscle observé; elles apparaissent tantôt dans la région interne, tantôt dans la région externe ou la région moyenne ; on les voit se manifester successivement ou simultanément dans deux ou plusieurs des muscles affectés. Chez certains malades, elles se manifestent çà et là d'une façon presque incessante.
Les malades chez lesquels ces contractions sont très prononcées, les sentent d'ordinaire assez nettement ; mais c'est la petite secousse du faisceau musculaire mis en mouvement dont ils ont l'impression ; cette impression, qui peut être désagréable à cause de la préoccupation produit n'est jamais douloureuse.
Non seulement les mouvements des parties qui sont mues par des muscles en voie d'atrophie sont affaiblis, mais encore ils peuvent être modifiés dans certains de leurs caractères. Pour ce qui concerne la faiblesse, rien n'est plus facile à constater, puisque les malades arrivent progressivement à ne plus pouvoir fléchir ou étendre les doigts, opposer le pouce aux divers points de la région digitale de la main, relever le poignet, mettre la main en pronation et en supination, étendre ou fléchir l'avant bras sur le bras, lever le membre supérieur à l'aide du deltoïde, etc. Dans les premiers temps de l'affection, le malade reconnaît bien lui-même la diminution de la force de tels ou tels mouvements et le médecin peut s'en rendre compte en cherchant à empêcher ces mouvements, ou bien, lorsqu'il s'agit des muscles de l'avant-bras, en se faisant serrer la main, ou en expérimentant à l'aide du dynamomètre. Les mouvements, dans une même période avancée, peuvent parfois être encore exécutés, mais ils le sont sans énergie et n'ont plus la tenue ordinaire. Les malades, par exemple, peuvent étendre le poignet sur l'avant-bras; mais, après un court instant, quelques efforts qu'ils fassent, ils le laissent retomber: il en est de même
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pour les mouvements de flexion de l'avant-bras sur le bras, lorsque le biceps et le brachial antérieur sont atteints, etc.
Les modifications de la forme des mouvements tiennent parfois, comme le dit Duchenne (de Boulogne), à l'impuissance des antagonistes. Ainsi, quand les muscles extenseurs de la main ont perdu une grande partie de leur force, les fléchisseurs ne peuvent plus se contracter d'une façon progressive comme ils le font dans l'état normal ; leur mouvement n'est plus pondéré, réglé, par les contractions synergiques de ces extenseurs. De l'absence ou de l'affaiblissement de cette syncinésie physiologique résulte une brusquerie, plus vive que dans l'état normal, delà contraction des muscles fléchisseurs. Dans d'autres cas, le malade est obligé de venir en aide à certains muscles insuffisants, en donnant une sorte d'élan aux parties à mouvoir. C'est ce qu'on voit, par exemple, lorsque les muscles abdominaux sont affaiblis et que le malade veut s'asseoir dans son lit; il cherche à lancer, pour ainsi dire, son tronc en avant. Ce procédé de secours à des muscles affaiblis s'observe peut-être plus nettement encore lorsque ce sont les muscles du cou qui sont atteints. Si ce sont, par exemple, les muscles fléchisseurs de la tête, on voit le malade, quand il s'asseoit sur son lit, laisser d'abord sa tête un peu pendante en arrière, puis, par un brusque mouvement, avant que le tronc ne soit dressé, la lancer en avant pour obtenir ainsi la flexion qui doit la placer dans l'attitude normale. Si les muscles extenseurs de la tête sur le cou sont affaiblis ainsi, la tête, à la suite de ce mouvement, peut demeurer baissée, le menton plus ou moins rapproché du sternum. J'ai vu quelquefois ces diverses variétés de modifications des mouvements. Un des cas dans lesquels j'ai observé l'atrophie la plus prononcée de certains muscles du cou est celui dont M. Troisier a donné la relation 1. Chez le malade dont il s'agit, la tête était constamment fléchie dans la station verticale et elle ballottait un peu latéralement dans la marche : il ne pouvait pas la redresser. Cette attitude de la tête déterminait un peu d'entraînement en avant, surtout lorsque le malade descendait les escaliers; il était en quelque sorte obligé de descendre avec une rapidité qui inspirait souvent des craintes aux personnes qui le voyaient se précipiter ainsi. Les muscles fléchisseurs de la tête étaient un peu moins affaiblis que les extenseurs, mais ils étaient très
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faibles aussi, car, lorsqu'il était couché, le malade ne pouvait redresser sa tête qu'en employant le procédé dont je parlais tout à l'heure. Lorsqu'il était debout, si on relevait sa tête en la poussant avec les mains, elle retombait en arrière dès qu'elle avait franchi l'attitude normale, presque comme une masse inerte et il se produisait souvent presque aussitôt une sorte de rétropulsion qui entraînait le malade à faire quelques pas en arrière au bout desquels il tombait quelquefois à la renverse.
Les déformations produites par l'atrophie musculaire progressive sont nécessairement variées, comme varient le siège et l'étendue de l'atrophie. Elles ont été bien décrites et figurées par Duchenne (de Boulogne) et elles sont bien connues maintenant. L'effacement des reliefs musculaires et la mise en saillie des régions osseuses que masquaient ou modifiaient ces reliefs déterminent les principales de ces déformations. Non seulement les reliefs musculaires sont plus ou moins effacés, mais, dans certaines régions, ils peuvent être remplacés par des dépressions assez profondes ; c'est ce qu'on voit par exemple, pour les muscles sus-épineux et sous-épineux ; de même, par suite de l'amincissement et de l'affaiblissement du deltoïde, la tête de l'humérus, sous l'influence du poids du membre, s'éloigne de la cavité glénoïde et l'on voit au-dessous de l'acromion, une sorte de gouttière transversale. L'épaule, du côté où les muscles du tronc, qui s'insèrent à l'omoplate ou à l'humérus, sont affaiblis, est soulevée par la puissance tonique du trapèze, lorsque le muscle est resté sain, de telle sorte qu'elle peut être plus haute que l'autre. La déformation de l'épaule présente parfois une physionomie singulière ; le deltoïde ne s'atrophie point toujours du même pas dans toute la longueur des fibres; la partie supérieure du muscle peut être plus fortement altérée que la partie inférieure : celle-ci forme alors une sorte de saillie globuleuse bien détachée de l'épaule et qui s'accuse bien plus encore lorsque le malade fait un effort pour écarter du tronc son bras étendu. L'avant-bras, comme l'a fait voir Duchenne, devient fusiforme lorsque le long supinateur a été détruit plus ou moins complètement par l'atrophie. L'altération des muscles peut aller, dans tels ou tels groupes ou dans tous les groupes de l'avant-bras, jusqu'à les faire disparaître à peu près complètement; la peau est pour ainsi dire appliquée sur les os, dans les régions où l'atrophie a atteint ce
degré; l'espace interosseux peut former une gouttière plus ou moins marquée.
Les doigts peuvent offrir des déviations très prononcées et des attitudes anormales. On connaît la forme de griffes qu'ils prennent sous l'influence de l'atrophie des muscles de F avantbras, lorsque les interosseux sont plus ou moins atrophiés, et les déviations qu'ils présentent lorsque l'atrophie porte sur certains muscles de l'avant-bras. Si tous les muscles de l'avant-bras et les interosseux sont détruits, la main prend, comme le dit Duchenne, un aspect cadavérique.
Le tronc lui-même peut subir des déviations considérables. Presque toujours il s'agit d'une sorte de lordose lombaire, et elle se produit dans deux conditions très différentes, soit lorsque les muscles abdominaux sont atrophiés, soit lorsque ce sont les muscles sacro-spinaux qui ont disparu en grande partie. Les figures 116 et H 8 du Traité de FElectrisation localisée de Duchenne (IIIe édition, p. 498), montrent des exemples des effets produits par ces deux causes delà déviation du rachis.
On peut ranger au nombre des déformations observées chez les malades atteints d'atrophie, la tumeur dorsale du poignet que l'on constate dans certains ca's, lorsque les muscles extenseurs de la main ont perdu une grande partie de leur force et que la main se trouve le plus souvent dans l'attitude qu'elle présente dans les cas de paralysie saturnine de ces muscles. On sait qu'il s'agit d'une accumulation de synovie dans les gaines tendineuses du poignet et que c'est là le résultat d'une légère irritation ou spontanée ou provoquée par la distension et accompagnée, au début, dans certains cas, d'un peu de douleur, de rougeur et de chaleur locales. On sait aussi que celte déformation n'appartient en propre à aucun genre particulier de maladie, mais qu'elle peut se produire dans tous les cas où les extenseurs de la main et des doigts sont paralysés ou affaiblis et où, par suite, la main est habituellement pendante, dans la pronation, quand le membre ne repose pas sur un appui dans toute sa longueur \
Les troubles de la sensibilité, chez les malades atteints d'a-
1. J'ai vu des gonflements des gaines synoviales du poignet, offrant une grande analogie avec ceux dont il est ici question, se manifester sur les deux mains, dans un cas de rhumatisme articulaire subaigu progressif. On peut d'ailleurs les observer aussi, avec des caractères d'acuité plus ou moins grande, dans des cas de rhumatisme articulaire aigu.
trophie musculaire progressive, sont de deux sortes : ce sont des douleurs ou des affaiblissements de la sensibilité.
J'ai déjà dit que, dans la première période de l'évolution de l'atrophie musculaire, on peut observer des phénomènes douloureux. Les douleurs paraissent avoir pour siège ordinaire certaines régions musculaires; elles s'accompagnent fréquemment de crampes. Le caractère de ces douleurs varie. Tantôt elles persistent plus ou moins longtemps dans le point où elles se sont montrées tout d'abord et s'y éteignent sur place : tantôt elles se déplacent un peu: du cou, par exemple, jusqu'à r épaule et au bras, ou même à l'avant-bras et à la main. Parfois elles semblent, au début, suivre un trajet nerveux; d'autres fois, elles siègent dans les muscles en voie d'atrophie. Ces douleurs peuvent être très supportables ; dans quelques cas rares, elles sont très vives dans les premiers temps de leur apparition ; elles sont tenaillantes ou dilacérantes ou rhumatoïdes.
J'observe en ce moment même deux malades atteints d'atrophie musculaire qui ont éprouvé des douleurs, surtout au début de leur maladie, il y a treize ou quatorze mois. Chez l'un, l'affection a débuté par les mains et a gagné les avant-bras et les bras, les épaules et certains muscles du tronc. Avant de remarquer une diminution des muscles des éminences thénar et hypothénar, il avait eu des crampes douloureuses dans ces muscles; puis des phénomènes du même genre s'étaient manifestés dans les avant-bras et dans les bras. Ces crampes sont devenues bien moins fréquentes depuis quelques mois; mais le malade en éprouve encore de temps en temps dans les avantbras et les bras. Chez l'autre malade, ce sont les muscles des épaules et des bras qui ont été pris les premiers, et c'est le côté droit qui a été atteint tout d'abord seul. Or, des douleurs vives accompagnées de crampes se sont produites dans les muscles du cou de ce côté : c'était, dit le malade, un véritable torticolis qui a duré une fois plus de quinze jours, avec flexion de la tête vers le côté douloureux et impossibilité de la redresser. Lorsque l'affection s'est montrée à gauche, des douleurs semblables, moins intenses pourtant, se sont déclarées dans les muscles du cou de ce côté : le malade montre le bord antérieur de la portion cervicale du trapèze comme ayant été le siège de ces douleurs. De temps à au Ire, lorsqu'il veut porter sa main droite en arrière du tronc, des crampes douloureuses ont lieu encore dans les muscles du bras, dans le biceps surtout. J'ai
signalé aussi des cas dans lesquels on voit les progrès de la maladie se faire pour ainsi dire par accès : une douleur se produit alors dans une région musculaire, au milieu d'un état devenu stationnaire depuis un certain temps, puis cette douleur est suivie à brève échéance d'un affaiblissement notable de ces muscles qui s'atrophient ensuite peu à peu.
Ces différents cas sont, du reste, relativement rares. L'atrophie se produit le plus souvent sans manifestations douloureuses quelconques; ou du moins la maladie débute sans être annoncée par des souffrances assez prononcées pour attirer l'attention . Disons pourtant encore que les malades atteints d'atrophie musculaire progressive souffrent parfois de douleurs articulaires. Ces douleurs ne se manifestent en général que dans une période avancée de la maladie. On les observe, par exemple, dans l'épaule, chez certains malades dont les muscles deltoïdes sont atrophiés; elles peuvent avoir lieu dans les coudes ou les poignets ouïes doigts. L'immobilité des jointures peut en effet déterminer une congestion habituelle des tissus vasculaires qui font partie des articulations et une prédisposition locale à l'inflammation : celle-ci sera provoquée, à un moment ou à un autre, par des causes traumatiques même légères ou par des influences morbifîques générales. Les douleurs articulaires dont il s'agit sont peu intenses dans la plupart des cas; mais, dans des cas exceptionnels, elles peuvent devenir assez vives pour exiger des soins spéciaux.
Dans un cas, M. Rosenthal a observé une affection de l'épaule, affection comparable à l'arthropathie des ataxiques; comme celle-ci, elle s'était développée insidieusement, sans douleurs préalables ou concomitantes.
Les engourdissements et les fourmillements ne sont pas très fréquents dans les cas ordinaires d'atrophie musculaire progressive.
On ne doit pas omettre de dire que l'on n'observe pour ainsi dire jamais, dans ces cas, de douleurs lancinantes ou fulgurantes, ni de douleurs rachidiennes, ni de céphalalgie, ni de viscéralgie.
La sensibilité des parties atteintes d'atrophie peut subir, dans certains cas, un affaiblissement plus ou moins notable. Duchenne (de Boulogne) nous apprend qu'il a trouvé la sensibilité cutanée affaiblie dans un bon' tiers des cas. D'après lui, cette anesthésie peut être assez complète pour que la fara-
disation cutanée ou des brûlures ne soient pas senties par les malades. C'est surtout le tégument des membres supérieurs qui offrirait cette diminution de la sensibilité; mais Duchenne l'a observée aussi sur certaines régions du tronc ou sur l'épaule. Ce symptôme a été constaté, en général, cbez des malades qui avaient ressenti, dans les régions anesthésiées, des douleurs plus ou moins vives.
Il s'agit là bien certainement d'un symptôme exceptionnel. J'ai étudié avec soin l'état de la sensibilité cutanée chez tous les malades atteints d'atrophie musculaire progressive, bien franche, que j'ai eus sous les yeux. Je n'ai jamais vu un cas dans lequel il y eût une anesthésie cutanée notable. Je ne nie pas cependant la possibilité de ce phénomène morbide ' : l'assertion de Duchenne ne me permet pas d'aller jusque-là. Mais je crois que la proportion qu'il indique, un tiers des cas, pour l'existence de l'anesthésie cutanée, est de beaucoup supérieure à la réalité des faits. Pour expliquer l'anesthésie des malades atteints d'atrophie musculaire progressive, il est obligé d'admettre une propagation des lésions ordinaires des cornes antérieures de la substance grise aux cornes postérieures 2 ; or, il est certain que, dans les cas où le diagnostic n'a prêté, pendant la vie, à aucune discussion et où la maladie a été primitive, cette complication est absolument rare, si toutefois elle existe jamais. M. Luys mentionne bien, il est vrai, dans son observation de 1860, des lésions telles dans les cornes postérieures que les cellules nerveuses y étaient méconnaissables; mais je ne puis m'empêcher de douter de la valeur de cette partie de l'examen microscopique relaté par cet auteur, à moins que le fait en question n'ait été un cas complexe.
Il n'en est pas de même de la sensibilité musculaire. Ici, il ne peut pas y avoir de désaccord et même je n'hésile pas à dire que Duchenne, en mettant sur le même pied l'anesthésie musculaire et l'anesthésie cutanée, et en assurant, par conséquent, que l'anesthésie musculaire s'observe, dans Je tiers des cas, est resté bien au-dessous de la vérité.
1. Peut-être y a-t-il parfois une diminution do la sensibilité de la peau aux excitations électriques; mais les plus légers contacts, les changements de température, les irritations mécaniques du tégument cutané sont bien perçues par le malade môme lorsque l'expérience porte sur les régions où la peau recouvre des muscles très atropbiés.
Loc. cit., p
Lorsque, clans cette maladie, on soumet à l'action des courants faradiques les muscles dont la destruction atrophique est très avancée et qui ne répondent qu'à peine à ce genre d'excitation, on reconnaît sans peine que la sensibilité musculaire y est tout autant affaiblie que la contractilité. C'est à peine si le malade éprouve dans ces muscles ce frémissement particulier, plus ou moins pénible, quelquefois douloureux, que les courants faradiques déterminent dans les muscles sains : si cette sensation se produit, elle est réduite au minimum et passerait inaperçue si l'on n'appelait fortement sur elle l'attention du patient.
La sensibilité électro-musculaire persiste au contraire très nettement dans les muscles qui ne sont que peu atrophiés relativement. Elle se rapproche d'autant plus du degré normal que l'altération de ces muscles est moins prononcée.
On constate parfois que lafaradisation est plus difficilement supportée lorsqu'on agit sur les muscles en voie d'atrophie que sur les muscles sains ; elle peut même être vraiment douloureuse dans le premier cas : mais cette exagération de la sensibilité musculaire est rare et elle tient vraisemblablement à des particularités, mal connues jusqu'ici, des lésions médullaires.
Les mouvements réflexes, provoqués par le chatouillement des pieds ou par la percussion des tendons (tendon rotulien, tendon d'Achille) persistent et conservent leurs caractères normaux, tant que les membres inférieurs ne sont pas atteints. Aux membres supérieurs, lorsque l'atrophie est considérable, les réflexes tendineux n'ont plus lieu.
La circulation capillaire est plus ou moins profondément modifiée, ralentie, dans les membres atteints d'atrophie musculaire progressive. Presque toujours, surtout dans la forme caractérisée par le début de la maladie dans les muscles des mains, la peau de ces parties offre habituellement une coloration rouge sombre, un peu violacée quelquefois. Cette teinte acquiert toute son intensité lorsque les malades ont les mains pendantes. Le tégument, en même temps, est généralement froid et, en tout cas, se refroidit facilement. La coloration s'affaiblit notablement lorsque le malade lève les bras verticalement ou lorsqu'on les met dans cette situation; elle redevient intense quelques moments après que les mains ont repris leur
attitude pendante. L'exposition au froid rend la teinte rouge des téguments encore plus sombre, plus violacée. Je n'ai pas constaté la production de l'anémie complète des doigts (doigts morts, onglée) sous l'influence de l'impression du froid. Ce phénomène est sans doute rare chez les malades atteints d'atrophie musculaire progressive. Si on presse un point de la peau sur la région dorsale métacarpienne, ce point prend une pâleur anémique qui est très tranchée à cause de la teinte rouge sombre environnante, et cette anémie locale est beaucoup plus durable qu'elle ne l'est lorsqu'on la produit sur la même région chez une personne saine, à cause de la faible pression à laquelle le sang est soumis dans les vaisseaux capillaires. Cette torpeur de la circulation capillaire tient sans doute à un retrait des parois des artérioles, déterminant une diminution du diamètre de ces vaisseaux. Lorsque la teinte de cyanose est très prononcée, il n'est pas rare que le frottement de la peau de la face dorsale de la main détermine, ( non pas une pâleur de la peau, mais une coloration d'un rouge moins sombre. Cela tient probablement à ce que les veinules dans lesquelles le sang est stagnant, ont leurs parois un peu forcées par la distension constante qu'elles subissent, de telle sorte qu'elles ne se resserrent pas assez sous l'influence des excitations mécaniques pour se vider de sang. Le pouls radial est assez faible d'ordinaire.
Il peut y avoir — mais ce phénomène est rare et tardif — un peu d'œdème des mains et des avant-bras. Mais l'aspect légèrement gonflé que peuvent présenter ces parties est plus souvent dû seulement à l'augmentation d'épaisseur du tissu cellulo-graisseux sous-cutané.
Les troubles trophiques proprement dits sont rares. Cependant on peut observer exceptionnellement un excès ou un défaut de développement des poils sur les membres en voie d'atrophie, des altérations des ongles, une tendance à la formation d'affections vésiculeuses de la peau ou même à la production de plaies ulcéreuses •.
L'abaissement de la température des parties atteintes d'atrophie musculaire est, comme nous venons de le dire, la modification thermique la plus ordinaire et, le plus souvent, il n'y a pas plus d'un degré de différence en faveur du côté sain.
1. H. Balmer. llautstorungen bei den progressive n Muskelatropkic (Anal, in Centralblatt., 18ll:, p. 8 il).
M. Jaccoud a pourtant constaté, du côté atrophié, une température de cinq degrés plus élevée que celle des mêmes parties du côté sain; il a vu aussi que la température axillaire peut être plus élevée du côté atrophié que de l'autre côté, lorsqu'il s'agit d'une altération unilatérale des muscles du membre supérieur. M. Grasset signale aussi, à titre de phénomène rare, l'élévation de la température sur certaines parties des membres atteints d'atrophie. Il a constaté, dans un cas, cette élévation thermique, accompagnée de rougeur et de sueur locale, à la face palmaire de la première phalange et au pourtour de l'ongle correspondant 1.
Les sécrétions cutanées sefont comme dans l'état normal, du moins dans la plupart des cas : la sécrétion sudorale, en particulier, n'est d'ordinaire ni augmentée, ni diminuée. Cependant on a constaté et j'ai vu aussi quelquefois une activité plus grande de cette sécrétion du côté atrophié. Je n'ai cependant jamais observé des sueurs abondantes locales, dans ces conditions, comme Frommann et Friedreich, ainsi que Wunderlich, cités par Leyden, en ont rapporté des exemples et comme Leyclen en a vu un cas chez un malade offrant une atrophie musculaire d'une jambe. J'ai recueilli, au contraire, des faits de sueurs exagérées locales dans des cas d'atrophie musculaire dite réflexe.
Il est assez rare d'observer des troubles trophiques de la peau et de ses annexes, dans le cours de l'atrophie musculaire progressive. Cependant on a vu quelquefois des éruptions au niveau des parties où siège l'atrophie ; quelquefois aussi il y a eu croissance plus rapide des poils dans cette région et les ongles des mains atteintes n'ont plus eu une croissance aussi active, aussi régulière ; ils sont devenus plus ou moins sillonnés et ont perdu leur brillant habituel. Dans les nombreux cas que j'ai eus sous les yeux, je n'ai constaté que rarement des modifications du système pileux et des ongles : j'ai observé, chez un malade, un prurit intense sur les membres supérieurs, avec éruption lichénoïde et herpétiforme.
La miction2 et la défécation s'exécutent d'une façon nor-
1 . Grasset (Traité pratique des maladies du système nerveux, IIIe édition, 1886, p. 401).
2. L'urine ne subit, en général, aucune modification notable : toutefois la quantité de l'urée y diminuerait un peu, d'après des recherches qui ont d'ailleurs besoin d'être confirmées (H. Pélegi-in. Essai sur la diminution de l'urée dans l'atrophie musculaire progressive. Thèse inaugurale de Paris, J 881, n° 274. — Ce travail a été inspiré par M. Laure- de Lyon).
maie : les sphincters de l'anus et de la vessie ne présentent point de relâchement on de spasme.
On ne constate pas non plus habituellement soit de l'anaphrodisie, soit des excitations génésiques.
La physionomie symptomatique de l'atrophie musculaire peut se modifier, après que cette affection a poursuivi son évolution pendant des années, par l'apparition de phénomènes indiquant la propagation des lésions aux parties supérieures de la région cervicale de la moelle épinière et au bulbe rachidien.
Nous avons déjà vu que l'atrophie musculaire progressive, après avoir parcouru les membres supérieurs et les muscles du tronc, peut, avant d'atteindre les membres inférieurs ou après s'y être manifestée, se montrer dans les muscles du cou et dans le diaphragme : c'est que la lésion s'est propagée à la région cervicale de la moelle épinière et a atteint les origines des nerfs cervicaux et des nerfs phréniques. Plus tard, les muscles de la face peuvent s'atrophier, et le visage peut perdre plus ou moins complètement sa faculté d'expression ; les mouvements des commissures labiales, ceux des paupières, deviennent difficiles, et si l'atrophie est plus marquée d'un côté que de l'autre, on observe une certaine déviation des traits '.
Les modifications des muscles, dues à l'atteinte des noyaux d'origine des nerfs bulbaires, peuvent aussi produire des troubles de la parole, de la déglutition, etc. Lorsque les muscles de la langue, des lèvres, du pharynx, du larynx, se trouvent ainsi envahis, les phénomènes morbides de la paralysie atrophique labio-glosso-laryngée viennent compliquera situation. Le malade ne peut plus mouvoir les lèvres qu'avec difficulté; les commissures labiales sont plus ou moins immobiles ; il y a impossibilité d'avancer les lèvres, de les écarter sans desserrer les dents, de les disposer pour souffler, siffler, etc. Les mouvements de protraction de la langue se restreignent de plus en plus : elle finit par demeurer appliquée sur le plancher de la bouche sur lequel elle se meut à peine ; sa surface se ride, se creuse de sillons de plus en plus profonds, elle offre un aspect comme chiffonné et s'amincit très notablement. Au fur
i. A. Fournier. Atropine musculaire progressive des extrémités supérieures dont le début remonte à dix ans. — Phénomènes oculo-vupillaires du côté gauche; vertiges de date récente. Mort rapide, presque subite, à la suite d'une apoplexie pulmonaire du côté gauche (Gazette des Hôpitaux, 4 janvier 1866).
et à mesure que la langue devient de plus en plus inerte, les aliments ne peuvent plus être poussés entre les dents pour la mastication et la déglutition est de plus en plus pénible. Une autre cause de dysphagie s'ajoute à la précédente, c'est l'affaiblissement des muscles du voile du palais et du pharynx ; la voix devient alors nasonnée. L'articulation des mots est malaisée, ou même est impossible ; la salive n'est plus retenue et s'écoule hors de la bouche, etc.
On sait que d'autres symptômes, d'une gravité plus grande encore, se produisent plus ou moins longtemps après le début de l'atrophie des muscles de la langue; ce sont des troubles particuliers de la respiration et des modifications des mouvements du cœur. Ces symptômes sont en rapport avec l'extension des lésions des centres nerveux jusque dans les foyers d'origine des nerfs pneumogastriques et accessoires de Willis. Ces dernières complications ne tardent pas en général à entraîner la mort: elle survient plus ou moins rapidement après les premiers lignes bien évidents de perturbation des mouvements respiratoires ou circulatoires.
L'atrophie musculaire progressive peut durer un grand nombre d'années sans que les fonctions des nerfs d'origine bulbaire subissent la moindre altération et bien des malades succombent, par suite d'affections intercurrentes, avant que l'on ait pu observer le moindre indice d'atrophie des muscles de la langue, des lèvres, du pharynx, ou la moindre manifestation de troubles cardiaques ou respiratoires. Il n'est même pas certain que la propagation des lésions de la moelle épinière au bulbe rachidien soit une des étapes forcées de la marche naturelle de l'atrophie musculaire progressive.
Dans d'autres cas qui appartiennent plutôt à l'histoire de la paralysie labio-glosso-laryngée, les symptômes de l'atrophie musculaire progressive ne se montrent que lorsque cette paralysie existe déjà depuis un certain temps. Ce sont alors les muscles du cou et des épaules qui offrent les premiers signes d'atrophie et d'affaiblissement, et les lésions de ces muscles n'atteignent jamais ou presque jamais un haut degré, à moins que leur début n'ait lieu très peu de temps après les premières manifestations de la paralysie labio-glosso-laryngée, parce que cette dernière affection ne laisse pas d'ordinaire les malades vivre plus de dix-huit mois à deux ans.
Dans quelques cas, on a observé des modifications des pu-
pilles, soit un agrandissement, soit un resserrement de ces ouvertures. Tantôt la modification est bilatérale ; tantôt et plus rarement elle est unilatérale. Ce symptôme, qui a été constaté par divers médecins, Schneevogt et Baerwinkel, 31. Voisin, Bergmann, Rosenthal (resserrement), Clarke et Gairdner (dilatation), Duménil, A. Fournier, etc., a sans doute pour cause une altération des centres bulbaires d'où proviennent les libres nerveuses sympathiques destinées à l'iris. M. Voisin a cru pouvoir attribuer le resserrement de la prunelle et l'aplatissement de la cornée à l'altération de la substance grise médullaire, au niveau de l'origine des deux derniers nerfs cervicaux et des deux premiers nerfs dorsaux, c'est-à-dire des nerfs qui, d'après les expériences de Cl. Bernard, contiennent les nerfs oculo-pupillaircs. Mais les fibres qui se rendent à l'œil par intermédiaire des cordons cervicaux du grand sympathique ont, comme nous Je savons aujourd'hui, leur vraie origine dans le bulbe rachidien. L'absence constante de toute paralysie des muscles oculaires ne permet guère de penser qu'il y ait, dans des cas de myosis ou de mydriase, des lésions des cellules d'origine du filet que le nerf oculo-moteur commun fournit au ganglion ophtalmique.
Formes. — L'atrophie musculaire ne se présente pas toujours sous la môme forme ; elle ne débute pas toujours dans les mêmes parties du corps.
Duchenne (de Boulogne) a vu la maladie faire sa première apparition dans les membres inférieurs et n'atteindre que plus tard les membres supérieurs ; mais il n'a rencontré que deux faits de ce genre sur cent cinquante-neuf cas. Chez les deux malades, ce sont les muscles fléchisseurs du pied sur la jambe qui ont été pris les premiers. Ce mode de début est donc très exceptionnel.
Nous avons déjà mentionné les principales variétés que présente l'atrophie musculaire progressive, sous le rapport des régions qui sont atteintes en premier lieu. Si nous laissons de côté les cas exceptionnels auxquels nous venons de faire allusion, nous voyons que la maladie débute le plus souvent par les membres supérieurs et que, tantôt ce sont les muscles des mains qui sont pris en premier lieu, tantôt les muscles des épaules. L'atrophie musculaire progressive, ou !e conçoit, présente dans les deux cas une physionomie différente et elle peut la conserver presque indéfiniment. D'autre part,
une autre forme, très particulière aussi, est celle dans laquelle ce sont les muscles du tronc qui sont atteints avant tous les autres. Cette variété de la maladie, sur laquelle Duchenne a appelé l'attention, est remarquable en ce que, pendant un temps plus ou moins long, l'aspect décharné des parois thoraciques contraste avec l'intégrité plus ou moins complète de la musculature des membres.
Il faut rappeler aussi, comme une dss formes les plus distinctes de la maladie, celle dans laquelle l'atrophie des muscles des membres est précédée des symptômes de la paralysie labio-glosso-laryngée.
Marcfie et durée. — L'atrophie musculaire progressive est une maladie essentiellement chronique et sa durée, lorsque son évolution n'est pas interrompue par quelque maladie intercurrente, est toujours longue. Je dois faire exception aussi pour les cas où cette affection débute, chez l'adulte, parles muscles qu'animent les nerfs bulbaires et où elle offre, par conséquent, dans sa première période, les caractères symptomatiques de la paralysie labio-glosso-laryngée. On comprend que, dans ce cas, l'aggravation progressive des troubles produits par les lésions des foyers d'origine de ces nerfs, devienne rapidement menaçante pour la vie du malade et détermine même la mort à un moment plus ou moins rapproché de l'époque où les muscles des membres supérieurs (les premiers pris dans ces sortes de cas) ont commencé à s'atrophier.
Dans les cas ordinaires, l'atrophie musculaire progressive dure toujours plusieurs années. Il n'est pas rare de voir des malades chez lesquels les muscles des membres supérieurs sont atrophiés ou en voie d'atrophie depuis quatre ou cinq années, ou même depuis un temps plus long, et qui ont encore les membres inférieurs intacts. Cela s'observe surtout dans les cas où l'affection a débuté par les muscles clés épaules et des bras; mais on voit aussi les choses se passer de la sorte, lorsque ce sont les muscles des mains qui ont été pris tout d'abord. €ependant, la maladie offre parfois une allure un peu moins lente ; elle envahit avec une certaine rapidité relative toute la musculature des membres supérieurs, celle des épaules.,;dës parties supérieures du tronc, celle du cou et elle peut se terminer par propagation des lésions nerveuses centrales au bulbe
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rachidien, douze à dix-huit mois après l'apparition t! s premiers phénomènes morbides.
La marche de la maladie n'est pas incessamment progressive dans tous les cas. On constate assez fréquemment des périodes d'étal stationnaire et ces périodes peuvent durer plusieurs mois. Après ces temps d'arrêt, la maladie fait de nouveaux pas; puis, au bout de quelques semaines ou de quelques mois, elle peut suspendre de nouveau sa marche pour un certain temps. Dans les cas où l'atrophie musculaire progressive procède de cette manière, les reprises sont parfois annoncées par des douleurs plus ou moins sourdes, rarement vives, ayant pour siège les parties dont les muscles vont ou être atteints, ou, s'ils le sont déjà, subir de nouvelles altérations : le plus souvent l'aggravation du mal se produit sans phénomènes avant-coureurs.
Etiologie. L'étiologie de l'atrophie musculaire progressive est très obscure.
Dans quelques cas rares, la maladie est héréditaire. Nous avons vu que les deux frères dont Duchenne a rapporté l'observation et qui étaient atteints l'un et l'autre d'alrophie musculaire progressive, étaient fils d'un père chez lequel la même affection s'était développée à un âge relativement avancé : luimême, au dire de Duchenne, aurait tenu de son père le germe de sa maladie.
Naunyn, citépar M. Charcot, rapporte un exemple de cinq générations, de malades atteints d'atrophie musculaire progressive.
J'ai vu aussi des faits d'hérédité ; mais, assurément, ils sont exceptionnels l. Le plus souvent, on ne trouve même pas, dans les antécédents de famille, la moindre affection nerveuse bien caractérisée.
L'exposition au froid humide, la syphilis, les traumatismes, ne paraissent pas jouer un rôle important dans l'étiologie de 1- atrophié musculaire progressive primitive. On conçoit pourtant que ces conditions puissent intervenir comme causes occasionnelles.
Les efforts exigeant descontractions énergiques, soutenues ou répétées, des mêmes groupes musculaires, ont été considérés comme pouvant favoriser le développement de cette ma-
1. Ces cas d'hérédité sont d'ailleurs peut-être tous des faits de myopathie atrophlque progressive.
ladie. Ce serait pour cela qu'elle serait beaucoup plus fréquente chez les hommes que chez les femmes et chez les ouvriers que chez les employés d'administration ou, d'une façon générale, chez les hommes dont les muscles des membres supérieurs ne sont pas soumis à un travail continuel. D'autre part, une remarque qui plaide dans le sens de cette étiologie, c'est que l'atrophie débute en général, chez les ouvriers, dans les muscles que la profession des malades expose aux efforts les plus considérables, les plus répétés ou les plus soutenus, dans les muscles des épaules chez les boulangers, les maçons, etc.; dans les muscles des mains chez les mécaniciens, etc.
Toutefois, dans certains cas, ce n'est souvent qu'en appelant fortement l'attention des malades sur la possibilité de l'intervention des fatigues musculaires, comme causes de l'affaiblissement ef de l'amaigrissement de telles ou telles régions de leurs membres supérieurs, qu'on obtient des réponses autorisant à admettre cette étiologie. Dans d'autres cas, il est réellement impossible d'attribuer l'origine de l'affection à des influences de ce genre. 11 en est ainsi pour certains malades chez lesquels l'atrophie a débuté par les muscles des membres supérieurs et qui ne se livraient à aucun travail pénible : à plus forte raison, doit-on renoncer à une explication de cette sorte, lorsque l'affection s'est déclarée tout d'abord dans les muscles du thorax.
Les affections de la moelle épinière peuvent exercer une influence causale sur le développement de l'atrophie musculaire progressive ; j'en parlerai à propos de la pathogénie.
11 y a certainement, comme condition étiologique principale de cette maladie, une prédisposition native, que telle ou telle circonstance, à un âge ou à un autre — le plus souvent entre vingt et trente-cinq ans — peut faire passer de l'état d'influence virtuelle à l'état de cause efficiente : c'est une sorte de germe morbide qui se développe, lorsque des conditions favorables viennent à lui donner l'impulsion initiale nécessaire,
Diagnostic. — Le diagnostic de l'atrophie musculaire progressive présente parfois de sérieuses difficultés. L'embarras du médecin tient surtout à ce que des atrophies musculaires, très analogues, sous le rapport de l'évolution et de la séméiologie, à laffection dont nous nous occupons en ce moment, peuvent se produire sans qu'il y ait, comme substratum ana-
tomique, des altérations de la substance grise de la moelle épinière. Dans certains cas, il s'agit de faits dans lesquels le travail morbide évolue sur place dans les muscles euxmêmes : c'est ce que Ton voit, par exemple, dans l'atrophie musculaire progressive de l'enfance dont nous parlerons dans une autre leçon. Dans les cas de ce genre, on à, pour se guider, les commémoratifs et certains traits de la physionomie symptomatique. Le début dans l'enfance, l'existence de la maladie chez d'autres enfants de la même famille ou chez des ascendants, seront déjà des indices précieux. Si, d'autre part, on apprend que la maladie a débuté parles muscles de la l'ace, si les lèvres sont devenues saillantes, peu mobiles, si le visage n'a presque plus d'expression, on pourra diagnostiquer avec une certitude presque complète une atrophie musculaire myopathique.
Dans d'autres cas, on peut se demander si l'on n'a pas affaire à une affection primitive et plus ou moins généralisée de la périphérie des nerfs moteurs.
M. Jaccoud a décrit cette dernière affection sous le nom à' atrophie nerveuse progressive l.
Un homme, âgé de soixante-dix ans, était entré dans son service, le 4 juillet. Il était malade depuis six semaines. Bien portant jusque-là, il avait été pris, après une longue marche, d'engourdissement et de douleurs dans les pieds, les mains, les jambes et les avant-bras. Les douleurs étaient sourdes, continues, cessaient pendant la huit et avaient disparu au bout de quelque temps pour faire place à une maladresse marquée. Un mois après le début, les mouvements des mains et des avant-bras étaient presque complètement abolis. Une semaine plus tard, la marche était impossible et le malade ne pouvait plus se tenir debout. Le volume des muscles s'amoindrissait en môme temps. L'examen fait avec le plus grand soin par M. Jaccoud, lors de l'entrée du malade à l'hôpital, montre une atrophie de certains groupes musculaires des avant-bras et des mains: il en est de même pour les membres inférieurs dont les segments inférieurs, jambes et pieds, offrent seuls de l'atrophie musculaire. Il y a affaiblissement ou abolition des mouvements que les muscles en voie d'atrophie sont chargés d'exécuter. Les mouvements réflexes n'existent plus.
La contractilité musculaire est abolie dans les muscles qui ne répondent plus aux incitations de la volonté; elle est diminuée dans ceux qui sont affaiblis.
La sensibilité au contact, à la température, à la douleur, était abolie dans les téguments de certains doigts et de certains orteils.
M. Jaccoud établit que, dans ce cas, il ne s'agit pas d'un fait d'atro-
1. Jaccoud, Leçons de clinique médicale faites à C hôpital de la Charité. 1867, pp. •'! 2 et suiv.
phie musculaire progressive et, par une analyse judicieuse de toutes les particularités observées, il arrive à conclure que la paralysie, chez le malade en question, reconnaît pour cause une altération des nerfs rachi- -diens eux-mêmes. Comme la paralysie ne s'est produite que dans certains muscles parmi ceux qu'innervent les troncs nerveux correspondants, M. Jaccoud pense que l'altération doit avoir pour siège soit les racines des nerfs, soit leurs branches terminales; il incline à croire que c'est plutôt même dans ces branches que les lésions se sont produites. Quant à la cause de la maladie, il croit pouvoir l'attribuer à l'influence prolongée du froid humide auquel le malade a été exposé dans le logement qu'il a habité pendant trois ans.
Le diagnostic posé par M. Jaccoud était-il exact? Assurément, il était très logiquement déduit de l'étude clinique du malade et j'ajoute que l'autopsie, faite sept semaines après les leçons consacrées à cette étude, a semblé le confirmer. L'encéphale, les nerfs crâniens et la moelle épinière paraissaient être tout à fait intacts. De nombreuses plaques blanches fibreuses et fibro-graisseuses étaient parsemées dans l'épaisseur de l'arachnoïde spinale, sur les régions antérieure et latérale surtout. Les racines antérieures, au niveau de ces plaques, étaient minces, transparentes et manifestement atrophiées. M. Jaccoud admet que l'atrophie des racines des nerfs rachidiens a été déterminée par la compression que leur avaient fait subir les plaques fibreuses de l'arachnoïde, de telle sorte que l'altération de ces racines et des nerfs qui leur faisaient suite n'avait pas été spontanée, dans le sens rigoureux du mot.
Il m'est impossible de ne pas faire remarquer que la moelle épinière n'a pas été examinée à l'aide du microscope et que l'examen à l'œil nu est absolument insuffisant pour que l'on soit en droit de considérer ce centre nerveux comme exempt d'altération. Or, la marche de la maladie a été telle, dans ce cas, que l'on est entraîné à se demander s'il n'y a pas eu une affection médullaire comme point de départ de tous les accidents morbides, de toutes les altérations des nerfs. Les phénomènes paralytiques paraissent avoir précédé l'atrophie musculaire et d'autre part, s'il y a eu des douleurs au début, elles ne se sont pas renouvelées ensuite, alors que l'impuissance motriceet la diminution du volume des muscles faisaient de nouveaux progrès : ne sont-ce point là des caractères qui désignent plutôt une maladie de la moelle qu'une lésion primitive des nerfs ?
Je dois dire aussi que l'altération des nerfs, si elle n'est
point conséculive à une modification morbide delà moelle épinière, ne peut pas être attribuée, sans réserves, à une compression exercée par les plaques arachniliques trouvées à l'autopsie. Il s'agit là d'une lésion qui n'est pas rare, que j'ai vue bien des fois. Jamais, dans les nombreux cas que j'ai eus sous les yeux, elle n'avait déterminé la moindre atrophie des racines nerveuses.
11 est facile de voir d'ailleurs, quelle que soit l'interprétation qu'on donne au cas étudié par M. Jaccoud, qu'aucune confusion ne pouvait être faite entre ce cas et les faits de véritable atrophie musculaire progressive myélopathique. M. Jaccoud a mis nettement en saillie les traits distinctifs qui ne pouvaient laisser aucun doute à cet égard. Chez le malade qu'il a observé, la paralysie a précédé partout l'atrophie ; l'inertie motrice était beaucoup plus marquée que ne pouvait le faire prévoir la diminution du volume des muscles atteints; ces muscles avaient perdu leur contractilité électrique ; l'inertie et l'atrophie des muscles s'étaient produites par groupes qui correspondaient à la distribution de certains nerfs ; enfin, la sensibilité cutanée était abolie sur des doigts et des orteils. Sous tous ces rapports, la maladie dont parle M. Jaccoud diffère absolument de l'atrophie musculaire progressive.
Ce savant médecin cite les faits publiés par divers auteurs, qui lui paraissent offrir de l'analogie avec celui qu'il a étudié. 11 est certain que plusieurs de ces faits ne peuvent pas être considérés comme des cas d'atrophie nerveuse progressive. Les observations à l'aide desquelles Duchenne (de Boulogne) a édifié l'histoire delà paralysie générale spinale antérieure subaiguë ne peuvent assurément pas être interprétés de la sorte, pas plus que celles qui lui ont paru légitimer la création d'une autre entité morbide : la paralysie générale spinale diffuse subaiguë. J'ai dit, dans une leçon précédente, que cette dernière maladie de la moelle rentre dans Tordre des myélites diffuses subaiguës et quant à la première maladie, j'ai montré qu'elle a certainement droit à une place à part dans la pathologie médullaire : elle ne peut donc pas servir à constituer un groupe pathologique nouveau, celui des névrites généralisées progressives.
M. Jaccoud cite aussi Fun des faits recueillis par M. Duménil (de Rouen) comme un cas d'atrophie nerveuse progressive. 11 s'agit de l'observation Ire consignée dans le mémoire publié par cet
auteur '. Or, il est facile de reconnaître que ce fait, quelque intéressant qu'il soit, ne saurait être envisagé delà sorte. En effet, si l'on a trouvé à l'autopsie une atrophie très prononcée de différents nerfs, la moelle épinière était loin d'être intacte. Dans toute la hauteur de ce centre nerveux, la substance grise était profondément altérée; les cellules nerveuses, en particulier, étaient, en beaucoup de points, ou détruites ou en voie de destruction, et les faisceaux blancs offraient des lésions de sclérose disséminée. Bien que l'affection, chez la malade de M. Duménil, datât de six ans au moment delà mort, rien n'autorise à supposer que les altérations médullaires ont été secondaires et n'ont été que le dernier terme d'une névrite ascendante. Une telle hypothèse s'impose d'autant moins que les symptômes de la maladie s'expliquent très naturellement si l'on admet qu'ils étaient les manifestations d'une myélite diffuse subaiguë et progressive. Je crois devoir laisser de côté les autres faits rassemblés par M. Duménil dans le mémoire que je viens de citer, ainsi que celui qu'il avait relaté auparavant dans une note publiée par le même journal 2. Ces faits sont en général de simples exposés cliniques sans vérification anatomique et ils me paraissent tous, comme le précédent, rentrer dans le groupe des myélites diffuses subaiguës. Dans le cas publié en 1864, Fautopsie avait été faite ; mais la moelle n'avait été examinée qu'à l'œil nu.
La maladie, dans les diverses observations dont il s'agit, ne présente du reste aucune analogie réelle avec l'atrophie musculaire progressive et il serait oiseux d'établir le diagnostic entre ces deux états morbides. L'atrophie nerveuse généralisée et progressive existe cependant. De même que l'on constate parfois la névrite localisée clans tel ou tel nerf, de même on peut observer la névrite généralisée. Les cas qui prouvent l'existence de cette affection sont rares, il est vrai ; mais ils ont une valeur indiscutable. M. Jolfroy les a presque tous réunis dans un intéressant travail 3. L'un de ces faits
1 ,L. Duménil. Contribution? pour servir à Vlristoire des paralysies périphériques et spécialement de la névrite [Gazette hebdomadaire, 1866, pp. 51, 67, 84. Voir VObs. l^e, pp. 59 ot suiv.)
2. L. Duménil. Paralysie périphérique du mouvement et du sentiment portant sur les quatre membres. — Atrophie <les rameaux nerveux des parties paralysées (Gazette hebdomadaire, 1*64, p. 20 5).
3. Alix JoflVoy. De la névrite par enchy mat euse spontanée, généralisée ou partielle (Archives de Physio ogie noraiale et pathol., 1879, p. 172). Voir aussi : Joffroy. Deux observations de zona et d'atrophie musculaire du membre supérieur {Archives de Physiol. norm. et pathol. 1882, janvier).
a été recueilli par lui-même dans le service de M. Desnos.
Il s'agit d'une femme âgée de 33 ans, qui était entrée à l'hôpital Lariboisière vers la fin du mois de février 1871, atteinte de tuberculose pulmonaire et d'affaiblissement des membres inférieurs. Elle pouvait alors marcher en se faisant soutenir sous les bras. Le 5 mars, elle était confinée au lit, incapable de soulever une jambe ; elle pouvait fléchir ses membres inférieurs lentement et en faisant glisser le talon sur le drap, mais elle était impuissante à les étendre, une fois fléchis. Pas de contracture. Sensibilité à la douleur, à la pression, à la température, tout à fait intacte. Les notions de position sont cependant très vagues, presque abolies même. Pas de troubles oculaires; pas de douleurs lancinantes.
Le 19 mars, les membres supérieurs sont affaiblis.
Les jours suivants, les muscles qui sont paralysés s'atrophient progressivement. Lacontractilité faradique de ces muscles esttrèsdiminuée.
La malade meurt le 7 avril. L'examen de la moelle épinière fait d'abord à l'état frais, puis, après durcissement dans la solution aqueuse d'acide chromique, n'a montré aucune altération. Les racines des nerfs rachidiens et bulbaires ont été étudiées avec soin à l'aide du microscope: elles étaient tout à fait normales.
Les muscles en voie d'atrophie étaient petits et jaunâtres et leurs faisceaux primitifs étaient plus ou moins modifiés ; beaucoup d'entre eux contenaient des granulations graisseuses: tantôt leur slriation était normale ou à peu près, tantôt elle avait disparu. Les noyaux du sarcolemme étaient multipliés.
Les nerfs qui donnaient des rameaux aux muscles atrophiés ou en voie d'atrophie étaient altérés. Ils ne contenaient plus qu'un certain nombre de tubes sains ; les autres tubes nerveux étaient revenus sur eux-mêmes et l'on n'y voyait plus ni gaine de myéline, ni filament axile ; ou bien la myéline y était réduite en gouttelettes plus ou moins fines, entremêlées de granulations graisseuses. Les noyaux des gaines de Schwann et du tissu intertubulaire étaient plus nombreux que dans l'état normal.
M. Lancereaux a observé un fait analogue.
Un vannier, âgé de 26 ans, avait éprouvé une vive frayeur par suite d'un coup de tonnerre. Au bout de huit jours, il avait été pris de fièvre. Cet état avait duré deux semaines après lesquelles les forces avaient diminué dans la jambe gauche, puis dans le bras gauche : plus tard, le côté droit s'était affaibli, mais à un moindre degré. Aucune douleur dans les membres affaiblis. Mort de tuberculose pulmonaire au bout de cinq ans.
A l'autopsie, on trouva les muscles extenseurs du tronc et des membres très atrophiés, avec adipose interstitielle. Les nerfs musculaires étaient altérés, mais l'altération n'existait point dans les troncs nerveux voisins des centres nerveux. La moelle épinière, examinée par M. Pierrot, était tout à fait saine K
A JoflVov. loc. c'i .. p
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Dans un autre cas observé par MM. Desnos etPierret, chez un homme âgé de 56 ans, et atteint d'affection cardiaque, la maladie du système nerveux n'avait duré qu'un mois. Elle avait débuté par des fourmillements et des douleurs très vives, térébrantes, dans les deux pieds, suivies d'atrophie des muscles des membres inférieurs, sans troubles de la sensibilité cutanée. Au bout de douze jours, des douleurs de même nature se montraient dans la main gauche, douleurs suivies d'affaiblissement des muscles de cette main. On constatait de l'anesthésie du petit doigt, du bord cubital delà main et du tiers inférieur de l'avant-bras. Des troubles passagers de la vue survenaient. Puis des douleurs vives se déclaraient dans les membres; l'affaiblissement devenait général ; l'anesthésie s'étendait à tout le corps, sauf à la tête et au cou et le malade mourait par asphyxie un mois après le début.
La moelle et ses méninges étaient normales. Le nerf tibial postérieur et le cubital gauche étaient très hypertrophiés; ils avaient presque le volume du petit doigt. Le microscope faisait constater une névrite interstitielle et parenchymateuse. Les muscles étaient atrophiés dans toutes les régions du corps l.
Je ne crois pas que, dans ces différents cas, l'on ait pu penser à l'existence possible d'une atrophie musculaire progressive proprement dite. La maladie a suivi, dans deux de ces cas, une marche bien plus aiguë que dans cette affection de la moelle. D'autre part, la paralysie a précédé l'atrophie et n'en a pas été la conséquence comme dans l'atrophie musculaire progressive. La contractilité musculaire, dans le fait de M. Joffïoy, était très diminuée dans tous les muscles en voie d'atrophie. Dans le fait observé par MM. Desnos et Pierret, l'affaiblissement musculaire a été précédé de douleurs très vives et l'on a constaté une anesthésie d'abord localisée, puis généralisée.
Les publications relatives à la névrite généralisée ou à la polynévrite périphérique, comme l'appellent différents auteurs, se sont multipliées dans ces dernières années. Les plus récentes, parmi ces publications, se trouvent analysées clans la Revue des sciences médicales 2. La lecture de l'analyse de ces différents travaux laisse des doutes sur l'exactitude du diagnostic posé dans
\ . A. Joffroy, loc. cit. , p. 192.
2. Revue des Sciences Médicales, t. XXV, pp. 177 et suiv. (I880). Travaux de MM. R. H. Pierson, C. Bœck, A. Striïmpell, F. G. Miiller, 0. Vierordt, Guttmann, W. Erb, G. Eisenlohr, J. Fergusson (Anal., par E. Ricklm).
D'après quelques médecins, dans certaines formes du béribéri, une des lésions principales serait une polynévrite périphérique. C'est l'opinion exprimée nettement par M. B. Scheube au Congrès des Médecins de colonisation tenu ?i Amsterdam en 1883. 11 appelle cette maladie : Neuritis multiplex endemica. (V. Gaz. Hebd. de mèd. et de chir., 1883, p. 649). — M. Tcholowsky admet aussi l'existence de lésions périphériques des nerfs en même temps., il est vrai, que des altérations de la moelle épinière, dans le béribéri (V. Semaine Méd., 27 janvier 1886, p. 36).
certains cas. Ainsi il me semble qu'il s'agit, dans le fait relaté par M. Pierson, d'une myélite diffuse et que, dans celui qui est dû à M. Bœck, les phénomènes cliniques ont pu dépendre de lésions syphilitiques de la moelle. Dans l'un comme dans l'autre de ces cas, il y a eu une amélioration notable et relativement assez rapide : par conséquent l'interprétation des auteurs qui considèrent ces faits comme des exemples de névrite mulliple ou polynévrite, ne repose pas sur une assise solide. Le fait publié dans tous ses détails par M. Striïmpell est un exemple incontestable de polynévrite périphérique. Il s'agissait dans ce cas d'un phtisique qui s'était livré pendant plusieurs années à des excès alcooliques. Deux autres faits rapportés par M. Strûmpell manquent delà sanction anatomique, et l'un d'eux pourrait être considéré, ainsi qu'on l'avait fait pendant la vie, comme un cas de paralysie ascendante aiguë. Les nerfs n'ont pas été examinés dans ce cas. Le fait de M. F.-C. Millier peut sans doute être regardé comme appartenant à l'histoire de la névrite multiple périphérique, puisque, dans ce cas, M. de Recklinghanger a trouvé la moelle épinière et les racines des nerfs spinaux dans l'état sain , tandis que les nerfs musculaires étaient altérés su rtout vers leurs terminaisons. Il s'agissait dans ce cas d'une femme alcoolique, tuberculeuse. C'est aussi chez une phtisique que M. Yierordt a constaté l'existence d'une névrite multiple dégénérative. licite deux autres faits de phtisie pulmonaire clans lesquels on observa, vers la fin de la maladie, de la paralysie des membres inférieurs, accompagnée, dans un cas, de diminution de la sensibilité. Quant au cas de M. Guttmann, c'est un fait dans lequel une guérison complète a été obtenue et qui ne peut pas, sans les plus grandes réserves, être interprété comme un exemple de polynévrite périphérique l.
M, W. Erb émet, à propos de la polynévrite périphérique, une hypothèse très digne d'attention. Il n'est pas impossible en soi que les nerfs soient atteints d'inflammation primitive, comme le sont d'autres tissus : mais il peut paraître singulier que l'irritation inflammatoire frappe uniquement sur la périphérie des nerfs musculaires. On ne voit pas quelle particularité de structure distingue cette partie périphérique de la partie
1 . 11 est difficile aussi d'admettre comme absolument démontré le diagnostic posé dans d'autres cas où l'autopsie n'a pas été faite ; dans les cas, par exemple, gpbliées par M. Grocco et par M. H. Oppenheim (anal, dans la Revue des Sciences Médicales, t. XXV11, pp. 188 et 189):
plus rapprochée des centres et il ne semble pas, a priori, qu'il puisse y avoir une dissemblance entre ces deux régions de ces nerfs, sous le rapport de leur constitution physico-chimique. Pourquoi l'irritation inflammatoire ne s'étend-elle pas, dès le début, à toute la longueur des nerfs moteurs atteints? M. Erb se demande s'il n'y aurait pas moyen d'aplanir cette difficulté en faisant intervenir, comme cause de ces névrites, une affection de la moelle épinière. Ne pourrait-on pas admettre que des troubles purement fonctionnels de la substance grise des cornes antérieures déterminent un affaiblissement du pouvoir trophique qu'exerce cette substance sur les nerfs moteurs? S'il en est ainsi, n'est-il pas possible que l'influence de cet affaiblissement se fasse sentir surtout ou uniquement dans la partie des nerfs moteurs la plus éloignée de la moelle, c'est-à-dire dans leur partie périphérique?
Telle est l'explication proposée par M. Erb et, d'après M. Eisenlohr, elle trouverait un appui dans un cas dont il rapporte l'histoire et dans lequel on trouva à l'autopsie une altération relativement peu avancée des cellules des cornes antérieures de la moelle (état vacuolaire des cellules, destruction clés noyaux et des prolongements). Or, dans ce cas, les racines antérieures étaient partout intactes, tandis que les nerfs moteurs étaient altérés vers leur périphérie : on constatait très nettement que la dégénération de ces nerfs diminuait de leurs extrémités terminales vers les gros troncs dont ils étaient des rameaux.
L'hypothèse de M. Erb n'est pas inacceptable a priori. Je la modifierais toutefois, en supposant pour les cas dont il s'agit, au lieu d'un simple trouble fonctionnel, une altération réelle, mais réparable, des cellules des cornes antérieures. En réalité, n'est-ce pas ce qui a lieu jusqu'à un certain point dans la paralysie atrophique de l'enfance ou de l'adulte? Nous voyons des muscles qui s'atrophient, qui présentent nettement la réaction de dégénérescence et qui, plus tard, reprennent peu à peu les attributs de l'état normal. Dans ces cas, les cellules nerveuses des cornes antérieures qui constituent les centres trophiques de ces muscles ont été atteintes; il s'y est produit vraisemblablement une légère altération qui cependant a été suffisante pour suspendre leur pouvoir trophique pendant un certain nombre de jours. Les fibres nerveuses motrices en relation avec ces cellules ont subi la dégénération atrophique et, à leur tour, les muscles correspondants se sont atrophiés.
L'atrophie a parcouru toutes ses phases dans les nerfs moteurs et les muscles; mais, pendant ce temps, les cellules primitivement altérées dans les centres trophiques de ces organes ont recouvré peu à peu l'intégrité de leur structure. L'examen de la moelle épinière, des nerfs et des muscles, fait dans de telles conditions, montrerait que les cornes antérieures de la substance grise, dans les régions qui correspondent à certains nerfs moteurs altérés, sont dans un état normal et il se pourrait, si l'altération médullaire avait été très faible, que la dégénération des fibres nerveuses fût plus prononcée dans leur partie périphérique que dans leur partie voisine de la moelle et spécialement dans leurs racines.
11 faut dire toutefois que l'anatomie pathologique ne nous a pas encore montré, avec toute la netteté nécessaire, une pareille différence entre les altérations des racines des nerfs moteurs et les nerfs moteurs eux-mêmes, dans des cas de paralysie atrophique de l'enfance ou de l'adulte. Nous sommes donc tenus à une grande réserve par rapport à l'hypothèse de M. Erbr jusqu'à ce que des faits précis nous aient montré sa légitimité;
Je crois que l'étude plus approfondie de la paralysie saturnine fournira des documents à l'appui de cette hypothèse et il en sera de même, sans doute, des recherches relatives aux paralysies alcooliques. En ce qui concerne ces paralysies produites par l'alcoolisme et les atrophies musculaires qui peuvent les suivre, nous avons dit que, dans quelques-uns des cas dont nous venons de faire mention, l'alcoolisme avait été signalé comme antécédent. On sait aujourd'hui que c'est là une cause incontestable de polynévrite périphérique et, par conséquent, d'atrophie musculaire. M. Lancereaux * a attiré l'attention sur ces accidents de l'alcoolisme. Ils ont été signalés par divers autres auteurs. M. Dejerine paraît être le premier qui ait décrit avec soin les altérations des nerfs dans ces sortes de cas. Dans les cas qu'il a eus sous les yeux, les lésions existaient dans les nerfs moteurs et sensitifs, mais d'une façon prédominante dans ceux-ci, et elles avaient donné naissance à un ensemble symptomatique très analogue à celui de l'ataxie locomotrice progressive. C'est pour cela qu'il avait proposé, pour désigner les cas de ce genre, le nom de nervo-tabes périphérique. Dans les deux cas qu'il relate, l'alcoolisme paraît bien
1. Lancereaux (Article alcoolisme du Dictionnaire encyclopédique des Sciences médicales, 1804. — Gaz. Hcbdomad., 1865, — même journal, 1881).
avoir été la cause déterminante de la polynévrite périphérique1. Ces lésions périphériques des nerfs, plus ou moins généralisées et accompagnées d'atrophie musculaire ont été étudiées avec soin dans la thèse inaugurale de M. OEttinger 2. Dans ces sortes de paralysies atrophiques, il n'est pas rare de trouver à l'autopsie, outre les altérations des nerfs moteurs, des lésions analogues de la périphérie des nerfs sensitifs. Tantôt ce sont celles-ci qui sont les plus étendues, comme dans les cas de M. Dejerine; tantôt, et plus souvent, ce sont celles des nerfs moteurs.
On trouve aussi l'alcoolisme comme cause possible dans un des deux cas relatés récemment par M. L. Hirt 3.
Ce n'est pas ici le lieu d'insister sur ces accidents de l'alcoolisme. Tant que l'on n'aura pas reconnu des modifications morbides constantes de la moelle épinière, ces accidents devront être classés au nombre des affections locales des nerfs. Or, dans les cas-types, la moelle épinière a été trouvée entièrement saine et les racines des nerfs n'offraient elles-mêmes d'ordinaire aucune altération.
Peut-être la tuberculisation doit-elle être inscrite aussi parmi les causes de la polynévrite : du moins nous voyons que plusieurs des cas relatés ont été observés chez des malades atteints de phtisie pulmonaire. Dans un cas (celui de M. Eisenlohr), la recherche des bacilles dans la moelle a été faite avec les procédés en usage et le résultat a été négatif. Il est permis cependant de se demander si quelques lésions microscopiques, ressortissant à la tuberculisation, n'existent pas dans la moelle, chez les malades qui présentent, dans le cours de la phtisie, des symptômes de polynévrite et chez lesquels, à l'autopsie, on trouve cette lésion des nerfs, sans modification de la moelle épinière.
Il ressort nettement d'un travail récent de MM. Pitres et Yaillard que la polynévrite périphérique s'observe encore dans le cours de la fièvre typhoïde. 11 ont étudié différents nerfs de quatre sujets morts de la fièvre typhoïde et qui n'avaient pas
1. J. Dejerine. Étude sur le nervo-tabes périphérique (alaxie locomotrice par névrites périphériques , avec intégrité absolue des racines postérieures, des ganglions spinaux et de la moelle épinière.) (Archives de physiologie normale et pathologique Ille série, t. 111, p. 23 1, 1885).
2. "W. OEttinger. Étude sur les paralysies alcooliques [névrites multiples chez les alcooliques) . Thèse de Paris, 1885, n° 185. Cette thèse contient un historique bien fait de la question.
3. L. Hirt. Beitrag zur Pathologie der multiplen ISIeuritis (Neurologisches Centrablatt, 1884, n° 21)!
offert de symptômes pouvant faire soupçonner l'existence de lésions de la périphérie des cordons nerveux : la plupart de ces nerfs présentaient des altérations analogues à celles que Ton trouve à la suite des sections nerveuses, dans les segments périphériques. Les racines nerveuses correspondantes étaient saines. MM. Pitres et Vaillard se fondent sur ces faits pour présumer que les atrophies musculaires qui se produisent parfois dans telles ou telles régions du corps, à la suite de la fièvre typhoïde, sont dues à des névrites périphériques 1.
En somme, la polynévrite 2 paraît être une affection beaucoup moins rare qu'on ne le soupçonnait il y a peu d'années : mais il ne faut cependant pas en exagérer la fréquence relative et il faut être très réservé dans les diagnostics que l'on porte pendant la vie. J'ai déjà formulé des doutes à propos de quelques-uns des faits que j'ai mentionnés. Tant que l'histoire de
1. A. Pitres et L. Vaillai'd. Contribution à V étude des névrites périphériques surtenant dans le cours ou la convalescence de la fièvre typhoïle {Revue de Médecine, 10 déc. 1885, p. 985 et suiv.) — Ces auteurs ont publié plus récemment un mémoire intéressant sur les névrites périphériques chez les tuberculeux. Les faits qu'ils ont observés sont analogues à ceux qu'ils avaient constatés chez les malades atteints de fièvre typhoïde {Revue de Médecine, 10 mars 1886).
2. Il me paraît indispensable de faire remarquer que celte lésion à laquelle on donne le nom de névrite multiple, polynévrite, ne diffère en rien, comme caractères histologiques, de celle qui se produit à la sui'.e des sections transversales d'un nerf, dans le bout périphérique de ce cordon. On est convenu d'empl yer le mot névrite pour désigner, dans l'un et l'autre cas, cette lésion d.-s nerfs. Mais il faut bien noter que, s'il y a inflammation dans ces cas, c'est un très faible degré de phlegmasie et que rien n'autorise à considérer l'irr tation inflammatoire comme primitive. Il se peut que, dans l'affection nommée polynévrite périphérique, comme dans la dégénération des nerfs, après section, la modification primordiale soit l'atrophie de la fibre nerveuse (cylindre axile, et gaîne de myéline) et que la multiplication des noyaux de la gaîne de Schwann et du tissu connectif du nerf soit secondaire. S'il était démontré que, dans la névrite multiple périphérique, l'évolution morbide commence par le cylindre axile et la gaîne de myéline, ce serait une présomption en faveur de l'hypothèse de M. Erb. Puisque les lésions de la polynévrite périphérique ne se rencontrent pas exclusivement dans les nerfs moteurs et qu'elles se produisent souvent aussi, chez les malades atteints de cette affection, dans les nerfs ser sitifs, il faudrait admettre, pour compléter cette hypothèse, que des modifications analogues à celles dont on suppose l'existence, au d.'-but, dans les cellules des cornes antérieures, peuvent prendre naissance dans les cellules des ganglions des racines postérieures. 11 faut dire que tout est à prouver dans cette hypothèse.
Cette note était imprimée, lorsque j'ai eu connaissance des recherches de M. Gombault sur la névrite alcoolique. Cet excellent observateur a constaté que les fibres nerveuses des nerfs atteints peuvent présenter des altérations semblables à celles qu'il avait trouvées dans la névrite saturnine expérimentale. Des segments interannulaires de ces fibres s'altèrent isolément ; la myéline de ces segments se réduit en granulations englobées le plus souvent dans des cellules volumineuses et le cylindre axile persiste : la névrite est ainsi seqmmtaire et périaxile. La persistance des cylindres axiles permet à la partie périphérique des fibres nerveuses ainsi altérées de rester normale : si, sous l'influence d'une intensité croissante du travail morbide, les cylindres axiles se détruisent, les fibres nerveuses subissent la dégénération wallérienne jusqu'à leurs extrémités terminales {Comptes rendus de VAcad. des sciences, t. en, p. 439). 11 s'agirait donc, d'après ces recherches, d'une altération naissant et évoluant sur place.
cette affection ne sera pas plus complète, il me paraît bien difficile qu'on puisse, pendant la vie, affirmer qu'on a, sous les yeux un cas de névrite multiple périphérique. Aussi je n'attache pas une grande importance aux observations publiées par M. J. Fergusson comme des exemples de polynévrite et qui ne contiennent qu'une relation de symptômes. De même, suivant moi, on ne trouve pas des éléments propres à entraîner la conviction, dans la plupart des faits relatés par M. Buzzard*.
On peut bien certainement, pendant la vie, confondre la polynévrite périphérique avec la paralysie atrophique subaiguë de l'adulte, peut-être même parfois avec la poliomyélite antérieure aiguë. On peut aussi prendre certains faits de myélite diffuse, ou d'affection syphilitique de la moelle épinière, pour des cas de névrite multiple périphérique.
Mais il me semble impossible, et c'est cela qui nous intéresse surtout ici, de croire à l'existence d'une atrophie musculaire progressive, quand on est en présence d'un cas de polynévrite périphérique ou de commettre l'erreur inverse. 11 suffira de se rappeler que, dans la polynévrite périphérique, l'atrophie musculaire est toujours précédée par la paralysie des muscles destinés à s'atrophier ; que cette maladie s'accompagne souvent de phénomènes douloureux et encore plus souvent de troubles plus ou moins marqués de la sensibilité cutanée; que l'atrophie musculaire se produit dans toute l'épaisseur des muscles atteints ; que la réaction de dégénérescence est des plus marquées en général ; que la maladie commence souvent par les membres inférieurs ; que son évolution est relativement rapide, etc. L'ensemble de ces caractères de la polynévrite périphérique empêcherait toute possibilité de confusion entre cette affection et l'atrophie musculaire progressive.
L'atrophie musculaire progressive ne peut évidemment pas être confondue avec la paralysie atrophique de l'enfance ou de l'âge adulte. On sait que, dans la paralysie atrophique de de l'enfance ou de l'adulte, l'affection médullaire débute brusquement par des symptômes fébriles, accompagnés ou non de troubles nerveux; quelle détermine tout d'abord une paralysie
1. Buzzard. Conférences sur les paralysies consécutives aux névrites périphériques (Harveian Lectures). Anal, dans La Semaine Médicale, 2j novembre et 2 décembre 1885.
plus ou moins étendue ; que non seulement cette paralysie ne se propage pas à des régions qui étaient restées tout d'abord normales, mais, qu'au contraire, elle se restreint plus tard à un nombre plus ou moins considérable de muscles ou de groupes musculaires ; que ces muscles ne s'atrophient qu'après avoir été frappés de paralysie; que la contractilité faradique y est abolie au bout de peu de jours : il est clair que ce sont là tout autant de caractères qui différencient nettement cette affection de l'atrophie musculaire progressive, du moins dans les cas où ces myélopathies se produisent sous leur forme habituelle.
On n'hésitera pas non plus en présence d'un cas de paralysie générale spinale antérieure subaiguë. Ici encore nous retrouvons la plupart des traits distinctifs que nous venons de mentionner à propos de la paralysie atrophique de l'enfant ou de l'adulte. Il s'agit aussi d'une paralysie suivie d'atrophie des nerfs et des muscles et non pas d'une atrophie des muscles produisant un affaiblissement de la motilité : en outre, il y a abolition rapide de la contractilité, ce qui contraste avec la persistance si prolongée de la propriété physiologique des muscles dans les cas d'atrophie musculaire progressive. De plus, les premiers phénomènes morbides se manifestent presque toujours dans les membres supérieurs lorsqu'il s'agit de l'atrophie musculaire progressive; dans les membres inférieurs, si c'est la paralysie générale spinale qui se déclare. Enfin, tandis que l'atrophie musculaire progressive poursuit presque fatalement sa marche envahissante et s'aggrave graduellement, la paralysie générale spinale antérieure subaiguë tend le plus souvent, au bout d'un temps plus ou moins long, vers une amélioration qui peut aller jusqu'à la guérison complète.
Quant à la paralysie générale spinale diffuse subaiguë de Duchenne, nous avons vu qu'elle doit être rayée des cadres nosographiques en tant que genre morbide spécial, car elle a été constituée arbitrairement, en détachant du groupe des myélites diffuses subaiguës ou chroniques un certain nombre de faits qui, au fond, ne différaient des autres ni par la physionomie symptomatique, ni parles lésions, ni par révolution. Le mode de début, la marche de la maladie, les troubles de la sensibilité, les modifications de la miction et de la défécation, la production possible des escarres, etc., que l'on observe dans les cas de myélite chronique auxquels Duchenne (de Bon-
logne) aurait voulu imposer un nom spécial, établissent une profonde séparation entre ces faits et ceux qui appartiennent réellement à l'atrophie musculaire progressive.
En!b on ne confondra pas l'atrophie musculaire progressive vraie avec l'atrophie qui se produit dans un grand nombre de muscles, sous l'influence de l'intoxication saturnine et qui offre parfois une physionomie trompeuse. On voit, en effet, dans certains cas d'empoisonnement par le plomb, l'atrophie des muscles des membres supérieurs atteindre un haut degré dans les muscles des avant-bras et des mains. Les muscles des éminences thénar et hypothénar ne font plus aucune saillie ; les espaces interosseux forment des gouttières plus ou moins profondes ; les mains se disposent en griffe et l'on croirait avoir sous les yeux des exemples du type Aran-Duchenne de l'atrophie musculaire progressive. Mais la donnée étiologique est, en général, facile à établir, car il s'agit presque toujours de peintres en bâtiment et l'on constate le liseré gingival caractéristique : d'autre part, les troubles de la sensibilité cutanée, la paralysie absolue des muscles atteints, l'abolition complète de la contractilité dans ces muscles, parfois l'intégrité relative du long supinateur, etc., dénoteront l'intoxication plombique et empêcheront toute erreur de diagnostic.
Pronostic. — L'atrophie musculaire progressive est une grave maladie. Dans les cas où l'évolution est le plus lente et dure plusieurs années, l'atrophie progressive des muscles détermine, au bout de quelques mois ou de peu d'années, un état d'infirmité des plus pénibles. L'affaiblissement extrême des membres supérieurs abolit toute possibilité de se livrer à un travail manuel quelconque ; aussi les malades dont la profession exige des mouvements des mains et des avant-bras sont-ils privés de leurs moyens d'existence. Ils sont, en outre, ainsi que tous ceux qui sont atteints de la même affection, contraints à demander le secours d'autres personnes pour manger, boire, s'habiller, etc. Ce ne sont pas seulement les malades chez lesquels l'atrophie musculaire a débuté par les muscles des mains qui subissent ces tristes nécessités ; il en est de même dans les cas où les muscles de l'épaule et du bras ont été pris en premier lieu. Les malades chez lesquels ces muscles sont seuls amoindris et. affaiblis ne peuvent plus écarter leurs bras du tronc, ils ne peuvent plus fléchir l'avant-bras sur le bras et, par suite, la
main ne peut plus rendre que des services très limités, puisqu'elle reste plus ou moins complètement pendante.
Non seulement l'atrophie musculaire progressive condamne, au bout d'un certain temps, les membres supérieurs à une impuissance fonctionnelle souvent complète, mais encore, lorsqu'elle prend naissance à un âge peu avancé, elle abrège par elle-même la vie du malade. Au bout d'un temps plus ou moins long, les muscles qui servent à mettre le thorax en mouvement sont pris à leur tour et la respiration devient difficile. La dyspnée peut atteindre un degré extrême et l'asphyxie peut même avoir lieu, lorsqu'à l'atrophie des muscles intercostaux, pectoraux, grands dentelés, etc., s'ajoute celle du diaphragme.
La mort peut être produite par la propagation des lésions de la moelle épinière au bulbe rachidién : elle résulte alors de la propagation du processus atrophique aux cellules d'origine des nerfs faciaux, hypoglosses, glosso-pharyngiens, pneumogastriques et accessoires de Willis. Le malade meurt dans ce. cas par asphyxie ou par syncope. Cette propagation de la lésion au bulbe rachidién ne s'effectue, en général, que plusieurs années après le début de la maladie ; mais on conçoit qu'elle puisse se faire à une époque plus rapprochée des premières manifestations morbides.
11 faut noter encore que cette affection de la moelle épinière peut affaiblir la résistance de l'organisme aux atteintes des causes pathogénétiques, de telle sorte que certaines maladies intercurrentes peuvent apparaître au milieu de la marche de l'atrophie musculaire progressive et devenir bientôt menaçantes pour la vie. Au premier rang de ces maladies, on doit placer la tuberculose pulmonaire.
L'atrophie musculaire progressive, par les infirmités qu'elle entraîne, par son évolution fatalement extensive, par les troubles qu'elle finit par déterminer dans les fonctions indispensables au maintien de la vie, par les complications funestes auxquelles elle se prête, est donc, comme je le disais, une maladie chronique des plus graves : elle l'est d'autant plus que la thérapeutique, il faut bien le reconnaître, a peu d'action sur elle.
Traitement. — Pour instituer d'une façon rationnelle le traitement de l'atrophie musculaire progressive, il est nécessaire de ne pas perdre de vue le point de départ de toutes les lé-
sions de la maladie. Ce point de départ, c'est la moelle éphiière. C'est là que naissent et se développent les altérations initiales: l'atrophie des nerfs et celle des muscles ne sont que des conséquences de ces altérations et cette atrophie ne peut suspendre sa marche progressive que si le processus morbide qui évolue dans la moelle s'arrête d'abord. Quant à la reproduction des éléments anatomiques détruits dans les muscles et dans les nerfs, elle ne peut avoir lieu que si les parties altérées de la substance grise médullaire sont devenues le siège d'un travail plus ou moins actif de réparation.
C'est en vue de provoquer ce travail de réparation, de le soutenir et de le stimuler, s'il commence à s'opérer, que le traitement doit être conduit. Malheureusement, il faut bien le reconnaître, la tendance de l'affection médullaire à progresser, c'est-à-dire à parcourir toutes ses phases sur place, jusqu'à destruction de la plupart des cellules des cornes antérieures dans le point primitivement atteint, et à s'étendre de proche en proche aux autres régions de la moelle, s'oppose trop souvent, comme un obstacle insurmontable, aux efforts de la thérapeutique. D'autre part, nous ignorons la nature du processus morbide dont la substance grise de la moelle est le siège ; nous ne savous rien sur ses causes prochaines, et, par conséquent, nous sommes privés des connaissances d'étiologie et de palhogénie qui nous guident dans nos tentatives de traitement, lorsqu'il s'agit d'autres maladies médullaires, des affections syphilitiques de la moelle, par exemple. Enfin les moyens que nous pouvons mettre en œuvre, dans l'état actuel de nos ressources thérapeutiques, pour chercher à agir sur les lésions centrales de l'atrophie musculaire progressive, sont bornés et bien incertains. Ces considérations, sans nous condamner à l'inaction, par aveu d'impuissance, doivent tout au moins nous rendre très réservés dans nos espérances.
On doit essayer d'agir sur la moelle épinière par des révulsifs appliqués sur la région rachidienne, par des agents médicamenteux confiés à la circulation, après absorption dans les voies digestives, ou plus rarement dans le tissu cellulaire et, en troisième lieu, par des excitations centripètes portant sur les nerfs et les muscles qui sont en relation anatomo-physiologique avec la région altérée du centre médullaire. Ce dernier ordre de moyens thérapeutiques doit viser un autre but; on doit tenter ainsi de s'opposer, dans la mesure du possible, à la
progression de l'atrophie musculaire et de faire naître, si faire se peut, un travail de régénération dans les muscles altérés.
Les révulsifs les plus souvent employés sont les vésicatoires, les pointes de feu, les cautères, les moxas, les badigeonnages de teinture d'iode. Les ventouses sèches ou scarifiées, qui produisent de bons effets dans les états congestifs et irritatifs de la moelle épinière (myélite aiguë, subaiguë, chronique, tabès dorsalis, etc.), ne sont ici en général d'aucune utilité, sauf dans les cas rares où, au début de la maladie, se produisent des douleurs, accompagnées ou non de crampes, dans les parties menacées d'atrophie.
On espère, à l'aide des révulsifs que je viens d'énumérer, déterminer, dans la moelle épinière, des modifications du processus morbide qui y évolue. Comme ce processus, suivant toute vraisemblance, n'offre pas des caractères franchement congestifs, ce n'est pas probablement en opérant des dérivations circulatoires que ces moyens agissent, s'ils se montrent quelque peu efficaces. On peut supposer que l'excitation artificielle des extrémités périphériques des rameaux cutanés provenant des nerfs rachidiens, produit, par l'intermédiaire des fibres nerveuses ainsi excitées, une modification des actes physico-chimiques qui s'accomplissent dans les cellules nerveuses médullaires en souffrance. On conçoit, sans qu'il soit nécessaire d'y insister, que ces révulsions cutanées ne puissent avoir qu'une faible efficacité. Quand même la théorie qui guide dans l'emploi de ces moyens serait hors de toute contestation, on doit reconnaître que l'on n'agit ainsi que bien indirectement sur le processus morbide intra-médullaire. Ce sont les cellules nerveuses des cornes antérieures, c'est-àdire les cellules motrices qui sont malades et c'est sur les extrémités périphériques des nerfs sensitifs que porte l'irritation de la région rachiclienne à laide des cautères, des pointes de feu, etc. Les éléments de la substance grise médtdlaire avec lesquels les fibres des racines sensitives entrent en rapport sont, il est vrai, en communication avec les cellules nerveuses motrices, comme le démontre le jeu des actions réflexes ; mais les irritations artificielles, thérapeutiques, auxquelles on soumet les fibres sensitives, ne pouvant agir sur ces cellules motrices que par la médiation des éléments sensitifs de la substance grise de la moelle épinière, ne peuvent excercersur
elles qu'une influence peu puissante. Aussi les révulsifs appliqués sur la région rachidienne ne produisent-ils jamais autant d'effet dans le traitement de l'atrophie musculaire progressive que dans celui des irritations spinales diverses, et en particulier dans celui de certains cas de tabès dorsalis 1.
Les agents thérapeutiques qui semblent parfois agir d'une façon utile sur l'atrophie musculaire progressive, sont les médicaments iodés et les préparations contenant de la strychnine : on peut ajouter à ces agents, à titre de moyens adjuvants, les préparations arsenicales. Mais ces divers médicaments ne peuvent produire et ne produisent en réalité, que de bien faibles effets.
L'iodure de potassium, l'iodure de fer, les iodures en général, agissent dans le traitement de l'atrophie musculaire progressive, comme ils le font dans la plupart des affections chroniques. Conduit par la circulation dans toutes les parties du corps, dans la moelle épinière, par conséquent, le médicament iodé pénètre dans tous les éléments anatomiques, s'y incorpore d'une façon plus ou moins instable, modifie évidemment, dans une certaine mesure, la constitution de ces éléments et peut ainsi y affaiblir la tendance aux déviations morbides des actes physico-chimiques normaux de la nutrition intime. Je ne parle pas de l'action possible de ce médicament sur la circulation capillaire. On n'a jamais prouvé clairement que l'iode exerçât une influence vaso-motrice, et, l'eût-on démontré, il est indubitable qu'il s'agirait d'un effet secondaire, réflexe, sans réelle importance, dû à l'action primitive de ce sel sur la substance propre des tissus.
L'action médicatrice de l'arsenic ne peut aussi se produire que par le même mécanisme ; elle est encore plus incertaine que celle de l'iodure de potassium, mais elle n'est peut-être pas inutile dans un certain nombre de cas et cela suffît pour que l'on fasse entrer les préparations arsenicales dans le traitement habituel de l'atrophie musculaire progressive.
1. Cependant la possibilité de produire une modification des cellules motrices en agissant par l'intermédiaire des fibres sensitives sur les éléments sensitifs de la moelle ne saurait pas être mise en doute. Nous voyons, en effet, dans les cas d'atrophie musculaire dite réflexe, des irritations émanées de parties périphériques sensibles troubler, d'une façon plus ou moins profonde, le fonctionnement trophique des cellules motrices de la moelle épinière. On est donc autorisé à penser que l'on peut agir sur ces cellules, en provoquant artificiellement des irritations des extrémités périphériques des fibres sensitives qui sont en relation, parleurs extrémités centrales, avec la région de la moelle épinière où évolue le processus morbide à traiter.
Aux divers moyens dont nous venons de parler, il faut ajouter l'emploi de l'électricité. C'est même là l'agent thérapeutique le plus puissant parmi ceux que nous pouvons opposer à la marche progressive de la maladie. Comme je l'ai déjà indiqué, on se propose deux buts en soumeitant à l'action de l'électricité les muscles en voie d'atrophie. On cherche à retarder l'atrophie de ces muscles et à provoquer la régénération des éléments musculaires qui ont déjà disparu; d'autre part, on agit aussi, à distance, par l'intermédiaire des nerfs musculaires, sur la région correspondante delà substance grise de la moelle, et l'on peut espérer que cette action pourra modérer ou arrêter même le travail morbide qui s'y effectue.
Nous avons déjà eu l'occasion de parler de l'influence qu'exerce l'électricité sur les muscles qui y sont immédiatement soumis, lorsque ces muscles sont en voie d'atrophie; je n'y insisterai pas de nouveau. Je rappellerai seulement les expériences de J. Reid et de M. Brown-Séquard qui ont démontré que si l'on soumet à la faradisation quotidienne des muscles dont les nerfs sont coupés, ces muscles s'atrophient beaucoup plus lentement que si on ne les avait pas ainsi excités. Il doit évidemment en être de même pour les muscles des membres atteints d'atrophie musculaire progressive. Dans le cas où la maladie suspendrait sa marche, la régénération des muscles se ferait moins attendre si l'on était parvenu à empêcher, par ce procédé, la destruction d'un grand nombre de leurs faisceaux primitifs.
Je partage d'ailleurs le sentiment de Duchenne (de Boulogne) en ce qui concerne le mode d'électrisation à mettre en œuvre. Les courants faradiques, saccadés, me paraissent ceux qui donnent les résultats les plus satisfaisants lorsque l'on veut atteindre le but dont il s'agit.
Quant àl'influencederélectrisation des muscles surleur régénération, elle est incontestable. Le passage de courants continus ou de courants interrompus au travers de ces organes y provoque, lorsque la maladie s'arrête, et y entretient un travail de production de nouveaux éléments. On voit peu à peu le volume des muscles augmenter et leurs contractions prendre plus d'énergie. Je ne pense pas non plus que les courants galvaniques continus produisent des effets plus puissants, dans ce sens, que les courants faradiques interrompus. On peut employer l'un ou l'autre de ces modes d'électrisation. Il n'est
même pas inutile de faire usage alternativement de la faradisation et de la galvanisation.
Mais les modifications que provoque l'électrisation dans les muscles altérés et qui sont si nettes et souvent si considérables dans d'autres genres d'atrophies musculaires, par exemple dans celles qui se produisent sous l'influence de lésions articulaires, sont au contraire toujours très bornées dans les cas d'atrophie musculaire progressive. La différence tient à ce que, dans les atrophies suscitées parles affections irritativesdes articulations, la destruction du tissu musculaire est due à une simple suspension de l'action trophique des cellules nerveuses motrices, sans lésion grave, irrémédiable, de ces éléments anatomiques, tandis que, dans l'atrophie musculaire, ces mêmes cellules des cornes antérieures de la moelle subissent peu à peu une altération qui les fait disparaître.
Enfin, j'ai mentionné un autre effet que l'on cherche à obtenir au moyen de l'électrisation des muscles : on essaie ainsi d'exercer une influence modératrice ou même suspensive sur le processus morbide qui évolue dans la moelle épinière. L'excitation des fibres sensitives des muscles que l'on électrise doit retentir sur les régions correspondantes de la substance grise de la moelle et il se peut que ce retentissement ait pour conséquence une perturbation et peut-être un arrêt du processus morbide dont il s'agit.
A la liste des moyens reconnus utiles, à l'époque actuelle, pour le traitement de l'atrophie musculaire progressive, il faut ajouter le massage et l'hydrothérapie qui paraissent exercer, sur certains malades atteints de cette affection, une influence fortifiante très réelle.
Physiologie pathologique. — La physiologie pathologique de l'atrophie musculaire progressive est très obscure en plusieurs de ses points ; elle l'est surtout en ce qui regarde les causes de la maladie et sa nature.
Comment se produit la maladie? A quelles conditions doitelle sa marche presque fatalement progressive? Quel est le mécanisme de la production des lésions centrales auxquelles cette affection donne naissance? Autant de questions qui n'ont pas encore reçu de réponses satisfaisantes.
Comme pour un grand nombre de maladies des centres nerveux, on est obligé d'admettre l'existence d'une prédisposition
chez les individus qui sont, à un moment ou à un autre de leur vie, atteints d'atrophie musculaire progressive. Il s'agit ici principalement d'une prédisposition que présentent certains éléments anatomiques des centres nerveux, qui y devient de plus en plus prononcée à des âges variés et qui finit par constituer, pour ces éléments, une sorte d'imminence morbide. Tous les éléments anatomiques de la moelle ne sont pas ainsi menacés ; ce sont seulement les cellules nerveuses des cornes antérieures de la substance grise médullaire. Ce sont là d'ailleurs des éléments anatomiques tout spéciaux à divers points de vue : par leur volume et les diverses particularités de leur configuration, ces cellules diffèrent des autres cellules de la substance grise de la moelle; leur structure intime, telle que la montre le microscope, n'est pas non plus tout à fait la même ; d'autre part, les actes physiologiques qui s'y accomplissent, en même temps qu'ils nous révèlent des propriétés physiologiques très distinctes, nous permettent de penser que leur constitution moléculaire et peut-être leur composition chimique sont autres que celles des cellules des cornes postérieures et de celles des colonnes de Clarke.
L'imminence morbide devient de plus en plus marquée, comme je l'ai dit, dans une région de la moelle et, sous l'influence d'une cause occasionnelle plus ou moins reconnaissable, la maladie se déclare. Dans quelques cas, la prédisposition locale paraît avoir été favorisée dans son évolution, ou peut-être même avoir été provoquée par des lésions de la moelle épinière. C'est ainsi que l'on a vu l'atrophie musculaire survenir chez des adolescents ou des adultes qui avaient été frappés clans leur enfance de paralysie atrophique infantile. J'ai eu l'occasion de parler de ces faits dans une leçon précédente.
On peut citer encore ici les cas d'atrophie musculaire combinée avec la sclérose des faisceaux latéraux (sclérose latérale amyotrophique). Il se peut pourtant que la sclérose latérale symétrique ne joue pas le rôle d'épine irritative dans ces cas et il ne s'agit peut-être pas d'un fait de propagation de la lésion des faisceaux latéraux à la substance grise des cornes antérieures; car ces faisceaux et la substance grise sont peut-être atteints en même temps, sous l'influence d'une prédisposition qui se développe en même temps dans ces deux parties de la moelle épinière. Ce qui montre qu'il y a là autre chose qu'une propagation, c'est que les altérations des cornes antérieures ne
restent pas absolument limitées aux régions dans lesquelles les faisceaux antéro-latéraux sont sclérosés, et qu'elles tendeut à gagner le bulbe rachidien et à y produire des modifications analogues sinon semblables à celles qu'y détermine l'atrophie musculaire progressive, lorsqu'elle se complique de lésions bulbaires.
L'atrophie musculaire peut se développer, comme nous l'avons dit, dans des cas de sclérose secondaire, descendante, de la moelle épinière. Ici, il s'agit d'une complication due bien certainement à la propagation des lésions des faisceaux latéraux aux cornes antérieures de la substance grise médullaire. Comme cette complication est, en somme, assez rare, on peut se demander si elle ne se produit pas uniquement chez des individus dont la substance grise médullaire offre, par suite d'une prédisposition réelle, une vulnérabilité toute spéciale, semblable à celle que nous admettons chez ceux qui sont atteints d'atrophie musculaire primitive. Dans la plupart des cas d'ailleurs, le processus atrophique ne s'étend guère en dehors" des muscles du membre supérieur paralysé et il ne s'agit pas, en réalité, le plus souvent, d'une véritable atrophie musculaire progressive '.
La sclérose systématique des faisceaux postérieurs se complique aussi, dans certains cas — assez rarement d'ailleurs — de lésions de la substance grise des cornes antérieures de la moelle. Ici encore, on n'a pas affaire habituellement à une vraie atrophie musculaire progressive, car la tendance à se propager, des parties atteintes de la substance grise aux parties saines, fait en général défaut.
11 n'est pas rare d'observer, comme nous l'avons dit, chez des malades atteints de paralysie glosso-labio-laryngée, des symptômes d'atrophie musculaire progressive. Nous verrons plus tard qu'il y a une telle parenté entre ces deux maladies que cette coïncidence s'explique facilement.
Enfin, on a vu les muscles atteints d'atrophie musculaire, soit dans un membre, soit dans plusieurs membres, chez les malades atteints de périencéphalite diffuse ; mais dans les cas de ce genre, il ne s'agit pas ordinairement de faits d'atrophie musculaire progressive, mais bien de cas de poliomyélite plus
1. E. Brissaud. De l'atrophie musculaire dans l'hémiplégie (Revue mensuelle de méd., 1879, no 8).
ou moins aiguë, évoluant dans une région plus ou moins étendue de la moelle, ou de névrite périphérique intéressant un nombre plus ou moins grand de nerfs moteurs \
Souvent il est impossible de saisir, dans les circonstances diverses de la vie du malade qu'on examine, la cause déterminante probable de l'atrophie musculaire progressive. Cette cause existe sans doute toujours; mais on ne parvient que rarement à la démêler^ et même on n'arrive, en général, qu'à des présomptions plus ou moins nettes. Nous avons vu que, dans les antécédents des malades atteints d'atrophie musculaire progressive, on trouve quelquefois qu'ils ont été exposés au froid humide ou qu'ils se sont livrés à des efforts musculaires exagérés comme fréquence ou comme énergie. Le froid peut agir en effet et provoquer dans la moelle épinière, par l'intermédiaire des nerfs sensitifs cutanés, l'excitation qui sera le point de départ du processus morbide. Mais, à vraf dire, l'atrophie musculaire progressive ne paraît devoir son origine à une cause de ce genre que dans de bien rares cas, et ce qui montre clairement l'importance de la prédisposition toute particulière de la substance grise des cornes antérieures, c'est que le froid, lorsqu'il agit sur le centre intra-rachidien par le mécanisme qui vient d'être rappelé, détermine bien plus souvent une myélite, ou une méningite spinale, ou une méningo-myélite, que l'affection des cornes antérieures dont l'atrophie musculaire progressive est la traduction symptomatique. Une autre remarque peut être faite dans le même sens : dans les cas où cette affection semble avoir été occasionnée par le froid, elle ne débute pas indifféremment dans tel ou tel point de la moelle épinière, mais elle a d'ordinaire pour siège primitif la région cervicale, au niveau de l'origine des nerfs destinés à l'un ou à l'autre des membres supérieurs, ce qui indique bien aussi que ce point de la substance grise médullaire offre alors, à un plus haut degré que les autres points, la vulnérabilité spéciale à laquelle donne lieu la prédisposition locale.
Les malades attribuent un peu plus souvent l'atrophie musculaire dont ils sont atteints à l'influence d'une sorte de sur-
1. Aug. Voisin. Leçons cliniques sur les maladies mentales et les maladies nerveuses (Paris, 1883, pp. 318 et suiv.).
Voir aussi : A. Voisin et V. Hanot. Sur deux cas d'atrophie musculaire observés dans le cours de la paralysie r/énérale (Gaz. Méd. de Paris, 1874).
ménage : c'est parce qu'ils ont eu à supporter un excès de travail musculaire, qu'ils ont vu, à dater d'un certain moment, les parties mises en action d'une façon exagérée, s'amaigrir et s affaiblir progressivement. On ne saurait se refuser à admettre l'influence de cette cause. C'est probablement parce qu'elle entre réellement en jeu dans un certain nombre de cas, que la maladie est bien plus fréquente chez l'homme que chez la femme, plus fréquente aussi chez les hommes dont la profession exige des dépenses considérables ou presque incessantes de force musculaire, que chez ceux qui sont inoccupés ou qui ne se livrent qu'à des travaux ne nécessitant pas une participation énergique, soutenue ou très répétée de tels ou tels groupes de muscles. Cependant il ne faut pas s'exagérer l'importance de la condition étiologique ainsi formulée. 11 n'est pas absolument rare d'observer l'atrophie musculaire chez des malades dont le système musculaire n'a jamais été surmené; d'autre part, on est souvent obligé d'insister beaucoup, pour obtenir, de ceux qui ont à mouvoir des instruments ou à porter des charges, une réponse permettant de supposer l'intervention causale d'un travail musculaire excessif.
Mais il n'est pas besoin de constater que tel ou tel malade emploie sa force musculaire d'une façon abusive, pour admettre que le fonctionnement des muscles peut exercer une certaine influence sur le développement de la maladie. Les altérations médullaires, qui engendrent l'atrophie musculaire progressive, se produisent presque toujours tout d'abord dans la substance grise du renflement cervical. Or, il faut bien le remarquer : tandis que les muscles des membres inférieurs ne se contractent habituellement que pour des besoins fonctionnels normaux, la station, la marche, etc., les muscles des membres supérieurs entrent en contraction non seulement pour l'exercice de certaines fonctions, préhension, toucher, etc., mais encore pour effectuer des mouvements qui exigent une dépense considérable d'énergie, c'est-à-dire pour maintenir avec force et continuité des objets divers, pour serrer et manœuvrer des instruments, pour porter des fardeaux, etc. Le travail ultra-fonctionnel, en quelque sorte, imposé à la substance grise du renflement cervical, pour exciter et entretenir ces mouvements, contribue probablement à déterminer la prédominance de la prédisposition locale dans cette région, et il peut même y provoquer l'éclosion de la maladie.
Une remarque qui a dû frapper tous les observateurs me paraît démontrer l'influence du travail musculaire sur les localisations de l'atrophie progressive des muscles : c'est que les régions où débute la maladie sont très souvent celles où les muscles ont eu à faire des efforts répétés ou soutenus. Dans la plupart des cas, c'est par les muscles des mains que débute l'atrophie et cela s'explique : ce sont ces muscles qui, dans un grand nombre de professions, sont le plus souvent en jeu. On voit, dans d'autres cas, les muscles des épaules se prendre tout d'abord, et il est bien rare que les malades chez lesquels on observe cette forme de l'atrophie progressive ne soient pas forcés de porter à chaque instant des fardeaux sur le cou ou sur les épaules. On peut même noter très souvent que la maladie, qui est presque toujours unilatérale au début, a commencé parle membre supérieur droit. Ce fait, sur lequel M. Charcot a insisté, s'explique par la prédominance de l'action de la main droite sur la main gauche, chez la plupart des hommes et dans le plus grand nombre de professions. Mais il faut bien le redire ici : sans une prédisposition qui met la moelle épinière* dans un état d'imminence morbide spéciale, ces influences professionnelles seraient sans aucune efficacité pathogénétique; cela est incontestablement prouvé par le nombre immense d'individus qui se livrent aux mêmes occupations, qui font tout autant et souvent même plus d'efforts musculaires et qui cependant ne sont point atteints d'atrophie musculaire progressive.
L'atrophie musculaire peut se développer encore, chez un individu prédisposé, sous Finfluence d'arthrites de longue durée. J'ai vu, par exemple, cette maladie apparaître avec ses caractères haliituels chez une malade atteinte d'arthrite du genou et dans des conditions telles que cette affection articulaire semblait bien avoir provoqué la poliomyélite antérieure chronique progressive. Les faits de ce genre s'expliquent sans peine : on sait, en effet, que les arthrites peuvent retentir sur la moelle épinière et y déterminer des troubles fonctionnels ou même des lésions; s'il y a prédisposition à l'atrophie musculaire progressive, le retentissement des arthrites pourra donner naissance aux altérations médullaires qui produisent cette atrophie.
Nous admettons donc que la moelle épinière est le siège primordial des lésions de l'atrophie musculaire progressive : c'est là, du reste, la manière de voir à peu près unanime au-
jourd'hui des pathologistes, et l'opinion de Schneevogt, qui plaçait le point de départ de la maladie dans le grand sympathique, ne compte plus guère de partisans. Une connaissance incomplète des variétés de structure que peuvent présenter le cordon cervical et la chaîne thoracique du grand sympathique avait fait prendre certaines de ces variétés pour des lésions. En réalité, si le sympathique présentait, dans tels ou tels cas, des modifications réellement morbides, il s'agirait d'altérations non primitives, mais secondaires, consécutives à celles de la moelle épinière.
De quelle nature est la lésion médullaire qui prend naissance dans la substance grise de la moelle, chez les malades atteints d'atrophie musculaire progressive? L'on a peu de renseignements précis sur l'état de la substance grise médullaire dans les premières périodes du développement de cette affection; on ne peut se le représenter qu'en lui supposant les caractères offerts par cette substance dans les points qui sont le moins altérés. On trouve, dans ces points, les cellules nerveuses des cornes antérieures en voie d'atrophie; les noyaux de la névroglie qui entoure ces cellules sont un peu plus nombreux que dans l'état normal, et les vaisseaux capillaires semblent un peu dilatés. Il est difficile de ne pas considérer ces modifications de la substance grise comme des lésions d'origine irritative. L'examen des points les plus altérés ne suggère pas non plus d'autres présomptions. Là, nous retrouvons encore une dilatation des capillaires et des petits vaisseaux; les tuniques de ces derniers sont manifestement épaissies ; les noyaux de la névroglie sont plus nombreux que dans l'état normal : ce sont là aussi des lésions qu'on a l'habitude de considérer comme dues à un processus irritatif.
La physionomie symptomatique de l'atrophie musculaire progressive, s'oppose-t-elle à ce que l'on attribue aux altérations médullaires de cette maladie un caractère subinflammatoire ? Il est des cas dans lesquels cette conception ne soulève pour ainsi dire pas d'objections : il en est ainsi lorsque les débuts de l'atrophie musculaire progressive sont précédés et accompagnés de douleurs et de crampes. Ces phénomènes symptomatiques ont bien certainement pour cause une irritation du système nerveux, et il n'y a rien d'invraisemblable à supposer que cette irritation est inflammatoire. S'il n'y a pas
de fièvre pendant les premiers développements des lésions, on peut l'expliquer par le peu d'acuité et le peu d'étendue du travail morbide durant cette période.
Mais il y a des cas — peut-être sont-ils les plus nombreux — dans lesquels les lésions médullaires se produisent et évoluent sans donner lieu à aucun signe d'irritation nerveuse. Les malades ne s'aperçoivent du début de l'affection que par l'affaiblissement et l'amaigrissement des muscles des mains ou des épaules, etc. Les lésions sont-elles inflammatoires aussi dans ces cas? Je ne crois pas qu'on puisse en douter. Si elles sont de nature phlegmasique dans la première catégorie de faits, comme la plupart des pathologistes l'admettent, elles doivent posséder le même caractère dans tous les cas. Si, chez certains malades, les premiers stades de l'affection ne s'accompagnent d'aucun symptôme clair d'irritation, cela tient à ce que les lésions sont très restreintes, peut-être limitées aux cellules nerveuses motrices. On conçoit que, dans de telles conditions,, il n'y ait pas de douleurs ni de crampes au début de la maladie.
Les lésions de la moelle épinière qui déterminent l'atrophie musculaire me semblent donc, d'une façon générale, être de nature inflammatoire et il est présumable que, pendant toute l'évolution progressive de la maladie, elles conservent ce caractère.
Les cellules des cornes antérieures sont peut-être les éléments anatomiques qui subissent, les premiers, les atteintes de l'irritation inflammatoire. Sous cette influence, leur substance constitutive se modifie sans doute peu à peu et finit probablement, au bout d'un temps plus ou moins long, par s'altérer de telle sorte qu'elle ne peut plus subsister et qu'elle se détruit par atrophie graduelle. Le tissu au milieu duquel sont situées ces cellules ne commencerait à se modifier, d'après cette manière de voir, que secondairement. Il nous est impossible toutefois d'affirmer que les choses se passent bien ainsi et que les lésions de la névroglie sont consécutives et subordonnées. Mais cela est bien vraisemblable, car cette interprétation est la seule qui puisse rendre compte de la systématisation des altérations anatomiques de la moelle épinière. L'argument dont je me suis servi quand il s'agissait du tabès dorsalis et que je voulais expliquer comment les lésions, dans cette maladie, sont confinées, en grande partie, dans les fais-
ceaux postérieurs; cet argument, dis-je, conserve ici toute sa force. Il est, en effet, permis de penser que la névroglie des cornes antérieures ne diffère pas de celle des cornes postérieures et surtout que, dans les cornes antérieures, la névroglie qui contient les cellules nerveuses, dites motrices, ne diffère pas de celle des régions voisines. Si donc on voulait supposer que les lésions se produisent tout d'abord dans la névroglie et que les cellules nerveuses ne s'altèrent que secondairement, on serait dans l'impossibilité de comprendre comment un processus morbide pourrait se cantonner dans la névroglie des cornes autérieures et ne pas se propager aux parties voisines de ce tissu particulier.
Les difficultés s'aplanissent, dès qu'on place le point de départ des lésions dans les cellules nerveuses des cornes antérieures. Ces cellules, comme je l'ai dit plus haut, diffèrent, par tous leurs caractères, des autres cellules de la substance grise médullaire; ce sont des éléments anatomiques tout à fait distincts, au double point de vue de l'histologie et de la physiologie. Nous pouvons donc concevoir assez facilement que ces éléments puissent être atteints seuls d'irritation subinflammatoire au début de la maladie. C'est plus tard seulement que la névroglie se prend à son tour, probablement par propagation de l'irritation subinflammatoire des cellules au tissu de la névroglie, et c'est alors que se produisent les modifications morbides de ce tissu : multiplication des noyaux ; destruction des nombreuses fibres à myéline, de petit diamètre, qui traversent en tous sens la névroglie ; transformation de cette gangue spéciale en tissu connectif plus ou moins fîbrillaire ; altération des vaisseaux ', etc. Toutes ces modifications seraient secondaires et il faut leur ajouter, comme contribuant, dans une assez forte mesure, à changer la texture de ce tissu, l'atro-
l. Je ne discute pas l'hypothèse d'après laquelle les vaisseaux des cornes antérieures seraient tout d'abord atteints. Dans cette supposition, ce seraient les troubles circulatoires de cette région de la substance grise qui produiraient des altérations nutritives dans les cellules nerveuses motrices el dans la névroglie circonvoisine. Les difficultés seraient tout aussi ardues pour cette hypothèse que pour celle qui place le début du mal dans le tissu même de la névroglie, lorsqu'il s'agirait d'expliquer la systématisation des lésions de l'atrophie musculaire. Pourquoi les vaisseaux des cornes antérieures de la substance grise seraient-ils atteints à l'exclusion de ceux des autres parties de la moelle épinière, puisque les uns et les autres sont absolument semblables par tous leurs caractères? 11 est plus conforme à tout ce que nous enseigne la pathologie, de considérer les modifications vasculaires comme secondaires; leur dilatation, comme résultant, au début, de phénomènes vaso-dilatateurs réflexes, sollicités par l'irritation des cellules nerveuses; les altérations de leurs parois, comme produites par leur participation au travail morbide dont la névroglie des cornes antérieures devient le siège.
phie et la disparition des divers prolongements des cellules nerveuses. Le travail morbide se concentrerait au voisinage des cellules nerveuses altérées et n'aurait aucune tendance à envahir de proche en proche les autres régions de la névroglie.
Cette interprétation, dans l'état actuel de la science, me paraît la plus admissible parmi celles que l'on peut imaginer. Elle explique d'une façon satisfaisante, ce me semble, la localisation systématique des lésions de la moelle épinière. Nous sommes d'ailleurs loin, il faut bien l'avouer, de pénétrer ainsi jusqu'au mécanisme de la production des lésions. C'est là une question obscure et impénétrable pour le moment. Nous ignorons absolument les modifications qui se produisent dans les cellules nerveuses des cornes antérieures et y déterminent peu à peu l'imminence morbide; nous ne savons pas en quoi consistent les altérations initiales qui surviennent dans la substance de ces éléments anatomiques, lorsque l'excitation pathogénétique les impressionne et y provoque les premières déviations de l'état normal ; nous ne sommes pas plus instruits sur les raisons et le mode de transmission de l'irritation subinflammatoire de la cellule nerveuse à la névroglie qui la circonscrit, en supposant que les lésions secondaires de la névroglie se produisent ainsi. Cette réserve est nécessaire, car cette hypothèse n'est pas la seule qu'on puisse imaginer : il se pourrait, en effet, que l'irritation morbide prît naissance dans la névroglie, lorsque les cellules nerveuses motrices ont perdu leurs propriétés et que leur vitalité est même profondément atteinte Devenues en quelque sorte des corps étrangers, ces cellules susciteraient dans le tissu qui les environne, un certain degré d'inflammation éliminatoire, en même temps que naîtrait aussi, dans ce tissu, une tendance à la régénération de ces éléments en voie de destruction.
Nous ignorons encore comment a lieu la lente propagation du travail morbide des points primitivement atteints à d'autres points de la moelle, propagation dont nous pouvons suivre la marche en étudiant l'extension graduelle de l'atrophie musculaire. Nous avons admis comme probable que la prédisposition locale, qu'implique le développement de cette maladie, arrive à son summum d'intensité dans une région plus ou moins limitée de la moelle épinière et qu'elle n'atteint ce même degré dans les régions voisines que peu à peu. 11 est probable que l'irritation morbide se propage des premières cellules atteintes
à d'autres cellules par la voie de leurs anastomoses; mais il se pourrait aussi que des excitations analogues à celles qui ont amené le développement des premières altérations, entrassent enjeu de nouveau, pour agir de la même façon sur les cellules les plus voisines des cellules primitivement lésées. Je ne crois pas cependant que cette dernière explication ait une grande valeur, du moins en ce qui concerne la plupart des cas. En effet, chez des individus dont la maladie a paru provoquée par des excès plus ou moins grands de travail musculaire, on voit l'atrophie musculaire non seulement faire des progrès sur place, mais encore envahir de nouveaux groupes de muscles, alors même que ces individus ont cessé leurs occupations habituelles et que, soit volontairement, soit par suite de l'impotence des membres, ils laissent dans un état de repos à peu près complet leurs muscles menacés. C'est donc la propagation des altérations, de cellules h cellules, qui est vraisemblablement le mode le plus ordinaire de progression du processus morbide. La prédisposition que présente la substance grise des cornes antérieures est arrivée à son plus haut degré dans certaines cellules du renflement cervical de la moelle épinière : ce sont ces cellules qui sont prises les premières. Le processus morbide dont elles sont le siège passe peu à peu dans les cellules voisines qui, prédisposées aussi, sont dans une sorte d'état d'imminence morbide et n'ont besoin que d'une faible impulsion pathogène pour devenir malades à leur tour.
Les lésions des cellules des cornes antérieures de la substance grise médullaire déterminent, comme une conséquence nécessaire, l'atrophie des fibres nerveuses en rapport avec ces éléments anatomiques. Les expériences de Waller (Aug.) ont démontré que ces cellules exercent une influence trophique sur les fibres des racines antérieures. Celles de ces fibres qui prennent origine dans des cellules en voie d'altération, subissent, dès que le pouvoir trophique de ces cellules est affaibli à un certain degré, les modifications morbides qui leur font perdre leurs propriétés et qui amènent la disparition de la myéline et des cylindres d'axe. C'est une à une, pour ainsi dire, que les fibres nerveuses des racines antérieures sont atteintes et, dans chaque tronc nerveux, elles se trouvent perdues au milieu d'un nombre considérable de fibres saines et de fibres
arrivées au terme de leur atrophie ; aussi ne trouve-t-on pas quelquefois une seule fibre ^i myéline réduite en gouttelettes dans des préparations de nerfs, contenant un grand nombre de fibres nerveuses normales et de gaines de Schwann vides.
L'atrophie musculaire est aussi une conséquence constante de l'altération des fibres nerveuses motrices. Cette atrophie est toujours partielle et se produit successivement dans un nombre plus ou moins considérable des faisceaux primitifs dont l'ensemble constitue un muscle; il n'est pas rare que tous les faisceaux d'un muscle soient affectés les uns après les autres. Ces faisceaux reviennent peu à peu sur eux-mêmes, de telle sorte que leur diamètre diminue graduellement. 11 s'y fait donc une résorption moléculaire, et ce trouble trophique ne s'accompagne. pas, en général, d'une modification morphologique des fibrilles du faisceau : aussi les caractères histologiques de la plupart des fibres des muscles altérés, dans cette maladie, restent-ils, comme nous l'avons vu, semblables4 à ceux de l'état normal. La striation, dans le sens transversal et dans le sens longitudinal, peut être aussi nette que dans les muscles sains, et les faisceaux primitifs peuvent ne pas contenir de granulations anormales, Parfois pourtant, — et l'on trouve presque toujours, sinon toujours, des faisceaux qui offrent cette particularité, — on constate l'existence d'un semis plus ou moins abondant de fines granulations, la plupart de nature protéique, dans quelques faisceaux dispersés entre ceux qui ont l'aspect entièrement normal; on peut même rencontrer, çà et là, de très rares faisceaux contenant des granulations graisseuses. Ces altérations des faisceaux primitifs, que nous avons signalées déjà plus haut, semblent indiquer un trouble nutritif un peu plus rapide, subi par tel ou tel faisceau tout entier, et modifiant du premier coup sa vitalité. Elles ne s'observent pas, le plus ordinairement, dans des faisceaux dont le diamètre est déjà très notablement réduit; cet état, soit pulvérulent, soit granulo-graisseux, se voit plus habituellement dans des faisceaux peu amoindris.
La persistance d'une striation très nette, dans le sens transversal et dans le sens longitudinal, dans des faisceaux musculaires dont le diamètre, au lieu d'être de cinq à six centièmes de millimètre, comme dans l'état normal, n'est plus que de deux centièmes, un centième de millimètre ou même moins encore, ne peut guère s'expliquer que si l'on admet que Faite-
ration atrophique attaque les faisceaux primitifs, non dans leur entier à la fois, mais fibrille par fibrille, une de ces fibrilles disparaissant, çà et là, tandis que les autres conservent leurs caractères normaux. Les fibrilles longitudinales des faisceaux les plus atrophiés comme je l'ai dit, offrent en effet, ou tout à fait, ou àbienpeudechoseprès, leur diamètre et leur aspect habituels. Les faisceaux musculaires, dans les muscles altérés, gardent encore, même lorsqu'ils sont très réduits comme diamètre, leur continuité intacte. Lorsque l'atrophie est arrivée à un extrême degré, cette continuité tend à se rompre. Dans les préparations faites avec le tissu des muscles très atrophiés, on trouve toujours des faisceaux interrompus irrégulièrement, de telle sorte que les tronçons de substance musculaire ne sont plus reliés les uns aux autres que par le sarcolemme : souvent cet état des faisceaux est dû évidemment aux manœuvres de la préparation; parfois il semble réellement préexister et résulter des altérations produites pendant la vie par le travail d'atrophie. 11 faudrait admettre, pour expliquer ces solutions de continuité offertes par des faisceaux musculaires en voie d'atrophie, que la résorption musculaire, après s'être exercée d'une façon uniforme sur toute la longueur de tels ou tels faisceaux musculaires, s'est activée plus tard dans certains points de ces faisceaux, jusqu'à faire disparaître là les restes du tissu musculaire propre. S'il en est bien ainsi, il y aurait à rechercher, par des examens approfondis, si ces points présentent des particularitésde structure, s'ils sont par exemple, pourvus, plus ou moins richement que les autres, de fibrilles nerveuses provenant des tubes nerveux dont le cylindre axe a traversé le sarcolemme pour se diviser à l'intérieur des faisceaux musculaires primitifs.
D'autres altérations peuvent être constatées dans les faisceaux primitifs des muscles affectés. Nous avons dit que la substance musculaire pouvait y être transformée, sur certains points, en blocs vitreux ou cireux. Le mode de développement de cette modification n'est pas bien connu; on ne sait même pas s'il s'agit là toujours d'une véritable altération morbide ou si cet état des faisceaux primitifs n'est pas dû à des accidents de préparation. En tout cas, ces accidents auraient lieu plus facilement lorsque le tissu musculaire a été atteint par la maladie (fièvre typhoïde, processus atrophiques, etc.) que lorsque ce tissu n'a point souffert pendant la vie.
Le tissu connectif interstitiel des muscles, dans l'atrophie
musculaire progressive, ne subit pas habituellement une hyperplasie notable, comme cela a lieu souvent dans d'autres cas où ces organes s'altèrent aussi, dans la paralysie atrophique de l'enfance, par exemple. On n'y trouve presque jamais la stéatose interstitielle que l'on constate dans cette dernière maladie. Il est facile de saisir la raison de ces différences. Dans la paralysie atrophique de l'enfance, les faisceaux primitifs de tels ou tels muscles, de telle ou telle portion de muscles, sont privés presque subitement, très promptement en tout cas, de l'influx trophique médullaire. Ils s'altèrent avec rapidité et deviennent, en peu de jours, de véritables corps étrangers qui provoquent autour d'eux une irritation éliminatrice, en même temps qu'une tendance régénératrice. De là un actif travail hyperplastique, suscité dans le tissu connectif du muscle : ce travail détermine une abondante multiplication des éléments de ce tissu et, au bout d'un certain temps, l'excitation de ces éléments venant à s'affaiblir, puis à cesser, les cellules connectives se remplissent de graisse et deviennent des vésicules adipeuses. L'excitation formatrice provoquée dans le périmysium interne des muscles est bien moins active clans le cas d'atrophie musculaire progressive, parce que les faisceaux musculaires ne sont pas privés tout d'un coup de l'influx trophique de la moelle, parce qu'ils se modifient peu à peu, qu'ils ne perdent point leur vitalité avant leur disparition par résorption moléculaire et qu'ils ne sont, par conséquent, à aucun moment, des corps étrangers. Il n'y a donc point, dans le tissu connectif qui leur sert de gangue, d'irritation subinflammatoire éliminatrice et tout se borne, dans ce cas, à l'hyperplasie qui peut résulter d'un effort régénérateur.
Le tissu cellulaire sous-cutané ne s'épaissit pas non plus aussi souvent dans l'atrophie musculaire progressive que dans la paralysie spinale amyotrophique. Cela tient, en partie, à ce que les membres frappés de polio-myélite antérieure aiguë sont condamnés, dès le premier moment, à une inertie complète, ce qui n'a pas lieu dans les cas d'atrophie musculaire progressive, et en partie, à ce que les troubles circulatoires sont plus prononcés dans la première maladie que dans celle-ci.
La physiologie pathologique de l'atrophie musculaire progressive doit encore rendre compte, dans la mesure du possible, des symptômes de cette maladie.
Les symptômes caractéristiques de l'atrophie musculaire progressive sont ceux qui sont fournis par l'examen des muscles ou des groupes de muscles atteints par la maladie. Je ne parle pas de la diminution du volume de ces organes, ni de leur affaiblissement proportionnel à cette diminution ; ce sont là des conséquences absolument naturelles du travail de résorption moléculaire qui s'effectue dans les faisceaux primitifs.
Nous avons vu que la contractilité persiste dans les muscles, tant que tous leurs faisceaux primitifs n'ont pas disparu, ou du moins tant qu'il reste un certain nombre de faisceaux ayant conservé leur continuité. Rien de plus facile aussi à comprendre. Les faisceaux musculaires qui ont survécu, au moment où l'on pratique l'examen électrique, sont encore en relation avec leurs centres trophiques par des fibres nerveuses motrices; ces centres et ces fibres peuvent avoir subi déjà quelques modifications, mais non à un degré tel que leur fonctionnement ne puisse encore s'exercer. Ces faisceaux musculaires primitifs reçoivent donc encore l'influx trophique des cellules nerveuses des cornes antérieures de la moelle épinière et, par suite, quelque grêles qu'ils soient devenus, ils demeurent contractiles.
Pour les muscles qui perdent leur contractilité à un moment où leur volume n'indique pas encore une atrophie considérable, comme on le voit souvent pour le muscle deltoïde, on pourrait supposer que leurs faisceaux primitifs n'ont plus, pour la plupart, leur continuité intacte. Mais j'ai déjà indiqué une autre interprétation qui me paraît plus vraisemblable.
Les muscles qui ont subi une atrophie assez prononcée offrent, en général, plus facilement que les muscles sains, les phénomènes de la contractilité idio-musculaire : il suffît souvent de frapper avec le bout du doigt, même assez légèrement, une partie de leurs faisceaux, pour que cette partie entre en contraction et fasse saillie sous la peau pendant quelques instants. Il est permis, sans doute, d'en inférer que l'influence motrice du système nerveux sur ces muscles a notablement diminué.
Les contractions spontanées des faisceaux musculaires auxquelles on a donné les noms de contractions fasciculaires ou fibrillaires, de palpitations musculaires, etc., sont dues probablement aussi à l'affaiblissement de cette même influence du système nerveux sur les muscles. Nous savons que les phéno-
mènes de ce genre se produisent dans les muscles lorsque leur innervation cesse complètement. C'est ce qu'on observe chez les animaux lorsqu'on met les muscles à nu aussitôt après la mort, surtout quand la vie a cessé brusquement. Il en est encore de même lorsqu'on sectionne les nerfs qui se rendent à un groupe de muscles. On peut voir des contractions fasciculairesetfibrillaires dans ces muscles, non seulement pendant quelques instants après la section, mais encore pendant plusieurs jours. MM. Brown- Séquard et Schiff ont signalé ce fait que tous les physiologistes ont pu vérifier. Nulle part, peut-être, ces contractions spontanées ne sont aussi prononcées, aussi persistantes, que dans la langue, après la section du nerf hypoglosse (Schiff). L'augmentation de la contractilité idio-musculaire joue probablement un rôle important dans la production de ces phénomènes. Les excitations provenant de la circulation, ou celles qui résultent du trouble des actions physico-chimiques de la nutrition intime, suffisent sans doute, dans ces circonstances, pour provoquer des contractions musculaires partielles de tels ou tels faisceaux musculaires. C'est par un mécanisme analogue que se produisent vraisemblablement les contractions fasciculaires des muscles dans l'atrophie musculaire progressive. Une condition est d'ailleurs nécessaire pour que ces contractions se manifestent, c'est que les faisceaux musculaires qui subsistent dans les muscles en voie d'atrophie aient une vitalité normale ou à peu près normale.
Nous avons vu qu'il n'est pas absolument rare d'observer, au début de l'atrophie musculaire progressive, des phénomènes plus ou moins douloureux, dans les parties dont les muscles doivent subir les premières atteintes de la maladie. Ces phénomènes douloureux sont souvent accompagnés de crampes. 11 y a là des symptômes d'irritation médullaire et il est permis d'y voir aussi une preuve que les régions motrices ne sont pas seules affectées dans la première période du processus morbide. 11 est probable que l'irritation s'étend alors à presque toute, sinon à toute la substance grise de la moelle épinière. Un peu plus tard, elle abandonne les cornes postérieures et tous les éléments sensitifs de la moelle où elle n'a pas dépassé le degré au delà duquel naît le trouble morbide nutritif, et elle se concentre dans les cornes antérieures ou motrices. Les crampes qui se produisent parfois à d'autres époques de la
maladie n'ont pas la même signification : elles sont douloureuses, il est vrai, mais on ne constate pas de douleurs plus ou moius persistantes avant qu'elles aient lieu. Leur mécanisme est le même que celui des crampes chez les individus dont le système musculaire est sain. Ce sont des contractures qui sont conditionnées surtout par les modifications subies par le tissu musculaire.
L'état des vaisseaux dans les extrémités des membres, lorsque ceux-ci sont atteints d'atrophie musculaire progressive, est dû en grande partie aux altérations des muscles. La circulation se restreint peu à peu dans ces organes, les artères musculaires se rétrécissent progressivement, et ce travail de retrait s'effectue aussi dans les troncs qui donnent naissance, en même temps, à ces artères et à celles qui sont destinées aux téguments des extrémités des membres. Par suite de la diminution de l'afflux sanguin dans les capillaires, la tension s'y abaisse notablement; la circulation y devient plus ou moins stagnante et il en est de même dans les veines afférentes : d'où la teinte rouge sombre, la cyanose des téguments des pieds et des mains ; d'où la lenteur avec laquelle se remplissent les réseaux capillaires cutanés quand on en a chassé le sang par la pression du doigt; d'où le froid habituel de ces extrémités. On peut supposer aussi que les petites artères sont dans un état de resserrement actif continu, par suite de l'affaiblissement du tonus nerveux dans les fibres musculo-motrices des troncs nerveux des membres, affaiblissement qui détermine, comme par une sorte de compensation physiologique, un accroissement du tonus des fibres vaso-motrices provenant du système nerveux sympathique. Il résulterait nécessairement aussi de ce resserrement des artérioles, une diminution de l'activité de la circulation, une stase relative dans les vaisseaux capillaires et dans les veinules.
Paralysie Pseudo-hypertrophique. — Atrophie musculaire progressive de 1 enfance. — Atrophies musculaires progressives myopathiques.
Bien que l'on n'ait trouvé jusqu'ici aucune altération de la moelle épinière dans la paralysie pseudo-hypertrophique et que, par conséquent, on soit autorisé, dans l'état actuel de la science, à ne pas lui donner place dans la pathologie médullaire, je crois cependant devoir en dire ici quelques mots. Il n'est pas, en effet, sans intérêt de voir par quels caractères cette maladie se rapproche des affections paralytiques qui ont pour cause une lésion de la moelle et par quels caractères elle s'en éloigne.
C'est Duchenne (cle Boulogne) qui a établi ce type morbide l et qui l'a appelé paralysie pseudo-hypertrophiqae , nom sous lequel elle est assez généralement désignée aujourd'hui. D'autres dénominations ont été proposées par des médecins qui les tiraient de Tanatomie pathologique. Ainsi, Seidel a décrit la paralysie pseudo-hypertrophique sous le nom (¥atrophia musculorum lipomatosa2 ; Heller, sous celui de lipomatosis luxurians; Griesinger, sous celui d'hypertrophie musculaire; Fritz3 et Tuefferd, sous celui de paralysie avec surcharge graisseuse interstitielle. Duchenne lui-même avait cher-
1. Duchenne (de Boulogne) a séparé ce type morbide des autres affections de l'ap pareil de la motilité en 1861 , dans la seconde édition de son ouvrage intitulé: De l'Eleclrisation localisée : il avait proposé alors de le désigner sous le nom de Paraplégie hypertmphique de l'enfance, de cause cérébrale. Voir aussi le mémoire publié par cet auteur dans les Archives générales de médecine, en janvier et février 1868.
2. M. Seidel. Die Atrophia Musculorum lipomatosa (Sogenannte Muskelhypertrophie). Jena, 1867. M. Seidel rapporte; <\ la fin de son mémoire toutes les observations dont il a eu connaissance : elles sont au nombre de seize. La plus ancienne a été publiée par MM. Goste et Gioja dans les Annales cliniques de l'hôpital des incurables de Naplcs en 1838, (Anal, in Schmidt's Jahrbiichcr, t. 24, p. 176): elle concerne deuxfrères qui ont été atteints de la maladie à l'Age de 10 ans.
3. Fritz. Remarques sur les paralysies avec surcharge graisseuse interstitielle Hypertrophie apparente) des Muscles (Gaz. Ifebdom., 1865, p. 5 29).
ché une dénomination qui pût rappeler la nature des altérations musculaires et il avait adopté le nom de paralysie myosclérosique1 que je lui avais signalé, comme pouvant exprimer assez exactement ce qu'il voulait indiquer. M. Jaccoudanommé cette affection : sclérose musculaire progressive.
En somme, je crois que le nom de paralysie pseudo-hypertrophique, proposé par Duchenne, est préférable aux autres; d'abord, parce qu'il a été, comme je l'ai dit, admis par un grand nombre d'auteurs2 et ensuite parce qu il énonce deux des caractères symptomatiques les plus importants de la maladie: l'affaiblissement paralytique des parties atteintes et l'hypertrophie apparente que présentent certaines parties.
Cette maladie a d'abord été observée chez des enfants; mais on sait aujourd'hui qu'elle peut se manifester, bien que plus rarement, chez des adolescents et même des adultes 3.
La maladie débute insidieusemnt en général. Des enfants de 3, 4, 5 ans, ou plus, qui, jusque-là, n'ont présenté aucun trouble significatif de la santé et qui ont pu, le plus souvent, marcher et courir comme les autres enfants de leur âge, commencent à s'affaiblir. Ils peuvent difficilement courir, se fatiguent rapidement en marchant et même en se tenant debout. Cet affaiblissement augmente peu à peu, lentement. Au bout de quelques mois, on constate une vraie parésie. Les enfants, pour se tenir debout, sont obligés d'ordinaire d'écarter un peu les pieds pour élargir leur base de sustentation et déjà, dans cette attitude, ils renversent en arrière la partie supérieure du tronc, de façon à présenter une ensellure plus ou moins prononcée. Cette cambrure du tronc augmente encore lorsqu'ils se mettent à marcher et, en même temps, ils exécutent un dandinement latéral qui porte alternativement le poids du corps sur l'un des membres inférieurs et sur l'autre. L' ensellure tend à s'effacer dans la position assise, disparaît même complètement dans la plupart des cas et peut parfois être remplacée alors par un léger degré de saillie de la région dorsolombaire.
Après un temps variable, mais qui est de plusieurs mois au
1. Duchenne (de Boulogne). De VÈlectrisation localisée, \lh édition, 1872, p. 596.
2. M. B. Foster, par exemple, a publié trois cas de cette maladie, sous ce nom, dans son ouvrage intitulé : Ciinical Medicin. — Lectures and Essays. Les médecins français ont presque tous adopté cette dénomination.
3. Des faits observés chez des adultes ont été publiés par divers auteurs, par M. Dyce- Brown entre autres.
moins, on commence à constater un développement anormal de certaines masses musculaires. Ce sont surtout les muscles des membres inférieurs qui présentent cette augmentation de volume. Ces muscles forment des saillies plus ou moins considérables ; ils sont fermes à la palpation et, pour peu que le malade fasse un effort pour les mettre en contraction, ils deviennent très durs. Il semble que l'on ait sous la main des muscles d'une vigueur extrême, et cependant, en réalité, ces muscles sont très faibles et peuvent être incapables de fléchir ou d'étendre l'un sur l'autre les segments du membre qu'ils sont chargés de mouvoir.
Cette hypertrophie apparente s'observe parfois, d'une façon régulière, dans toute l'étendue d'un membre inférieur ou des deux membres inférieurs. Elle est souvent irrégulièrement distribuée et elle n'atteint pas tous les muscles affaiblis : certaines masses musculaires sont augmentées de volume, tandis que d'autres n'ont pas subi les mêmes modifications. Ainsi on peut voir les muscles des mollets offrir une sorte de tuméfaction considérable, tandis que ceux des parties antéro-externes de la jambe et ceux de la partie supérieure du membre n'ont aucunement grossi. D'autres fois, ce sont certains muscles des cuisses, ou bien les muscles fessiers, qui sont devenus plus volumineux, il résulte de ces hypertrophies apparentes, partielles, des déformations plus ou moins grandes des membres. D'autre part, l'augmentation de volume des masses musculaires, qui se manifeste presque toujours simultanément dans les deux membres inférieurs, peut être symétrique ou bien elle peut ne pas se manifester exactement au même degré dans les deux membres ; ou encore, ce qui est plus rare, elle peut ne pas exister dans les mêmes muscles, à droite et à gauche. Cette hypertrophie apparente des muscles n'arrive à son maximum, d'après Duchenne, qu'au bout d'un an ou un an et demi.
Les muscles des membres inférieurs ne sont pas les seuls qui soient le siège d'un développement exagéré. Ceux des membres supérieurs peuvent offrir les mêmes modifications et on y constate aussi une disposition variée de l'augmentation de volume. Tantôt les deux membres supérieurs ont une grosseur exagérée, tantôt l'un d'eux est plus volumineux que l'autre; souventles masses musculaires des avant-bras ou de l'un d'eux ont seules notablement grossi; ou bien ce sont des muscles qui,
isolément, se sont hypertrophiés : les deltoïdes, par exemple l.
On peut aussi observer une modification semblable dans les muscles du cou, ou dans la masse sacro-lombaire, ou dans les muscles de la paroi abdominale, etc. Les muscles des mâchoires, principalement les temporaux et les masséters (Duchenne), peuvent participer à la pseudo-hypertrophie. La langue peut elle-même devenir le siège d'un travail analogue d'hypertrophie. Dans un des cas observés par Coste et Gioja, la langue avait pris un volume d'un tiers plus considérable que dans l'état normal et il en résultait une gêne considérable pour la mastication, la parole, la déglutition. Un des deux jeunes malades dont parlent ces médecins était mort avec des symptômes d'hypertrophie du cœur2.
M. Longuet, dans un article intéressant sur les myopathies progressives primitives2, mentionne un fait de MM. Weir Mitchell et Gerhardt, rapporté par M. Hammond (Malad. du syst. nerveux, trad. franc., 1879, p. 561), dans lequel on avait constaté aussi l'hypertrophie des temporaux, de la langue et du cœur.
Les muscles de la face ne sont peut-être pas toujours intacts.
À une certaine époque du développement de la maladie, lorsque les muscles des membres inférieurs, ou certains d'entre eux, ont pris un accroissement de volume plus ou moins considérable, les muscles d'autres parties peuvent devenir de moins en moins saillants, par suite d'une atrophie qui se produit graduellement aussi. L'atrophie est surtout fréquente dans les muscles du cou, dans les muscles antérieurs du thorax, dans ceux de l'abdomen; elle s'observe aussi dans les muscles des membres supérieurs et, pour les membres inférieurs, dans les adducteurs et les fléchisseurs de la cuisse, par exemple. On a même vu des muscles qui paraissaient hypertrophiés dans une partie de leur longueur et qui étaient visiblement atrophiés dans une autre partie.
1. Dans un cas, chez une femme âgée de 31 ans, née de parents sains et chez laquelle l'affection avait débuté à l'âge de 9 ans, à la suite d'une scarlatine, M Pierson a observé que les muscles des jambes étaient normaux, tandis que ceux des cuisses, des fesses, du dos et ceux des extrémités supérieures étaient affectés à un haut degré (R. H. Pierson, Ein Fall von Pseudo-hyper tvophie der Muskeln. Anal, in Central blatt, f. med. Wiss., 1877, p. 256).
R. Longuet, Union Méd., 30 janvier 1886, p
Cette atrophie marche lentement; les muscles dont le volume diminue sont généralement plus affaiblis qu'on ne pourrait le penser d'après leur diminution de volume ; d'ailleurs leur affaiblissement paraît avoir précédé, en général, le début du travail atrophique. C'est lorsque l'atrophie musculaire des parties supérieures du corps est très accusée, que l'hypertrophie apparente des masses musculaires des membres inférieurs devient bien plus frappante.
L'hypertrophie apparente des muscles est parfois passagère et, lorsqu'il en est ainsi, elle peut faire place à une atrophie plus ou moins marquée1.
De telles modifications du système musculaire ne peuvent pas s'effectuer, on le conçoit, sans que la motilité des diverses parties atteintes ne subisse des troubles plus ou moins accusés. J'ai déjà parlé des premiers changements qu'elles déterminent dans l'attitude du corps dans la station debout, la position assise, la marche, et nous avons vu que ces divers changements dépendent surtout de l'affaiblissement des muscles affectés. Au fur et à mesure que cet affaiblissement fait des progrès, la locomotion devient de plus en plus difficile et finit même par être impossible : la station debout ne peut plus être maintenue au delà de peu d'instants. Les malades peuvent à peine se relever seuls, lorsqu'ils se penchent vers la terre pour y ramasser un objet. Ils sont obligés alors d'ordinaire, pour se redresser, d'appuyer d'abord leurs mains successivement sur leurs pieds, sur leurs jambes, leurs genoux et leurs cuisses : ils grimpent, comme on l'a dit, le long de leurs membres inférieurs et arrivent ainsi à se remettre en station verticale. L'affaiblissement finit par atteindre un tel degré que les malades ne peuvent plus même se relever pour s'asseoir, lorsqu'ils sont dans la position horizontale et que, si on les dresse en les prenant sous les aisselles, ils sont incapables de se tenir debout. Lorsque la marche est très pénible, mais encore possible avec l'aide d'un soutien, on remarque que les pieds présentent une
1. Damaschino, Leçons sur ta paralysie pseudo-hypertrophique et ses différentes formes {Gaz. des Hôpitaux, 1882;. Voir aussi : Bourdel, Revue des Maladies de l'Enfance, 1885. — Hamon, Thèse inaugurale, Paris, 1883. — Môbius, Ueber die hereditûren Nervenkrankheiten in Volkmann's Sammt. Klin. Vortr., n° Ul, 1879 — GoWers, Lancet, 1879 — Gradenigo, Contribuzione alla patogenesi délia pseudo-ipertrofia muscolare, Milano, 1883 (Ces indications sont empruntées au mémoire de MM. P. Marie et G. Guinon. Contribution à V étude de quelques-unes des formes de la myopathie progressive primitive. — Revue de Médecine, octobre 1885).
déformation presque toujours la même; ils sont en varus-équin très prononcé, souvent avec pieds-creux. Quand le petit malade est condamné à garder le lit, ses pieds conservent cette attitude vicieuse, évidemmeut due en partie à la rétraction des suraux. Les orteils sont habituellement en griffe.
Les membres supérieurs peuvent aussi s'affaiblir peu à peu et à un tel point qu'ils ne peuvent plus servir aux mouvements de préhension. Quand les muscles du cou s'affaiblissent à leur tour, la tête peut n'être plus maintenue droite qu'avec peine et, alors, la moindre impulsion qu'on lui donne avec la main suffît parfois à la faire pencher comme une masse inerte, soit en avant, soit en arrière, soit sur l'un ou l'autre côté.
Les enfants atteints de cette maladie vivent dans cette misérable condition pendant un certain nombre d'années ; ils atteignent rarement l'âge adulte et meurent emportés par une affection intercurrente ayant le plus souvent pour siège l'appareil respiratoire.
La peau qui recouvre les muscles augmentés de volume n'est pas doublée, en général, d'une couche épaisse de tissu graisseux. Les masses musculaires ont une consistance plus ferme que dans l'état normal et, comme je l'ai dit, elles offrent un durcissement notable, lorsque les malades les mettent en contraction. On les voit alors former des reliefs saillants, leurs tendons s'accusent d'une façon plus nette ; on a sous les yeux l'image d'une contraction énergique, vigoureuse et cependant l'effet produit est faible et on peut l'empêcher en lui opposant une résistance médiocre.
L'examen de la contractilité musculaire pendant les phases successives de la maladie donne des résultats importants, parce qu'ils expliquent la contradiction qui semble exister, au premier abord, entre le développement herculéen de certains muscles et la faiblesse des mouvements qu'exécutent ces organes. La faradisation, tout à fait au début de la maladie, peut susciter, dans les muscles paraissant déjà un peu hypertrophiés, des contractions aussi fortes que dans l'état normal ; mais, plus tard, la contractilité farado-musculaire diminue ; elle peut même finir par disparaître \ Lorsque la contractilité faradique n'est qu'affaiblie, on constate d'ordinaire que si l'on
1. Dans quelques cas, ainsi que Duchenne l'avait vu dès ses premières observations, la contractilité faradique peut persister intacte pendant plusieurs mois et même pendant des années; mais ce sont là des faits exceptionnels.
fait passer le courant par le nerf destiné à un des muscles intéressés, on obtient un effet plus marqué que si les excitateurs sont placés sur le muscle lui-même .
La contractilité galvano-musculaire est en général moins atteinte et il n'est pas rare de voir des muscles qui ne répondent plus aux courants faradiques, se contracter encore nettement sous l'influence des courants galvaniques. Toutefois dans les périodes très avancées de la maladie, les muscles cessent, en général, d'obéir aux excitations soit faradiques, soit galvaniques.
Le plus souvent on ne peut pas mettre enjeu, par les chocs des muscles, la contractilité idio-musculaire.
Ce n'est que très rarement que l'on observe des contractions fasciculaires spontanées dans les muscles en voie d'altération.
La sensibilité demeure intacte dans la grande majorité des cas. Parfois cependant elle est un peu plus vive que dans l'état normal, au niveau des parties atteintes. On a observé cette hyperesthésie plus habituellement chez les adultes que chez les enfants; elle siège soit dans toute la longueur des membres, soit dans certains points plutôt que dans d'autres. La pression peut être plus ou moins douloureuse, lorsqu'elle est exercée sur les masses musculaires hypertrophiées : il peut en être de même de la faradisation de ces muscles, qui est parfois plus douloureuse que celle des autres muscles. Chez quelques malades, les douleurs ne se produisent que lorsque l'on comprime les membres au niveau des jointures. Il est plus rare encore d'observer des douleurs spontanées : elles se manifestent principalement au début de la maladie, sous forme névralgique, dans les parties en voie d'affaiblissement. Parfois on a observé des crampes dans ces parties, surtout dans les mollets. D'autre part et au contraire, on a, mais très exceptionnellement, constaté un léger degré d'anesthésie cutanée dans ces mêmes régions et, comme pour Fhyperesthésie, c'est surtout chez des adultes que ce symptôme a été signalé.
Les parties atteintes conservent le plus souvent leur coloration et leur température normales. Dans quelques cas, on a noté un certain degré de cyanose cutanée avec un refroidissement plus ou moins marqué. Dans un cas observé par M. W. Ord, la température, au niveau des muscles du mollet augmentés de volume, était, de 1 à 2 degrés, plus élevée que. celle de la peau de la cuisse. On a indiqué encore, mais exceptionnelle-
ment aussi, un gonflement plus ou moins marqué des extrémités inférieures *.
Les fonctions cérébrales s'exercent, en général, comme dans l'état normal. Parfois elles sont peu développées, ou bien elles se sont affaiblies à un certain moment de l'évolution de la maladie. Il n'y a aucune altération des sens spéciaux.
On ne constate aucun trouble cardiaque, sauf dans des cas très rares. La maladie n'exerce aucune influence sur la respiration, sur les sécrétions, sur les fonctions digestives. On constate, dans certains cas, de l'incontinence d'urine et même aussi des matières fécales : ces phénomènes morbides peuvent se manifester pendant toute la durée de la maladie, ou bien n'exister que pendant une certaine période de temps.
La paralysie pseudo-hypertrophique est surtout une maladie de l'enfance et l'on avait cru tout d'abord qu'elle appartenait entièrement à la pathologie infantile; mais, ainsi que je l'ai dit plus haut, on peut l'observer chez des adolescents et des adultes. 0. Berger a vu cette affection chez trois adultes, âgés de 24, 28 et 31 ans. M. H. Mahot a inséré dans sa thèse la traduction d'une observation relative à un homme âgé de 26 ans, observation que M. Dyce-Brown a fait paraître dans le Journal médical d'Edimbourg, en 1870 2. M. Barthélémy-Benoit a publié aussi un cas de paralysie pseudo-hypertrophique chez l'adulte 3. La paralysie pseudo-hypertrophique est beaucoup plus fréquente dans le sexe masculin que dans le sexe féminin (62 fois sur 70 cas dans le sexe musculin) \ M. Mahot fait re-
1. H. Mahot. De la paralysie pseudo-hypertrophique (Thèse inaugurale. Paris, 1877, no 319, obs. I, p. 11).
H. Mahot. Loc. cit., p. 31 et suiv
3. Barthélémy-Benoit. Paralysie musculaire pseudo-hypertrophique ou sclérose musculaire progressive {La France Médicale, 7 juillet 1880).
Il s'agissait, dans ce cas, d'un jeune soldat, fils unique, né de parents bien portants, chez lequel la maladie aurait commencé à se manifester à l'âge de 9 ans, à la suite d'un refroidissement. Incorporé dans un régiment de marine, malgré des certificats attestant son état d'infirmité, il fut placé en observation à l'hôpital de Rochefort et c'est là qu'il fut étudié par M. Barthélémy-Benoit. La description donnée par ce professeur ne laissa aucun doute sur la réalité de l'existence, chez ce jeune malade, d'une paralysie pseudo-hypertrophique.
4. M. Goetz a publié la statistique des cas qui ont été observés à la Clinique de Wùrzburg pendant les années 1875 à 1879. Ces cas ont été au nombre de 10, dont 9 sont relatifs au jeune âge (7 à 11 ans); le dixième appartient à l'âge mûr (femme âgée de 55 ans). Dans deux cas, il y avait influence héréditaire collatérale; l'oncle paternel, dans un cas, et le neveu maternel dans un autre cas étaient atteints de la même maladie : dans les huit autres cas, l'hérédité faisait défaut; mais il y avait, dans trois familles, un frère et une sœur atteints de la maladie. R. Goetz, Beitrage zar
marquer aussi que la maladie est, dans une certaine mesure, une affection de famille. L'observation II de sa thèse (observation recueillie dans le service de M. Bergeron) concerne un enfant de 9 ans, dont le frère était mort de la même maladie, dans le même service, à l'âge de \ 4 ans. C'est dans ce cas, que M. Cliarcot a pu étudier l'état des muscles et celui de la moelle épinière. Dans dix relations de cette même maladie, d'après M. Mahot, on a vu deux, trois, quatre enfants mâles d'une même famille atteints successivement de paralysie pseudohypertrophique. 11 ajoute même : « quelques faits tendent à prouver que les filles, qui semblent si réfractaires à la maladie dont sont atteints leurs frères, peuvent en revanche la transmettre à leurs enfants \
M. Milner Moore a publié dans The Lancet (19 juin 1880) la relation de trois cas de paralysie pseudo-hypertrophique, observés dans une famille. Il y avait neuf enfants dans cette famille. Deux d'entre eux, un garçon et une fille, étaient morts, le premier, à 21 mois, l'autre à huit mois : tous les deux, par convulsions. Des sept enfants survivants (cinq garçons et deux filles) trois étaient atteints de paralysie pseudo-hypertrophique. C'étaient trois garçons âgés: l'un, de 15 ans; un autre, de 10 ans; le troisième, de 7 ans2.
On ne trouve dans les antécédents des malades aucune particularité qui puisse être considérée comme une condition écologique pouvant avoir provoqué par elle-même le développement de l'affection. Ici, comme dans toutes les affections su^ baiguës et chroniques de la moelle épinière, il faut tenir compte de la prédisposition innée ou acquise. Lorsque cette prédisposition est arrivée à acquérir toute son intensité possible, des circonstances qui, chez un autre sujet, n'auraient donné naissance à aucune affection delà moelle, amènent l'éclosion de la maladie. Dans les relations de paralysie pseudohypertrophique, on attribue un rôle de ce genre, et probablement à juste titre, à l'influence du froid, aux fatigues exagérées, à la mauvaise nourriture, aux conditions défectueuses de l'hygiène en général, aux ébranlements traumatiques
Atrophia musculorum lipomatosa (Anal, in Ccntralblatt f. d. med.Wiss , 1880, p. 220).
1. Dans une famille de liuit enfants, Meryon a vu la maladie frapper les quatre garçons, tandis que les quatre filles étaient épargnées (Mahot, loc.cit., p. 51). M. Seidel [toc. cit.) rapporte que M. Heller a vu deux sœurs adultes atteintes de cette maladie et Griesinger en a vu aussi un cas chez une personne du sexe féminin.
Relation traduite dans La France Médicale, 30 juin
des centres nerveux, aux maladies fébriles infectieuses, etc.
La paralysie pseudo-hypertrophique ne peut pas évidemment être confondue avec la paralysie atrophique de l'enfance. Tandis que, dans cette dernière maladie, le début est brusque, signalé par une fièvre plus ou moins vive, parfois des convulsions, du coma, du délire, la paralysie pseudo-hypertrophique évolue lentement, insidieusement; son début n'est marqué par aucun phénomène d'invasion et passe toujours inaperçu. La paralysie atrophique de l'enfance envahit d'ordinaire, dès le premier jour, une grande étendue du système musculaire et se restreint ensuite peu à peu ; la paralysie pseudo-hypertrophique est une maladie lentement progressive, qui peut avoir des moments d'arrêt, mais qui, le plus souvent, poursuit sa marche sans pauses. La contra ctilité faradique est ou paraît abolie au bout de quelques jours dans la spodiomyélite aiguë de l'enfance ; elle ne disparaît qu'au bout d'un temps assez long dans la paralysie pseudo-hypertrophique et même quelquefois elle persiste pendant des années. On pourrait continuer ce parallèle et voir que, sous presque tous les rapports, les deux maladies diffèrent entièrement l'une de l'autre.
L'atrophie musculaire progressive de l'enfance diffère aussi, par ses caractères cliniques, de la paralysie pseudo-hypertrophique. Elle débute vers 5 à 7 ans et Duchenne nous a appris que ce sont tout d'abord certains muscles de la face qui sont atteints, surtout l'orbiculaire des lèvres et les zygomatiques. Lorsqu'elle se propage aux membres, après une période d'arrêt de quelques années, elle attaque d'abord les membres supérieurs et, dans son envahissement ultérieur, elle suit une marche toute semblable à celle de l'atrophie musculaire progressive de l'adulte. La contractilité faradique persiste tant qu'il reste un certain nombre de faisceaux primitifs dans les muscles. Les mouvements ne s'affaiblissent que proportionnellement au degré de l'atrophie musculaire; la maladie n'est pas une paralysie compliquée d'atrophie, mais une atrophie paralysante. Enfin il n'y a pour ainsi dire jamais une véritable augmentation du volume des muscles atteints. Ce sont encore ici tout autant de caractères qui permettent de ne pas prendre un cas d'atrophie musculaire progressive de l'enfance pour un cas de paralysie pseudo-hypertrophique.
Peut-être y a-t-il d'étroites relations entre la paralysie pseuclo-hypertrophique des adolescents et adultes et les cas que M. Erb a considérés comme appartenant à un type particulier : la forme juvénile de l'atrophie musculaire progressive. Dans cette forme, il y aurait aussi, comme dans la paralysie pseudo-hypertrophique, parésie, au début, de certains muscles, dont les uns s'atrophieraient peu à peu, tandis que les autres augmenteraient de volume. La lésion serait à peu près la même dans les deux cas : dans la phase initiale de la maladie décrite par M. Erb, il y aurait prolifération du tissu connectif avec dépôt interstitiel de graisse ; la phase ultérieure serait caractérisée par l'atrophie simple des fibres musculaires. Enfin, il y aurait encore cette ressemblance que la moelle épinière aurait été trouvée saine dans un certain nombre de cas de la forme juvénile de l'atrophie musculaire progressive comme dans la paralysie pseudo-hypertrophique 1. Disons que la forme juvénile de l'atrophie musculaire progressive ne paraît pas encore un type solidement constitué; il semble avoir été établi à l'aide de matériaux disparates : d'une part, des cas de paralysie pseudo-hypertrophique de l'adolescent ; d'autre part, des cas d'atrophie musculaire progressive de l'enfance; d'autre part encore, des cas d'atrophie musculaire progressive de l'adulte, à forme scapulo-humérale au début et enfin, peutêtre, quelques cas réellement spéciaux.
La paralysie pseudo-hypertrophique est une maladie progressive. Ses débuts sont insidieux. On peut diviser son évolution en trois périodes. Dans une première période, il n'y a qu'une parésie occupant d'abord les membres inférieurs et les muscles dorso-lombaires et ne gagnant d'ordinaire les membres supérieurs qu'au bout de plusieurs mois au moins. Dans une seconde période qui dure longtemps aussi, il se produit une augmentation plus ou moins considérable de certains muscles, tandis que le volume de certains autres diminue; la faiblesse s'accroît graduellement. Enfin, dans une dernière période, qui peut durer plusieurs années, l'atrophie musculaire s'étend à un grand nombre de régions du corps et semble s'y
1. W. Erb. Ueber die juvénile Form der progressiven Muskelatrophie der Muskeln und ihre Beziehungen zuv togenannten Pseudo-fu/pertrophie de Muskeln (Arch. f. Klin. Med., t. XXXIV, fascic. 5 et 6. — Anal, in Revue des Scie?ices Méd. t. XXV, p. 578, 1885).
comporter comme dans l'atrophie musculaire progressive : les muscles qui offraient une hypertrophie apparente, conservent ce volume exagéré ; la parésie devient telle qu'un bon nombre de mouvements physiologiques deviennent ou très difficiles ou tout à fait impossibles. La maladie se termine, comme nous l'avons dit, parla mort, au bout de quelques années, sous l'influence de complications pulmonaires ou autres. La paralysie pseudo-hypertrophique est donc une maladie très grave.
La thérapeutique ne dispose que de ressources bien peu actives, lorsqu'il s'agit de traiter une telle maladie. 11 faut chercher à placer les malades dans les meilleures conditions hygiéniques, comme habitation et régime. Les frictions stimulantes, les bains excitants sont indiqués. On peut essayer le massage, la gymnastique, l'hydrothérapie. Comme agents de médication interne, on prescrira l'iodure de potassium, l'huile de foie de morue, les préparations phosphorées, les préparations arsenicales. Le moyen auquel il faudra surtout avoir recours, c'est l'électrisation des muscles soit directement, soit par l'intermédiaire de leurs nerfs. On peut employer les courants galvaniques continus ou les courants faradiques saccadés. Ce sont ces derniers courants qui ont été mis en usage par Duchenne, dans deux cas où la maladie, grâce à la faradisation, au massage et à l'hydrothérapie, se terminèrent par la guérison. Il faut dire que, dans ces cas, l'affection, quoique bien caractérisée, ne datait que de huit mois au moment où le traitement fut institué \
Jusqu'ici je n'ai point parlé de l'anatomie pathologique de la maladie : il est nécessaire, pour chercher à nous faire une idée de la nature de la paralysie pseudo-hypertrophique, de passer en revue les résultats nécroscopiques obtenus par les médecins qui ont pu faire l'examen des muscles, des nerfs moteurs et des centres nerveux, dans des cas où cette affection avait parcouru toutes ses périodes.
Duchenne (de Boulogne) avait d'abord cru, comme je l'ai dit, qu'il s'agissait d'une affection de l'encéphale et il avait appelé
1. M. Uhde aurait obtenu une amélioration notable à la suite de la section des tendons d'Achille, chez un jeune garçon âgé de H ans, atteint depuis l'âge de 5 à 6 ans et chez lequel l'affection des muscles avait produit un varus-équin des deux pieds (Uhde, Ueber einen mittelst Sehnemchnitts behandelten Fall von Myopachynsis lipomatosa. — Anal, in Gentralblatt f. med. Wiss., 1814. p. 350).
cette maladie : paraplégie hypertrophique de cause cérébrale; plus tard il reconnut que cette hypothèse n'était pas admissible. Si les symptômes de la maladie ne se rapprochent en rien, par leur ensemble, de ceux par lesquels se traduisent les affections encéphaliques, il faut reconnaître, au contraire, qu'ils devaient faire penser à l'existence, dans les cas de ce genre, d'altérations de la moelle épinière. L'affaiblissement initial des membres inférieurs, la propagation de cette parésie des membres inférieurs au tronc, puis aux membres supérieurs et au cou, semblent indiquer une affection du centre médullaire. Il est vrai que l'examen histologique des muscles, fait pendant la vie, établissait une différence notable entre les lésions de ces organes et celles qu'ils présentent d'ordinaire dans les maladies de la moelle. Malgré cela, on pouvait jusqu'à un certain point s'attendre à trouver des modifications dans les parties motrices de la moelle épinière et dans les nerfs moteurs. Or c'est un résultat tout opposé auquel on a été conduit par l'examen de la moelle et des nerfs *.
La moelle épinière fut étudiée avec soin, dans un cas de paralysie pseudo-hypertrophique, par MM. Eulenburg et Cohnheim, en 1866. Ces deux auteurs ne trouvèrent, soit à l?œil nu, soit à l'aide du microscope, aucune lésion de la moelle épinière. MM. Charcot et Pierret ont examiné la moelle dans
1. Pour les cas dans lesquels on dit avoir trouvé des altérations soit de la moelle épinière, soit des nerfs, on peut conserver des doutes sur le diagnostic de la maladie ou sur la réalité des lésions décrites. Par exemple, les modifications morbides indiquées par M. Kesteven dans des cas de pseudo-hypertrophie musculaire ne paraissent pas incontestables. — Kesteven. P s eu do -mus cul ar Hypertrophy (Journal of Ment. Science, 1870, october),
M Goetz (loc. cit.) indique les résultats de l'autopsie faite dans un cas de paralysie hypertrophique. On aurait vu, dans la substance grise du renflement lombaire, des groupes de points d'un blanc jaunâtre ; le faisceau latéral du côté gauche présentait, dans le milieu de la région dorsale, une coloration grisâtre et il en était de même dans certains autres points des faisceaux latéraux. Les cellules des cornes antérieures étaient normales : mais toute la longueur de la moelle offrait, dans la substance blanche et la substance grise, une abondante prolifération d'un tissu connectif muqucux el gélatiniforme (si ces lésions étaient bien réelles, le cas dont il s'agit appartenait-il bien à l'histoire de la paralysie pseudo-hypertrophique?).
D'autre part, chez des malades atteints de paralysie hypertrophique, la moelle peut devenir le siège de lésions sous l'influence d'affections intercurrentes et l'on doit bien être en garde contre les erreurs que de semblables cas pourraient faire commettre. Ainsi M. G. A. Pekelharing a trouvé les cellules des cornes antérieures atrophiées, une déformation du canal central, une dilatation des vaisseaux de la moelle, chez un enfant âgé de 14 ans, affecté de paralysie pseudo-hypertrophique et chez lequel s'était formée une hydrocéphalie interne. M. Schultze n'hésite pas â dire qu'il s'agit là simplement d'une complication et s'appuie surtout sur les résultats de l'examen clinique pour montrer que dans ce cas, comme dans les cas simples, la pseudo-hypertrophie était bien une lésion locale, une affection primitive des muscles. — G. A. Pekelharing,
un cas bien authentique de cette maladie1. Ils ont constaté aussi que les différentes parties de la moelle épinière, substance blanche et substance grise, n'offraient aucune altération reconnaissable.
MM. Eulenburg et Cohnheim ont trouvé le grand sympathique dans l'état le plus sain 2 : les vaisseaux n'étaient pas modifiés. Les racines antérieures et postérieures des nerfs rachidiens, examinées par MM. Charcot et Pierret, étaient normales. Les nerfs musculaires n'étaient pas altérés non plus; on a toutefois observé que les fibres d'un filet nerveux du psoas contenaient des cylindres axiles manifestement hypertrophiés.
Les altérations des muscles ont été étudiées soit sur des parcelles musculaires enlevées sur les malades au moyen d'emporte-pièces (harpon de Middeldorff, emporte-pièce histologique de Duchenne) ou par d'autres procédés (excision d'une petite partie d'un muscle), soit sur l'ensemble de ces organes après la mort. Ces dernières conditions donnent évidemment des résultats plus précis; mais, pour connaître les états successifs par lesquels passent les muscles pendant l'évolution de la maladie, on a été forcé de recourir aux autres moyens d'étude.
Bien qu'il n'y ait pas accord complet sur tous les points entre les auteurs qui ont examiné ces altérations, il résulte de leurs descriptions que les muscles, au début, sont le siège d'un double travail morbide : d'une part, le périmysium subit une hypergénèse assez prononcée et d'autre part, un certain nombre de faisceaux primitifs s'atrophient. L'hyperplasie qui s'opère dans le tissu connectif des muscles peut être assez productive pour augmenter notablement l'épaisseur des travées
Ein Fall von Rùckenmarkserkrankung bel Pseudomuskethypertrophie (Virchow's Archiv, LXXXIX,p. 228; Anal, in Centralblatt, f. méd. Wiss., 1883, p. 28). — Schultze, Bemerkungm iiber dlè Pseudo-hypertrophie der Muskeln (Virchow's Archiv, T. XG. — Anal, in Centralblatt f. d. med. Wiss., 1883, p. 29).
1. Archives de physiologie normale et pathologique, 1871-1872.
2. M. Vincenzo Brigidi a publié un cas d'affection paralytique qu'il regarde comme un fait de paralysie pseudo-hypertrophique. Dans ce cas les nerfs périphériques, l'encéphale et la moelle épinière étaient dans l'état normal. Le grand sympathique, particulièrement dans la région cervicale, présentait, au dire de ce médecin, des altérations prononcées (analyse in Revue des Sciences Médicale, 1879, T. XIII, p. 466). Il ne paraît pas démontré que l'on ait eu affaire, dans ce cas, à la paralysie pseudohypertrophique et, d'autre part, il n'est pas certain que les modifications du grand sympathique aient eu un autre caractère que celles dont ce système est le siège dans certaines variétés de l'état normal.
et trabécules du périmysium et donner ainsi naissance à un accroissement de volume des muscles atteints1. Les travées et trabécules connectives, qui acquièrent delà sorte une plus grande épaisseur, sont constituées par du tissu connectif fîbrillaire et fibroïde, contenant des noyaux et des cellules de tissu embryo-plastique. On y trouve aussi un nombre plus ou moins grand de vésicules adipeuses. Quant aux faisceaux musculaires modifiés, ils offrent, pour la plupart, les caractères de l'atrophie simple; ils ont conservé leur aspect strié normal. Quelques-uns, très rares, ont leurs noyaux multipliés. Il est exceptionnel de trouver çà et là des faisceaux en état d'atrophie graisseuse. Il est exceptionnel aussi de trouver dans certains muscles malades des faisceaux primitifs réellement hypertrophiés; cette particularité a été observée par quelques auteurs.
Si l'on examine un des muscles qui présentent, dans une phase ultérieure, la pseudo-hypertrophie caractéristique, on voit que les vésicules graisseuses se sont multipliées dans le périmysium au point de le transformer en tissu adipeux et ce tissu, en s'hypertrophiant à l'excès, a étouffé un très grand nombre de faisceaux musculaires primitifs. La plupart des faisceaux musculaires primitifs que l'on retrouve, soit isolés, soit groupés, ne présentent dans cette période, comme dans la précédente, que de l'atrophie simple ; certains d'entre eux ont conservé les caractères normaux, même au point de vue de leur diamètre.
On n'a pas donné, jusqu'à présent, des renseignements précis sur l'état des petits vaisseaux des muscles.
M. Cornil a pu examiner la moelle épinière, les nerfs et les muscles de l'enfant dont l'histoire est relatée dans l'observation II de la thèse de M. Mahot et les résultats de son examen sont tout à fait conformes à ceux qui ont été constatés par MM. Gharcot et Pierret2.
Parmi les autres faits confîrmatifs, nous pouvons citer en-
i. Dans un cas relaté par M. H. Ranke, l'examen du tissu des muscles augmentés de volume (pratiqué pendant la vie) a montré, en même temps qu'un état normal des faisceaux musculaires primitifs, un abondant tissu connectif très résistant, exempt de graisse, et qui ne devenait pas transparent sous l'influence de l'acide acétique (H. Ranke, Ein Fait der selteneren For m von Pseudohypertrophie der Muskeln. — Anal, in Gentralblatt f. med. Wiss., 1877, p. 284).
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core les quatre observations de paralysie pseudo-hypertrophique héréditaire publiées par M. G. Middleton et dans deux desquelles on n'a trouvé aucune altération des centres nerveux, ni des racines des nerfs, ni de la périphérie des nerfs. Ces résultats conduisent M. Middleton à considérer la maladie comme une myopathie * .
Je mentionnerai encore, comme témoignant dans le même sens, une observation de M. Brieger. Ce médecin a eu l'occasion de faire l'autopsie d'un garçon âgé de 1 1 ans qui était atteint de paralysie pseudo-hypertrophique, sans hérédité. 11 trouva des altérations même dans les muscles de la face, de la langue et du larynx, comme aussi dans le diaphragme : les gastrocnémiens, les masséters et les temporaux présentaient les lésions que l'on trouve dans la myosite chronique, sauf qu'il n'existait ni multiplication nucléaire, ni amas de corpuscules lymphatiques. Le système nerveux était dans l'état le plus normal2. On peut citer encore un fait recueilli par M. F. Schultze. Dans ce cas H s'agissait d'un jeune garçon âgé de 13 ans, sans prédisposition héréditaire : sa maladie offrait tous les caractères de la paralysie hypertrophique. Les résultats de l'autopsie ont été semblables à ceux qui ont été publiés par MM. Eulenburg et Cohnheim, Charcot, Cornil, etc., sauf que, dans certains points circonscrits de quelques nerfs périphériques, surtout dans le cubital, on trouvait une augmentation du tissu connectif avec multiplication des noyaux. M. Schultze conclut de ses recherches que la maladie en question est une affection des muscles 3.
En résumé, nous voyons qu'il s'agit, au moins en apparence, dans la paralysie pseudo-hypertrophique, d'une altération des muscles in situ. Ils deviennent le siège d'un travail d'atrophie simple, et c'est cette atrophie simple qui est la lésion principale. Il faut bien remarquer, en effet, que cette atrophie simple est très étendue, dans une période avancée de la maladie, tandis que la pseudo-hypertrophie peut être localisée dans certains muscles seulement. Même lorsque les muscles des deux mem-
1. G. Middleton. On the Pathology of Pseudohypertrophic Muscular Power, (Glasg. méd. Journ., août i884. — Mention in Revue des Sciences Méd., T. XXVII, p. 187.
2. L. Brieger. Ueber Pseudohypertrophie der Musketn (Deutsches Archiv f. Klin, Med. t. XXII, p. 200. — Anal, in Gentralblatt f. d. med. Wiss. 1879, p. 190).
3. F. Schultze. Ueber Atrophia muscularis pseudo-hypertrophica (Virchow's Archiv, LXXV, p. 475. — Anal, in Gentralblatt f. d. med. Wiss., 1879, p. 682).
bres inférieurs, y compris les fessiers, sont considérablement hypertrophiés en apparence, le reste de la musculature subit souvent une réduction progressive de volume. Les muscles de la région antérieure du thorax, la plupart de ceux du cou, plusieurs muscles du dos, s'amincissent à un plus ou moins haut degré. Les muscles qui paraissent hypertrophiés sont euxmêmes des muscles dont les éléments propres sont frappés d'atrophie simple.
C'est à peine si l'on trouve, en quelques points du tissu musculaire altéré, surtout dans les phases peu avancées du processus morbide, quelques indices d'irritation. La cause prochaine de l'atrophie nous échappe complètement. Nous n'avons pas ici la ressource, comme dans l'atrophie musculaire progressive, d'invoquer comme cause une altération préalable des centres trophiques du tissu musculaire, puisque les relations nécroscopiques, relatives à des cas indiscutables de paralysie pseudo-hypertrophique, sont d'accord pour attester l'absence de lésions de la substance grise de la moelle. Aucun obstacle inconnaissable ne semble même être venu entraver l'influence trophique exercée sur les muscles par les cellules des cornes antérieures de la substance grise médullaire, puisque les racines antérieures des nerfs rachidiens et ces nerfs eux-mêmes ont été trouvés clans l'état le plus sain.
C'est donc dans le tissu musculaire lui-même que paraît évoluer le travail morbide, et les premières modifications qu'il engendre ne se révèlent que par uneparésie des muscles atteints. Dans quel état sont ces muscles dans la phase tout à fait initiale de l'affection? On voit les membres inférieurs s'affaiblir alors que leurs formes sont encore normales et que l'exploration électrique ne révèle ni augmentation, ni diminution de l'excitabilité musculaire. Il est tout à fait exceptionnel que le début soit annoncé ou accompagné par des sensations pénibles quelconques; il est cle même exceptionnel, comme je l'ai dit, que l'on trouve des indices d'irritation dans les faisceaux musculaires primitifs : on ne saurait donc penser à attribuer les modifications physiologiques des muscles atteints à un processus phlegmasique, même le plus faible qu'on puisse poser. Les troubles circulatoires (cyanose plus ou moins supprononcée), que l'on a constatés dans un certain nombre de cas, ne sont pas assez constants pour qu'on cherche dans ces troubles la raison déterminante de l'affaiblissement primitif
des muscles et de leurs altérations histologiques consécutives.
Quelques auteurs ont pensé que, dans la première phase de' la maladie, alors que l'on ne constate que de l'affaiblissement des muscles avec augmentation de leur volume, les modifications du tissu musculaire consisteraient en une véritable hypertrophie. On s'est fondé, il est vrai, pour émettre cette hypothèse, sur des cas qui n'offrent qu'une apparente analogie avec les faits de vraie pseudo-hypertrophie. Ainsi M. Auerbach observe, chez un homme âgé de 21 ans, une augmentation de volume du bras droit, survenue à la suite des fatigues du service militaire : il constate que la forme des régions musculaires est conservée; que la contractilité faradique est peu diminuée dans les muscles de ces régions ; d'autre part, l'étude de parcelles du tissu musculaire, obtenues par excision, lui démontre qu'il n'y a ni multiplication des noyaux du sarcolemme, ni épaississement du tissu interstitiel, mais que les faisceaux primitifs ont acquis un diamètre considérable. Un tel fait, dans lequel il n'y a ni hérédité, ni tendance progressive du processus morbide, peut-il autoriser à présumer, avec l'auteur, que la paralysie pseudo-hypertrophique commence par une hypertrophie réelle des faisceaux primitifs des muscles atteints l ? 11 me semble que non et j'en dirai tout autant des cas relatés par M. 0. Berger, cas dans lesquels il s'agit aussi d'hypertrophie musculaire locale 2. D'ailleurs, même dans des conditions analogues, on ne constate pas toujours une vraie hypertrophie des éléments clés muscles. Ainsi M. L. Schlesinger, dans un cas qui se rapproche, par la cause traumatique, d'un de ceux dont M. 0. Berger a publié l'histoire, a vu une augmentation considérable du volume des muscles d'une jambe, chez un homme de 43 ans, à la suite d'une lésion locale. La contractilité électrique était normale; les excitants mécaniques agissaient un peu plus du côté lésé. Le tissu musculaire pris au moyen du harpon montrait que les faisceaux primitifs n'étaient pas hypertrophiés ; le tissu interstitiel était hyperplasié 3.
En somme, le processus morbide qui évolue dans les mus-
1. Auerbach Ein Fall von wahrer Muskelhypertrophie (Virchow's Archiv, 1871, T. LUI, p. 234-266 et 397-417. Anal, in Gentraiblatt, f. d. med. Wiss., 1871, p, 744).
2. 0. Berger. Zur Aetiologie und Pathologie der sogenannten Muskelhypertrophie (Anal, in Gentraiblatt f. d. med. Wiss., 1872, p. 299).
3. L. Schlesinger. Zur Casuistik der Pseadohypertrophia musculorum (Anal, in Centralblslt f. d. med. Wiss., 1874, p. 169).
cles affectés, chez les malades atteints de paralysie pseudo-hypertrophique, ne nous est encore connu que par ses résultats : nous ne connaissons pas son mode d'opérer.
Nous sommes ici en présence des difficultés qu'on rencontre pour tout le groupe des atrophies, dites myopathiques. Devons-nous ranger la paralysie pseudo-hypertrophique dans ce groupe sans hésitation ? 11 me semble que cette maladie présente au moins un caractère spécial qui lui fait une place à part. J'ai déjà fait ressortir qu'elle débute par des phénomènes paralytiques progressifs et que l'atrophie musculaire est consécutive. Ce caractère, dans l'état actuel de nos connaissances, éloigne évidemment la paralysie pseudo-hypertrophique de l'atrophie musculaire progressive infantile qui, ainsi que l'ont fait voir MM. Landouzy et Dejerine, paraît bien être une affection myopathique primitive. La parésie du début, sans diminution concomitante de la contractilité musculaire, autorise jusqu'à un certain point, malgré l'absence de lésions reconnaissables dans les cornes antérieures de la substance grise, à penser que les centres nerveux ne sont pas entièrement désintéressés dans la pathogénie de la paralysie pseudohypertrophique. La moelle épinière, particulièrement, doit jouer un certain rôle dans cette pathogénie. Nous ne savons pas, en réalité, si l'influence trophique de la moelle épinière ne peut pas être affaiblie, sans que la substance grise de cecentre présente des altérations reconnaissables à l'aide de nos moyens actuels d'investigation : nous ignorons également si un affaiblissement du pouvoir qu'exerce la moelle épinière sur la nutrition des muscles de la vie animale ne peut pas provoquer, dans ces muscles, un lent travail d'atrophie, sans qu'il y ait nécessairement, comme facteur intermédiaire, une altération atrophique des fibres nerveuses distribuées à ces muscles. Ce sont là des questions qui demandent de nouvelles études. Une particularité me paraît mériter d'être rappelée ici. C'est la modification trouvée par M. Charcot dans un petit filet nerveux allant au psoas, chez l'enfant dont il a examiné la moelle épinière, les nerfs et les muscles : il faut même rapprocher de ce fait celui qui a été observé par M. Schultze et que j'ai mentionné plus haut. Si l'on rencontrait, dans plusieurs cas, des modifications de ce genre dans un certain nombre de nerfs et surtout si, au lieu d'une simple hypertrophie des cvlindres d'axe ou d'une irritation interstitielle de ces nerfs, on trouvait
des altérations atrophiques, on pourrait en inférer que les nerfs moteurs sont aussi en souffrance dans la paralysie pseudohypertrophique et cette maladie ne paraîtrait plus aussi indépendante d'une affection du système nerveux qu'elle le semble aujourd'hui \
Si l'on se demande pourquoi, dans cette maladie, certains muscles sont le siège d'une multiplication considérable des éléments de leur gangue conjonctive et, soit en même temps, soit plus tard, d'une luxuriante production de tissu adipeux, tandis que les autres muscles atteints subissent une atrophie simple, non compliquée d'adipose, on sera bien embarrassé aussi pour trouver une réponse tout à fait satisfaisante. La sclérose interstitielle de ces muscles semble bien indiquer l'intervention d'un faible degré d'irritation phlegmasique du périmysium externe et interne ; mais il faut noter que le travail de prolifération qui en résulte a lieu sans réaction fébrile et presque loujours sans phénomènes de douleur. D'autre part, l'envahissement du périmysium par des cellules adipeuses n'a, au fond, rien d'absolument spécial. Elle n'est qu'une exagération de ce qu'on voit dans certains cas d'atrophie musculaire, soit dans la paralysie atrophique de l'enfance, soit même dans des atrophies traumatiques, telles que celle qui résulte de la section des nerfs moteurs. J'ai montré qu'on peut voir une stéatose du périmysium dans des muscles en voie d'atrophie, à la suite de la section du nerf sciatique, chez certains animaux, chez le cobaye, par exemple. Mais il y a cependant ce fait, dans la paralysie atrophique : c'est que la pseudo-hypertrophie qui résulte de cette lipomatose ne se manifeste que dans certains muscles, parmi ceux qui sont atteints, et non pas toujours dans les mêmes muscles. Il y a donc une condition, dont le mode d'action nous échappe, qui intervient dans certains des muscles atteints et qui fait défaut dans les autres. Quelle est cette condition? Nous l'ignorons complètement.
Ce qui complique encore le problème, c'est qu'en réalité ni la sclérose ni la lipomatose interstitielles ne paraissent être des éléments indispensables de la maladie. M. Charcota montré, dans l'une de ses leçons, un jeune garçon qui présentait
1. M. Erb incline fortement à rattacher les myopathies atrophiques progressives à un trouble du fonctionnement trophique des centres nerveux, il tend à les considérer comme des trophonévroses musculaires .
tous les symptômes caractéristiques de la paralysie pseudohyper trophique, sauf la pseudo-hypertrophie. C'est une sorte de persistance de l'ensemble des symptômes que l'on constate dans la première période.
On voit que l'étude de la paralysie pseudo-hypertrophique soulève plusieurs problèmes dont nous ne pouvons pas, pour le moment, donner la solution.
Atrophie musculaire progressive de l'enfance
Duchenne (de Boulogne) a décrit brièvement, sous ce nom, une affection du système musculaire de la vie animale, affection qui offre de telles ressemblances avec l'atrophie musculaire progressive de l'adulte, qu'il considérait ces deux maladies comme identiques sous le rapport des altérations des muscles et des lésions de la moelle épinière.
Le tableau symptomatique n'est pourtant pas absolument le même chez l'enfant et chez l'adulte. Lorsque la maladie se déclare dans l'enfance, l'atrophie musculaire débute par la face. Duchenne, qui insiste sur ce caractère remarquable, a consigné dans son Traité i l'histoire de deux malades (frère et sœur) qui avaient offert, vers l'âge de 5 ans, les premiers indices de l'atrophie musculaire progressive. Leur physionomie s'était modifiée alors de façon à appeler l'attention des parents. Un an plus tard, à 6 ans, leurs lèvres avaient grossi, étaient saillantes ; ils ne pouvaient les faire mouvoir comme ils le voulaient. Leur rire avait quelque chose de singulier; il s'exécutait seulement parle risorinsde Santorini, leurs joues s'aplatissaient au même moment. Ils prononçaient difficilement les consonnes labiales. Leur physionomie avait l'aspect hébété, bien qu'ils ne fussent pas dépourvus d'intelligence.
L'épaule et le bras d'un côté avaient commencé à diminuer de volume vers l'âge de 11 à 12 ans ; les muscles de ces parties s'étaient notablement affaiblis ; il en avait été de même des muscles grands dentelés un peu plus tard. Puis l'autre membre s'était pris à son tour, de la même manière; les muscles thoraciques avaient ensuite été atteints et presque entièrement détruits. Les muscles des avant-bras et des imins avaient été respectés. Quelques muscles des membres inférieurs s'étaient atrophiés ultérieurement, surtout les fléchisseurs des cuisses sur le bassin : la marche était devenue difficile.
C'est dans cet état que Duchenne les observa. L'un de ces malades avait alors 31 ans, et l'autre, 41 ans. Il faut noter que, parmi sept enfants nés des mêmes père et mère, ces deux malades avaient été seuls frappés d'atrophie musculaire.
Le père de ces malades n'avait eu aucune atteinte du sys-
Duchenne (de Boulogne), toc. cit., p
tème musculaire jusqu'à l'âge de 48 ans. A cet âge, sans douleurs préalables, les deux épaules étaient devenues moins volumineuses; les omoplates offraient une saillie du bord spinal ; puis les muscles des avant-bras et ceux du thorax s'étaient atrophiés et enfin certains muscles des membres inférieurs avaient ensuite subi la même altération. La face était restée indemne.
Le grand-père (paternel) avait lui-même été affecté d'atrophie musculaire et la maladie s'était généralisée chez lui au point de rendre presque tous ses mouvements impossibles.
Duchenne, au moment où il publiait cette relation, avait observé une quinzaine de cas analogues, dans lesquels l'affection musculaire s'était montrée aussi, à l'âge de 5 à 7 ans. L'atrophie avait débuté par les muscles de la face et tout d'abord par l'orbiculaire des lèvres ; la physionomie avait pris un caractère très frappant d'atonie et d'hébétude. Après une période d'arrêt plus ou moins prolongée, c'est-à-dire vers l'âge de 9 à 14 ans-, l'atrophie s'était produite dans les muscles des membres supérieurs ; les muscles du tronc avaient été atteints à leur tour et finalement l'atrophie s'était manifestée dans les muscles des membres inférieurs.
J'ai vu quelques cas de cette atrophie musculaire progressive de l'enfance. Un malade atteint de cette affection a été longtemps étudié par divers médecins dans mon service de l'hôpital de la Pitié. C'était un jeune homme âgé d'une vingtaine d'années chez lequel la maladie avait débuté vers l'âge de 4 ou 5 ans. Duchenne (de Boulogne) avait eu l'occasion de l'observer dans un autre service et le reconnut, dès qu'il le vit à la Pitié. On constatait dans ce cas tous les caractères distinctifs de l'atrophie musculaire progressive de l'enfance: les lèvres étaient saillantes et peu mobiles ; la face était sans expression ; les muscles des bras et des épaules étaient atrophiés, tandis que ceux des avant-bras et des mains étaient ou paraissaient normaux. La musculature des membres inférieurs était intacte. Ce malade avait un frère qui était atteint, comme lui, d'atrophie musculaire progressive : l'affection avait débuté chez ce frère à peu près au même âge et de la même façon, c'est-àdire par les muscles de la face ; puis, après un intervalle de quelques années, les muscles des épaules et des bras avaient commencé à s'atrophier à leur tour.
On trouve plusieurs faits du même genre dans les divers
recueils de médecine ou dans les ouvrages consacrés à l'étude des maladies du système nerveux.
L'atrophie musculaire progressive de l'enfance ne se distingue-t-elle de l'atrophie musculaire de l'adulte que par l'ordre dans lequel sont envahis les muscles? N'est-elle, comme le croyait Duchenne (de Boulogne), qu'une simple variété de l'atrophie musculaire progressive et l'altération des muscles estelle due, comme dans cette dernière maladie, à des lésions des cornes antérieures de la substance grise médullaire?
Les recherches faites dans ces derniers temps par MM. Landouzy et Dejerine conduisent à penser que l'opinion de Duchenne, de Boulogne, opinion partagée pendant longtemps, il faut bien le dire, par tous les cliniciens, n'est pas l'expression delà vérité. Ces médecins ont eu l'occasion d'observer plusieurs cas d'atrophie musculaire progressive et ils ont pu pratiquer une autopsie minutieuse dans un de ces cas. Ils ont constaté l'absence de toute lésion des centres nerveux, des racines des nerfs et des nerfs eux-mêmes. L'atrophie musculaire progressive de l'enfance, disent MM. Landouzy et Dejerine, n'est donc pas d'origine myclo pat hique; elle naît sur place, d'une façon indépendante, dans le tissu musculaire lui-même : elle est d'origine myopathique.
Si les résultats constatés très nettement dans un cas par MM. Landouzy et Dejerine se confirment, comme cela est tout à fait probable, et si leur interprétation est acceptée, l'atrophie musculaire progressive de l'entance devra être considérée comme une affection des muscles et par conséquent devra être retirée du cadre des maladies des centres nerveux. La question n'est pourtant pas tellement décidée dès à présent, à tous les points de vue, qu'il soit possible, dans des leçons sur les maladies de la moelle épinière, de passer sous silence l'histoire de cette atrophie musculaire et c'est pour cela que j'ai cru devoir en parler ici.
Il est nécessaire, dans l'état actuel de la science, d'examiner la valeur des arguments présentés par MM. Landouzy et Dejerine à l'appui de leur opinion, dans leur important mémoire 1.
\. L. Landouzy et J. Dejerine. De La myopathie atrophique progressive {Myopathie héréditaire, sans neuropathie, débutant d'ordinaire dans l'enfance, par la face) (Revue de médecine, février et avril 1885 et tirage à part).
MM. Landouzy et Dejerine ont pu recueillir l'histoire clinique de cinq malades atteints d'atrophie musculaire progressive de l'enfance. Ces cinq malades appartenaient à deux familles.
Dans la famille L..., le père était né d'une mère qui avait eu de l'atrophie de la face et des membres, et les deux sœurs de sa mère avaient été aussi atteintes d'atrophie delà face et des membres. Quant à lui, L... père, il avait eu aussi de l'atrophie de la face et des membres. L'atrophie avait débuté par les muscles de l'épaule gauche, à l'âge de 25 ans ; les muscles du bras droit s'étaient pris à leur tour, puis les muscles du tronc; la face n'avait commencé à présenter des signes d'atrophie que vers l'âge de 32 ans. Ce malade avait été examiné par MM. Landouzy et Dejerine lorsqu'il était âgé de 52 ans. Il avait alors l'aspect squelettique ; l'atrophie avait presque complètement détruit les muscles des épaules et ceux des bras. Aux avant-bras, les muscles épitrochléens ont diminué de volume du côté droit ; du côté gauche, le long supinateur et les radiaux n'existent plus. Les mains, par suite de l'atrophie des muscles, ont pris l'aspect de mains de singe. Atrophie des grands pectoraux ; omoplates détachées du thorax et faisant saillie en arrière. Atrophie des muscles fessiers et, d'une façon générale, des muscles des cuisses, sur-' tout dans la partie antérieure de ces segments de membres ; un peu d'atrophie des muscles de la région antéro-externe des membres inférieurs. Abolition des réflexes pateilaires ; pas de contractions fibrillaires dans les muscles en voie d'atrophie ; diminution de la contractilité f'aradique et galvanique ; pas de réaction de dégénérescence. Ce malade meurt, un an plus tard, de phtisie pulmonaire.
L'un des neuf enfants de ce malade. Eug. L..., était âgé de 2i ans, lorsqu'il entra à la Charité, où il fut observé, dans le service de M. Hardy, par MM. Landouzy et Dejerine.
Il aurait eu la rougeole et des convulsions à l'âge de trois ans et c'est depuis cette époque que sa physionomie aurait pris une expression hébétée qu'elle a conservée depuis lors. Fièvre typhoïde à 14 ans. Les premières manifestations d'atrophie des membres apparaissent à 17 ans ; c'est dans les muscles des éminences thénar et hypothénar de la main droite qu'elles se montrent tout d'abord ; puis la jambe gauche devient plus faible: le membre supérieur gauche se prend ensuite ; ce sont d'abord les muscles du bras qui sont atteints, puis un peu plus tard ce sont les muscles des épaules, du thorax et du dos.
Les figures insérées par MM. Dejerine et Landouzy dans leur mémoire donnent, à première vue, l'indication de la distribution de l'atrophie et du degré qu'elle a atteint dans les diverses parties du corps. Les auteurs insistent avec soin sur les caractères du faciès du malade. La physionomie est sans expression ; les lèvres sont saillantes et épaissies ; l'inférieure est un peu pen lante ; les yeux paraissent saillants ; le rire est tout spécial; il se fait par simple diduction des commissures, en même temps que les lèvres s'écartent davantage. Tous les muscles faciaux sont atrophiés à un haut degré ; les orbiculaires des paupières participent à cette atrophie. Les muscles de la langue, du voile du palais, les ptérygoïdiens et le temporal sont, au contraire, tout à fait intacts.
Les muscles thoraciques sont atrophiés : d'où des déformations caractéristiques.
Les muscles de l'épaule et du bras sont aussi très atrophiés ; ils le sont plus dans le membre gauche que dans le membre droit; les avantbras sont pris aussi, mais à un moindre degré ; les mains sont en griffe avec aspect simien ; les muscles des éminences thénar et hypothénar ont disparu.
Les membres inférieurs sont atteints aussi, mais l'atrophie y est moins prononcée ; il y a un peu d'équinisme des deux côtés.
L'affaiblissement des mouvements dans les diverses parties du corps est proportionnelle à l'atrophie.
La sensibilité est partout intacte. Les sphincters fonctionnent bien. Il y a abolition des réflexes tendineux et conservation des réflexes cutanés. Aucun trouble trophique. Les extrémités se refroidissent facilement et prennent alors une teinte cyanique.
L'examen de la contractilité des muscles montre qu'elle est diminuée, quel que soit le mode d'électrisation qu'on emploie : courants faradiques saccadés ou courants galvaniques continus. 11 n'y a pas de réaction de dégénérescence.
Le malade sort de l'hôpital de la Charité, après y avoir séjourné quinze à seize mois. Il y rentre au bout de cinq mois, en mars 1882, pour s'y faire soigner d'une bronchite : on constate alors le début d'une phtisie pulmonaire. Il quitte de nouveau l'hôpital dans le mois d'octobre et entre à l'hôpital Tenon, au mois de janvier 1883, dans le service de M. Landouzy.
L'atrophie faciale paraît avoir fait des progrès notables. Le malade ne peut imprimer aucun mouvement à la peau de son front; les mouvements des lèvres sont devenus presque impossibles; il ne peut les rapprocher, ni pour souffler, ni encore moins pour siffler. Les muscles de la langue, du voile du palais, du pharynx, du larynx, les masséters, les temporaux, sont restés intacts.
D'une façon générale, l'atrophie est partout augmentée. Il n'y a de contractions fîbrillaires dans aucun muscle. Les lésions des poumons sont considérables.
Le malade passe, au mois de juillet, de l'hôpital Tenon à l'hôpital de la Charité et y meurt le ï25 octobre 1883, par suite de sa phtisie pulmonaire. L'autopsie, faite le lendemain, permet de constater de visu Fatrophie musculaire notée pendant la vie. Les muscles deltoïde et trapèze sont très atrophiés. Les muscles sus-épineux et sous-épineux, le sous-scapulaire, le grand rond et le petit rond présentent les caractères de l'état normal. Les muscles du bras sont réduits à de minces faisceaux de fibres décolorées. A l'avant-bras, le court supinateur, les fléchisseurs superficiel et profond, l'extenseur commun, l'extenseur du petit doigt, le cubital postérieur, sont peu altérés ; les autres muscles sont très atrophiés. Parmi les muscles de l'émine^ e thénar, le court abducteur est seul fortement atteint, il a presque disparu. Les muscles de l'éminence hypothénar ont conservé leur coloration normale.
Au tronc, atrophie des pectoraux ; les grands dentelés ne sont pas atrophiés.
L'examen complet des membres inférieurs n'a pas pu être fait ; mais on a constaté l'atrophie des fessiers et celle du droit antérieur du côté droit.
Tous les muscles de la face sont très atrophiés, à l'exception du muscle canin.
Les muscles atrophiés, en quelque point du corps que ce soit, le sont dans toute leur épaisseur ; on ne trouve pas de faisceaux préservés au milieu d'un muscle altéré et, de même, on ne trouve pas de faisceaux jaunâtres, décolorés, en voie d'atrophie, dans des muscles sains.
L'examen microscopique a démontré qu'il s'agissait d'une atrophie simple des faisceaux musculaires, sans multiplication nucléaire. Il y avait un peu d'épaississement du périmysium. Dans le muscle orbiculaire des lèvres, le périmysium interne contenait une certaine quantité de cellules adipeuses.
La moelle épinière, étudiée après durcissement dans une faible solution de bichromate d'ammoniaque, a été trouvée saine dans toutes ses parties constitutives. Il en a été de même pour le bulbe rachidien.
Les racines antérieures des nerfs ne contenaient ni gaines de Schwann vides, ni fibres en voie d'altération : elles étaient absolument normales. On a examiné le nerf facial des deux côtés, l'hypoglosse du côté droit, le pneumogastrique, le spinal du côté gauche et l'oculo-moteur externe des deux côtés, les nerfs médian et cubital du côté droit : tous ces nerfs avaient la grosseur et la couleur normales et on n'y trouvait point d'altérations microscopiques. On a soumis aussi à un examen attentif les ramuscules intra-musculaires des nerfs (dans le biceps, le triceps, le brachial antérieur, le long supinateur, le court abducteur du pouce, l'orbiculaire des paupières, l'orbiculaire des lèvres, le frontal, le sourciller). Tous ces ramuscules qui paraissaient normaux à l'œil nu n'ont pas présenté, au microscope, la moindre trace d'altération.
Nous avons cru devoir donner une analyse succincte de ce fait, à cause de l'intérêt qu'il présente. C'est le premier cas dans lequel une autopsie ait pu être pratiquée et l'examen nécroscopique a été fait avec un soin qui ne laisse aucune place au doute. Il est certain que la maladie, dans ce cas, a présenté les caractères de l'atrophie musculaire progressive de l'enfance et il est non moins certain que les muscles ont été les seules parties que l'on ait trouvées altérées. Les muscles atteints offraient tous les caractères d'une atrophie simple, sans vestiges d'irritation. La moelle épinière, le bulbe rachidien, les nerfs, depuis leurs racines jusqu'à leurs ramifications intra-musculaires, n'offraient pas la moindre modification morbide.
Je ne dirai que quelques mots des autres malades delà même famille qui ont été atteints de la même maladie.
Une sœur, l'aînée des enfants (Angèle L...) présentait, à l'âge de 4 ans, la même physionomie que les frères et la sœur qui ont pu être exa-
minés. A douze ans, pendant qu'elle grandissait rapidement, on commença à reconnaître une atrophie des membres supérieurs. A 19 ans, celte atrophie avait fait de tels progrès que la jeune fille fut obligée de renoncer à l'état de blanchisseuse et même à tout travail ; elle pouvait à peine manger seule. Elle meurt à 20 ans, de phtisie pulmonaire.
Un Irère (Arthur L...) est âgé de 15 ans au moment où on peut l'examiner. La face présente un aspect analogue à celle d'Eugène L... ; on constate les mêmes particularités par rapport à l'absence d'expression de la face, de même que pour les caractères du rire ; toutefois les symptômes d'atrophie des muscles faciaux sont moins accusés que chez son frère ; les lèvres sont moins saillantes, le rire est un peu plus naturel. Les muscles sous et sus-épineux, les rhomboïdes, sont en voie d'atrophie ainsi que les grands pectoraux ; les muscles des épaules, des bras, des avant-bras et des mains, ne paraissent pas atrophiés. Rien à noter pour les membres inférieurs, si ce n'est qu'il n'y a pas de réflexes patellaires. La contractilité faradique est très peu diminuée dans les muscles atteints.
Une autre sœur (Julie L...) est âgée de 8 ans en 1884. Sa face offre aussi une évidente atonie; sa lèvre supérieure est saillante ; son rire est transversal ; son front se ride à peine lorsqu'elle regarde en haut. Elle urine souvent au lit. Les muscles des membres semblent intacts. La contractilité faradique est peu diminuée.
MM. Landouzy et Dejerine donnent aussi les observations de deux frères atrophiques d'une autre famille (famille M.. .). Aucun indice n'a pu être recueilli qui puisse permettre de croire à l'existence d'une atrophie musculaire quelconque chez les ascendants et les collatéraux de ces deux frères.
L'un de ces malades, M... Léon, était âgé de 17 ans, lorsqu'il a été examiné pour la première fois par M. Landouzy, en 1873. C'est lorsqu'il avait 9 ans que la mère a constaté qu'il avait les bras faibles. Déjà d'ailleurs, à 8 ans, il était moins vif que les autres enfants du même âge. A 10 ans, la faiblesse des membres supérieurs était évidente. A 14 ans, après une croissance rapide de l'enfant, les parents remarquent que le membre supérieur gauche devient plus maigre que le droit ; puis la jambe droite diminue de volume. A 15 ans, il entre en apprentissage dans la bijouterie. A cette époque les membres inférieurs sont faibles, mais l'enfant peut encore faire de longues courses. Ses lombes se creusent. Il entre, deux ans plus tard, à l'hôpital Beaujon. M. Duchenne (de Boulogne) l'examine et le considère comme un type d'atrophie musculaire progressive de l'enfance ; il fait sa photographie.
La face présente tous les caractères de l'atrophie des muscles faciaux. Les lèvres sont grosses et saillantes ; il ne peut ni siffler, ni souffler une bougie ; le front est lisse et ne se ride par aucun mouvement ; les paupières ne peuvent pas être rapprochées complètement. La physionomie, du moins en ce qui concerne tout le bas de la face, est sans expression. Les yeux au contraire sont vifs et animés, le malade est très intelligent.
La contractilité faradique de plusieurs muscles de la face est nulle.
Atrophie considérable des muscles des épaules et des bras; les avantbras sont relativement peu atrophiés. Les muscles des éminences thénars offrent une forte atrophie ; les muscles des éminences hypothénars sont intacts.
Les muscles pectoraux sont réduits à quelques petits faisceaux. Les muscles droits de l'abdomen ont presque disparu. La colonne vertébrale présente, par suite, une lordose dorso-lombaire extrêmement prononcée.
Les cuisses sont atrophiées, surtout la gauche: au contraire, c'est dans la jambe droite que l'atrophie est le plus marquée. Un peu d'équinisme des pieds, surtout à droite.
La température du membre inférieur gauche est plus élevée que celle du membre inférieur droit.
La marche est déhanchée ; il y a une sorte de balancement alternatif à droite et à gauche.
La contractilité faradique est nulle dans certains muscles, par exemple dans ceux de l'éminence thénar du côté droit, dans les muscles antérieurs des bras, dans les grands droits de l'abdomen; elle est plus ou moins faible dans les autres muscles atrophiés.
La sensibilité cutanée était intacte dans tous ses modes. Les réflexes cutanés des membres inférieurs sont peut-être un peu exagérés. Il n'y a pas d'augmentation bien notable d'épaisseur du tissu cellulo-adipeux sous-cutané ; cependant, deux mois plus tard, on constate qu'en réalité ce tissu est un peu plus épais sur les membres les plus atrophiés.
En J875, on reconnaît des signes de phtisie pulmonaire. La maladie ne fait point de progrès rapides ou plutôt suspend sa marche, car le jeune M... vit encore en 1885 (janvier); ses jambes ne peuvent plus le porter et il sollicite son admission à l'hôpital Tenon, dans le service de M. Landouzy.
L'atrophie a fait des progrès, surtout dans les membres inférieurs et dans les muscles qui les relient au tronc. Les muscles faciaux sont plus atteints qu'en 1873.
Les réflexes cutanés (plantaires) sont conservés ; les réflexes patellaires sont abolis.
La contractilité faradique est diminuée dans tous les muscles atrophiés (on a vu qu'elle était ou paraissait abolie dans certains muscles en 1873) ; mais elle y est beaucoup moins affaiblie qu'on pourrait le supposer d'après l'amoindrissement de ces muscles. Il n'y a de contractilité idiomusculaire que dans les triceps. Quant à la contractilité galvanique, elle est affaiblie aussi dans les muscles atrophiés; il n'y a de réaction de dégénérescence que dans le muscle deltoïde droit et encore cette réaction consiste-t-elle seulement en ce qu'il faut le même nombre d'éléments pour obtenir une contraction à l'instant de la fermeture, soit par le pôle positif, soit par le pôle négatif.
Le frère de ce malade a été examiné aux mêmes époques, c'est-à-dire en 1873 et 1874, d'une part et en 1885, d'autre part, et le diagnostic n'a pas été plus douteux clans ce cas que dans le précédent.
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En 1874, M... Georges était âgé de 10 ans et demi et ne présentait encore que des signes très nets d'atrophie de la face ; les muscles du corps étaient tout à fait intacts. Duchenne, de Boulogne, qui le vit alors, le considéra comme atteint d'atrophie musculaire progressive de l'enfance et le photographia. La seule particularité à relever dans la description de l'état de la face à cette époque, c'est l'existence de petites contractions fibrillaires dans les lèvres, contractions non perçues par le jeune malade.
En 1885, onze ans plus tard, M... Georges est ouvrier ciseleur en bronze. C'est en 1879 qu'il s'est aperçu de l'amaigrissement de son épaule droite ; en 1880, l'épaule gauche se prend ; en 1881, les muscles pectoraux du côté droit s'amincissent ; en 1882, ce sont ceux du côté gauche et en même temps le volume de ses bras diminue et certains mouvements deviennent difficiles.
En 1885, on constate une atrophie très accentuée des muscles de la face, sauf ceux du front qui ne sont que peu atteints. Les muscles de l'épaule, d'une façon générale, sont atrophiés, plus à droite qu'à gauche : à droite, le deltoïde n'est atrophié que dans son tiers postérieur; à gauche, ce sont les parties antérieures et postérieures de ce muscle qui sont atrophiées, tandis que la partie moyenne est conservée. Le rhomboïde et le trapèze sont atrophiés. Les muscles de l'avant-bras sont intacts, sauf le long supinateur. Les membres supérieurs, lorsqu'ils pendent le long du corps, présentent un état de très légère demi-flexion et l'on éprouve une certaine résistance lorsqu'on veut les étendre complètement ; cette résistance paraît dure au biceps qui ne cède pas à l'extension et devient dur à la palpation.
Quant aux membres inférieurs, les muscles de la cuisse gauche sont seuls atteints d'atrophie, à leur région antérieure surtout : muscles des des jambes et des pieds tout à fait intacts.
Le réflexe rotulien se réduit, du côté gauche, à des contractions locales du triceps. Réflexes cutanés normaux des deux côtés.
Pas trace d'hypertrophie ou de pseudo-hypertrophie dans un point quelconque du système musculaire. Pas de contractions fibrillaires dans les muscles en voie d'atrophie.
Aucune modification de la sensibilité.
Pas de troubles trophiques. Miction et défécation normales. La contractilité faradique est diminuée, mais à un faible degré. Dans les muscles les plus atteints, avec l'appareil à chariot, il faut, pour que l'on obtienne des contractions, que la bobine au fil induit soit à 8 centimètres du point où elle recouvre tout à fait la bobine au fil inducteur; dans les muscles normaux, l'écartement maximum efficace est de 12 centimètres. La contractilité galvanique est à peu près normale, dans les deltoïdes; elle est affaiblie dans les muscles de la face et dans ceux de l'avant-bras. Les contractions produites par les courants galvaniques ont une apparence vermiculaire, mais il n'y a pas de complète réaction de dégénérescence. Nulle part on ne peut mettre en évidence la contractilité idio-musculaire. Sensibilité électrique musculaire très nette.
MM. Landouzy et Dejerine, à la suite de ces observations reproduisent es faits analogues relatés par d'autres auteurs Dans un cas pubhé par M E. Remak, le malade, âgé de 32 ans, avai étépns, dans son enfance, de faiblesse et d'atrophie des muscles de 1 épaule et du bras et les muscles de la face auraient été atteints plus tard et se seraient atrophiés peu à peu. La là
narïtrî d ^ /*«««• <I- dans les cas observés par MM. Landouzy et Dejerme. 11 n'y avait pas de contractions hbrilaires dans les muscles, et dans aucun d'eux on n'avait constate la réaction de dégénérescence : la contractée faradique etlaconractihté galvanique étaient diminuées. La mère de ce malade, une sœur, un de ses frères, ont été affectés d'atropine musculaire progressive qui avait débuté dans l'enfance
Une autre observation, publiée par M. Mossdorf annartient peut-être à l'histoire de l'atrophie musculaire progS d
ilZCeJmT MM^eJ'erine et ^ouzy font remarquer qu elle offre des caractères assez spéciaux pour qu'on puisse hésiter. Ces caractères sont surtout la localisation de l'atrophie dans une seule moitié de la face et d'autre part l'amélioration considérable qui s est produite rapidement dans l'état des nar des atrophiées. l
L'observation due à M. Lichtheim prête peut-être aussi à une certaine hésitation.
wl^f d'L"le, femme qd avait été bien Portante jusqu'à l'âge de 2oans, époque de sa v.e où elle eut une fièvre typhoïde Deux ans après, cette femme qui était lessiveuse, se fatigue beaucoup dan
droiT \7lZ f 6St r186; T nUit' de d°uleurS trè"fortes da«" ?e ta drTSf;ihlefrPriVeMdOUleUrSOntdisparu; ^is les deux bras sont nfM|KCte fe'Wesse ne s'améliore guère que lorsqu'elle se fait soigner plosd un an après le début, par l'électricité et les frictions Un
nuis ht vm ' * SU"e -ff ac,couchement' la jambe droite s'affaiblit, puis la faiblesse reparaît dans le bras droit. Ces membres commencée a s atroph,er et ce n est que longtemps après que les membres du côté
,P M; L\ =^he;m elle ressent des douleurs contuses et passagères dan, ,1e cote droit delà poitrine et ce coté s'amaigrit notablement On avait constaté des contractions (ibrillaires, de temps en temps, dans les muscles en voie d'atrophie.
Les omoplates sont détachées du tronc. Plusieurs muscles des épaules sont atrophiés; ,1 en est de même des pectoraux. Les muscles de la parie antérieure des bras sont extrêmement réduits comme volume • les biceps paraissent intacts. Sauf les longs supinateursqui sontatrophiés tes muscles des avant-bras sont dans l'étal normal. Les muscles des mains sont peu atteints. On constate un certain tremblement dans les
mouvements des doigts. Les membres inférieurs offrent peu d'atrophie. Lors des mouvements de ces membres ou de ceux du tronc sur le bassin, on observe des contractions cloniques de peu de durée dans les muscles mis en mouvement.
La face offre les caractères que lui donne l'atrophie des muscles faciaux.
La contractilité faradique est peu affaiblie, sauf dans certains muscles; dans le biceps brachial et le grand dentelé du côté droit elle est même abolie. Les résultats de la galvanisation sont les mêmes que ceux de la faradisation. 11 n'y a pas de réaction de dégénérescence.
Les réflexes cutanés sont normaux ; ]cs réflexes rotuliens sont affaiblis.
La sensibilité est intacte. Les vaso-moteurs du visage sont très excitables. Il y a facilement de la roséole émotive sur la poitrine.
Cette malade meurt de phtisie pulmonaire en 1878, trois ans environ après le moment où elle a pu être examinée avec soin pour la première fois.
V autopsie a été faite par Cohnheim. On a constaté les divers degrés d'une atrophie musculaire simple avec épaississement du périmysium interne qui contenait beaucoup de noyaux. Les nerfs périphériques, examinés jusque dans les muscles, ne présentaient pas la moindre altération : il en était de même de la moelle épinière.
M. Lichtheim considère le fait qu'il publie, soit un type d'atrophie musculaire progressive véritable, tandis que, pour lui, les cas dans lesquels on a trouvé des lésions médullaires seraient des faits de paralysie spinale atrophique. MM. Lanclouzy et Dejerine pensent que cette interprétation ne saurait être admise. Pourtant il faut bien dire qu'en principe, M. Lichtheim' ne commet pas une faute de logique.
Si les premiers faits d'atrophie progressive des muscles avaient été du même genre que celui qui a été recueilli par ce médecin; si, comme lui, on avait trouvé les centres nerveux, ainsi que les nerfs musculaires, entièrement sains et les altérations exclusivement confinées dans le tissu musculaire, assurément on aurait désigné la maladie, d'après l'anatomie pathologique et d'après l'évolution, sous le nom d'atrophie musculaire progressive et l'on aurait été en droit de séparer de ce type tous les cas dans lesquels on aurait ensuite trouvé, outre l'atrophie des muscles, des lésions de la moelle épinière, des racines antérieures et des nerfs moteurs. Mais ce n'est point ainsi que nos connaissances sur l'atrophie musculaire progressive se sont constituées. Les premiers cas dans lesquels une autopsie attentive ait été pratiquée, ceux de Gruveilhier, ont été des faits d'atrophie des muscles liée à une altération des nerfs; puis sont
venus d'autres cas dans lesquels la substance grise delà moelle épinière a été trouvée plus ou moins altérée. C'est avec ces faits qu'a été édifiée l'histoire de l'atrophie musculaire progressive, de telle sorte qu'il n'est guère possible maintenant de changer des noms adoptés par l'universalité des médecins. L'atrophie musculaire progressive, telle que nous la connaissons à la suite des travaux d ' Aran ,de Duchenne , de Luys , de Valentiner , de Gharcot, de Hayem et d'autres pathologistes, ne diffère pas seulement par les données nécroscopiques de l'affection observée par M. Lichtheim, elle s'en éloigne même, à un certain degré, par sa physionomie clinique. Comme le font remarquer MM. Landouzy et Dejerine, le cas relaté par M. Lichtheim se distingue des cas ordinaires d'atrophie musculaire progressive par plusieurs circonstances qui nécessitent d'être relevées. C'est d'abord le mode du début. La maladie a commencé soudainement par de violentes douleurs danslebras droit, douleurs qui disparaissent au bout de quelques heures et sont remplacées par un grand af-' faiblissement des deux membres supérieurs : ce n'est qu'au bout de deux ans environ que le bras droit commence à diminuer de volume. D'autre part, la faiblesse initiale des membres supérieurs disparait après une durée d'un an environ, pour reparaître un an plus tard dans le bras droit, à la suite d'un accouchement. On observe, pendant la durée de la maladie, du tremblement des doigts, lorsque la malade les meut, et aussi des contractions cloniques de peu de durée dans les muscles des membres inférieurs, lors des mouvements volontaires de ces membres.
Mais l'opinion de M. Lichtheim me paraît exacte malgré tout : le fait qu'il a publié et les faits analogues sont des cas de véritable atrophie musculaire progressive, tandis que les faits qui se rapportent au type Aran-Du chenue sont, en réalité, des cas de spodio-myélite chronique progressive des cornes antérieures, c'est-à-dire d'une des formes des myélopathies amyolrophiques. Dans les premiers faits, l'état actuel de nos connaissances nous montre une atrophie musculaire primitive, autochtone , qui est ou paraît être toute l'affection : dans les autres faits, l'atrophie est contingente, subordonnée; c'est le travail morbide inlra-médullaire qui est la vraie maladie. D'ailleurs, MM. Landouzy et Dejerine l'ont bieu compris eux-mêmes, puisqu'ils font pour leur myopathie afrophique progressive ce que M. Lichtheim a fait pour le cas qu'il avait observé. Pour eux « la myopathie atrophique pro-
» gressive, autonome dans sa cause (hérédité) et son évolution, » devra être considérée comme la maladie musculaire par ex- » cellence, comme le type autour duquel il faudra grouper f in- » finie variété des amyotrophies 1 ».
Quoi qu'il en soit, le cas de M. Lichtheim doit être rangé dans le cadre des atrophies musculaires progressives, autochthones, myopat /tiques. Notons que, dans ce cas, bien que la maladie n'ait pas débuté dans l'enfance, et bien que l'on n'ait pu trouver aucun antécédent héréditaire, la face a été envahie par l'atrophie et a présenté, au point de vue des fonctions d'expression, des modifications très analogues à celles qu'ont décrites MM. Landouzy et Dejerine 2.
On ne saurait d'ailleurs méconnaître l'analogie qui existe entre le cas publié par M . Lichtheim et ceux qui ont été réunis par M. W. Erb sous le nom de : Forme juvénile de V atrophie musculaire progressive. J'ai déjà fait allusion à ces faits. 11 s'agirait, dans cette forme particulière, d'une atrophie musculaire débutant dans l'enfance ou dans l'adolescence. Ce seraient les muscles du dos, puis des épaules et des bras qui seraient atteints en premier lieu. L'atrophie gagnerait ensuite les muscles des lombes, puis ceux du bassin et ceux des cuisses. Dans des cas rares, les membres inférieurs seraient pris avant les muscles supérieurs. Les muscles des avant-bras (sauf les supinateurs) et des jambes ne seraient atteints que tard et d'une façon incomplète ; les muscles des mains resteraient intacts. Jamais de contractions fil)rillaires ; jamais non plus de réaction de dégénérescence dans les muscles atteints. La contractilité, soit faradique, soit galvanique, diminue proportionnellement à l'atrophie du tissu musculaire.
Les réflexes patellaires seraient conservés tant que les muscles de la partie antérieure des cuisses ne sont pas arrivés au dernier degré de l'atrophie, ce qui s'observe bien rarement. Il n'y a aucune modification de la sensibilité, aucun (rouble trophique. Les sphincters fonctionnent d'une façon normale.
La maladie n'aurait pas une marche régulièrement progres-
!. Landouzy et Dejerine, loc.cit., p. 143.
2. MM. P. Marie et' Limon ont publié dans leur mémoire l'observation intéressante de quatre malades inoutrés pu* M. Gharcot à sa clinique et qui offraient les caractères symptouidU |ues de l'atrophie muscu aire progressive héréditaire. 11 s'agit du père et de l'en^n; dans deux funil.es. [Contribution à l'étude de qu Iques-unes des formes cliniques de la myopathie progressive primitive. Revue de Médecine, octobre, 1885 .Voir p. 815 etsuiv.)
sive ; mais elle procéderait souvent par étapes, entre lesquelles on observerait des états stationnaires plus ou moins prolongés.
Un des caractères assignés à cette forme par M. Erb, c'est que certains muscles atteints pourraient présenter une véritable hypertrophie ou une pseudo-hypertrophie. Cette augmentation du volume des muscles se rencontrerait surtout dans le deltoïde et le sous-épineux. Pour lui, dans cette forme spéciale d'atrophie musculaire progressive, le système nerveux serait indemne et il s'agirait d'une affection myopathique. Il s'appuierait surtout, pour admettre cette manière de voir, sur l'absence de contractions fîbrillaires dans les muscles atteints, sur l'hypertrophie dont quelques-uns sont parfois le siè^e, sur le défaut de réaction de dégénérescence, comme aussi sur la distribution spéciale de l'atrophie qui se produit d'abord dans les muscles des parties basilaires des membres et dans les régions voisines.
M. Erb n'avait jamais vu les muscles delà face participera Ici maladie ; mais il n'y a pas à trouver là un caractère distinclif, car MM. Marie et Guinon ont vu, avec M. Charcot, dans un cas, un affaiblissement manifestede ces muscles.
11 est probable que, dans un certain nombre de cas analogues à ceux que vise M. Erb dans sa description, l'affection est réellement myopathique ; mais le signalement qu'il donne pour reconnaître cette sorte spéciale d'atrophie est bien insuffisant et, sur ce point encore, je suis tout à tait d'accord avec MM. Landouzy etDejerine. H y a certainement des cas d'atrophie musculaire progressive d'origine médullaire, mj/élopatkique, qui offrent la plupart des caractères indiqués comme distinctifsparM. Erb. J'ai déjà parlé de ces faits à propos de l'atrophie musculaire progressive. Dans ces cas, l'atrophie musculaire débute par les muscles des épaules et du dos. Rarement les deux côtés sont pris en même temps. Des douleurs plus ou moins sourdes, quelquefois assez vives, se montrent dans une des parties latérales du cou et en même temps les mouvements de l'épaule du côté correspondant deviennent plus faibles, plus difficiles. Si l'on a l'occasion d'examiner le membre affecté, peu de semaines après l'apparition des premiers indices de la maladie, on reconnaît déjà un commencement d'atrophie du deltoïde, des muscles sus et sous-épineux et des pectoraux. Les muscles ont perdu leur consistance habituelle pour devenir mollasses, comme pâteux. L'atrophie et la faiblesse concomitante font
des progrès ; lëS'itfuscles du bras ne tardent pas à se prendre. On constate aussi de l'atrophie dans le rhomboïde, dans la partie inférieure du trapèze (la partie supérieure de ce muscle reste au contraire le plus souvent indemne). Si Ton prend les mains du malade et si l'on tire les membres supérieurs en avant dans une direction horizontale, les omoplates s'écartent considérablement de la ligne des apophyses épineuses. Le bord spinal de l'omoplate fait une saillie plus ou moins prononcée : cette saillie devient bien plus accusée encore et l'omoplate se détache du tronc, lorsque le malade tend lui-même les membres supérieurs horizontalement en avant. Parfois un des faisceaux de la partie inférieure du trapèze échappe à l'atrophie et forme sous la peau du dos, dans le moment où le malade porte ainsi ses bras en avant, une sorte de corde saillante, plus ou moins grosse. Comme je l'ai indiqué souvent dans mes conférences cliniques, c'est à l'atrophie du rhomboïde et de la partie inférieure du trapèze et non à l'affaiblissement du grand dentelé qu'est due cette mobilité anormale de l'omoplate. L'atrophie s'étend au grand dorsal et aussi, à un degré plus ou moins marqué, au grand dentelé. Dans l'attitude pendante du bras, le bord supérieur de l'épaule est plus court que celui de l'épaule du côté opposé et, en même temps, ce bord est plus élevé. Cette élévation de l'épaule est due évidemment à ce que les muscles abaisseurs de l'épaule sont tous plus ou moins affaiblis, atrophiés, et à ce que la partie supérieure du trapèze qui échappe d'ordinaire, ainsi que je viens de le dire, aux atteintes de la maladie, n'a plus son tonus contrebalancé par celui de ces muscles et entraîne, par suite, l'épaule de bas en haut.
Souvent le deltoïde est moins altéré que les autres muscles de l'épaule. Dans les cas assez nombreux que j'ai eus sous les yeux, le deltoïde n'était pas normal ; tantôt il était très atrophié, tantôt l'atrophie n'avait atteint qu'une partie de ses faisceaux, soitla partie moyenne, soit la partie antérieure et la partie postérieure, soit l'une seulement de ces dernières parties. Dans certains cas, il était atrophié surtout dans sa moitié supérieure, si bien que, lorsque le malade le mettait en action, pour lever le bras par exemple, la moitié inférieure de ce muscle devenait globuleuse et résistante au toucher, tandis que la moitié supérieure restait déprimée et ne se raccourcissait pas. Chez quelques malades un phénomène du même genre se produisait dans le biceps atrophié, dans les mouvements de
l'avant-bras sur le bras : on voyait se former une sorte de nœud sphéroïdal, saillant et dur vers le milieu du muscle. Souvent, lorsque le malade laissait pendre ses membres supérieurs, on voyait, comme MM. Landouzy etDejerine Font constaté chez leurs malades, que l'extension passive de l'avantbras sur le bras ne s'exécutait pas complètement ; l'avant-bras était dans un très faible degré de demi-flexion et le biceps était tendu sous la peau. Ce muscle avait certainement subi une légère rétraction. La musculature de l'avant-bras demeurait normale pendant longtemps, ainsi que celle de la main : à l'avant-bras, c'était le long supinateur qui, habituellement, était pris longtemps avant les autres muscles.
11 s'est écoulé souvent quelques mois entre le moment où l'un des membres supérieurs a commencé à s'atrophier et à s'affaiblir et le moment où l'autre bras s'est pris à son tour. L'affection a débuté, dans plusieurs cas, dans l'autre bras, de la même façon que dans le premier atteint, c'est-à-dire par des douleurs dans la partie latérale du cou et dans l'épaule. L'atrophie a suivi la même marche, ou à peu près, dans les muscles de l'épaule et du bras : toutefois, dans plusieurs cas, l'altération musculaire de ce membre s'est arrêtée alors qu'elle était peu marquée encore et elle est restée stationnaire pendant des mois et même des années, tandis qu'elle poursuivait sa marche envahissante dans le membre supérieur qui avait été pris le premier1.
Les membres inférieurs sont restés normaux pendant longtemps ; chez plusieurs malades, trois ou quatre ans après le début de l'affection, il n'y avait pas encore la moindre modification morbide de ces membres, ni comme affaiblissement, ni comme diminution des muscles.
Chez certains malades, au bout de plusieurs années, l'un des membres inférieurs ou ces deux membres commençaient à s'affaiblir et à diminuer de volume. L'apparition de l'affection dans ces membres a été quelquefois précédée ou accompagnée par des douleurs plus ou moins sourdes, sans trajet bien déterminé.
La contractililé musculaire était diminuée pour les deux sortes de courant; mais, dans certains cas, les courants galvani-
1. Il est vrai qu'il s'agissait de malades soumis h un traitement méthodique par des pointes de feu sur la région vertébrale, par la faradisation des muscles en voie d'atrophie et'par l'emploi, a l'intérieur, de préparation iodées.
ques agissaient plus que les courants faradiques. La réaction de dégénérescence n'a été constatée que dans quelques cas. Tantôt il y avait des contractions fibrillaires; tantôt et plus souvent ces sortes de contractions partielles faisaient défaut ou dans la plupart des muscles ou dans tous les muscles. La contractilité idio-musculaire était augmentée dans les muscles en voie d'atrophie, dans la première période de leur altération.
Dans la plupart des cas que j'ai eus sous les yeux, les malades avaient eu à faire de grands efforts avec les bras et le plus souvent à porter de lourds fardeaux sur les épaules ou surl'une d'elles.
L'atrophie musculaire a débuté le plus souvent dans l'adolescence, quelquefois entre dix et quinze ans, parfois aussi entre trente et quarante ans. Je n'ai jamais relevé aucun indice d'hérédité en interrogeant les malades sur leurs ascendants.
Le traitement par l'application de pointes de feu sur la région vertébrale(partie inférieure du cou et partie supérieure du dos), par l'iodure de potassium ou l'iodure de fer à l'intérieur, par la faraclisation des muscles atteints, a tout au moins retardé la marche progressive du processus morbide, quand il ne l'a pas arrêtée.
Je dois ajouter que ces malades n'ont jamais présenté d'atrophie de la face ; que, chez aucun d'eux, je n'ai constaté de troubles de la sensibilité cutanée; que, tant que les membres inférieurs étaient intacts, les réflexes rotuliens étaient normaux; qu'il n'y a pas eu de modifications relatives à la miction ou à la défécation, pas d'altérations trophiques. Lorsque l'un des membres supérieurs était notablement affaibli et atrophié et alors même que Favant-bras et la main étaient indemnes, il n'était pas rare de voir la main offrir une légère cyanose, surtout lorsque le bras était pendant.
Je n'ai jamais vu, chez les malades dont je parle en ce moment, aucun indice d'augmentation de tels ou tels muscles par pseudo-hypertrophie ou par adipose du périmysium interne. D'autre part, le tissu cellulaire sous-cutané n'offrait pas d'épaississement par développement exagéré de tissu graisseux.
Bien que je ne sois pas en mesure d'en fournir la preuve anatomique, ces faits me paraissent appartenir à l'histoire de l'atrophie musculaire myélopathique : ils ne constituent sans doute qu'une variété du type Aran-Duchenne. 11 est probable
qu'il en est de même de quelques-uns des cas à l'aide desquels M. Erb a constitué sa forme juvénile de l'atrophie musculaire progressive: les caractères qui conduisent M. Erb à confiner le siège du processus morbide dans les muscles, chez les malades atteints de cette forme d'atrophie, ne sont rien moins que décisifs. Parmi ces caractères, nous trouvons l'absence des contractions fîbrillaires et l'impossibilité de constater la réaction de dégénérescence. Or, si l'on trouve le plus souvent des contractions fîbrillaires dans les cas d'atrophie musculaire myélopathique, il faut bien dire que ce phénomène morbide est plus ou moins accentué et qu'il n'est pas extrêmement rare de le voir faire plus ou moins complètement défaut. D'autre part, comme le notent MM. Landouzy et Dejerine, la réaction de dégénérescence est bien moins constante dans l'atrophie musculaire myélopathique que ne semble l'indiquer M. Erb, et ils expliquent bien pourquoi. L'atrophie des fibres nerveuses n'a lieu dans cette maladie que peu à peu et ces fibres s'atrophient pour ainsi dire une à une, successivement : les faisceaux musculaires en relation avec des fibres nerveuses en voie d'altération sont toujours en petit nombre dans tel ou tel muscle ; le nombre des faisceaux musculaires sains, innervés d'une façon normale, forme donc, dans les muscles en voie d'atrophie, une immense majorité et ces faisceaux répondent d'une façon normale aux excitations électriques ; il en résulte nécessairement que le muscle lui-même, dans son ensemble, se comporte, en général, sous l'influence comparée de la galvanisation et de la faradisation, comme un muscle sain.
Quoi qu'il en soit, il est bien possible que plusieurs des faits signalés par M. Erb, que la plupart même de ces faits, si l'on veut, soient des cas d'atrophie musculaire myopalhique. Ce qui est possible ou probable pour ces faits est certain pour l'observation de M. Lichtheim. Je me souviens d'un cas analogue étudié par un médecin russe, le docteur Roth, et dans lequel une autopsie attentive avait été faite. Le docteur Roth avait apporté à Paris des photographies du malade, prises pendant lavie. Elles représentaient un homme d'une vingtaine d'années, qui offrait toutes les apparences d'un type d'atrophie musculaire myélopathique avancée. Le docteur Roth tit dans mon laboratoire un examen minutieux et complet de la moelle épinière, des racines des nerfs et de quelques troncs nerveux. La moelle épinière
était absolument normale dans toute sa hauteur. Les cellules des divers groupes des cornes antérieures delà substance grise étaient aussi nombreuses qu'elles le sont d'ordinaire et aucun de leurs caractères n'était modifié. Les racines des nerfs et les nerfs étaient sains aussi. Ce fait, je crois, ira pas été publié ; mais il s'agissait, bien certainement, d'un cas d'atrophie musculaire myopathique : je ne me souviens pas s'il y avait, ou non, participation notable de la face l.
On prendrait d'ailleurs une idée incomplète de l'atrophie musculaire autochtone, si Ton ne rapprochait pas des faits dont je viens de parler ceux qui sont désignés sous le nom de paralysie pseudo-hypertrophique. La paralysie pseudo-hypertrophique est aussi, en réalité, une atrophie musculaire myopathique ; seulement c'est une variété spéciale de cette atrophie. L augmentation du volume des muscles, tantôt d'une partie limitée du corps, des membres inférieurs par exemple, tantôt des muscles des quatre membres et de certains muscles du tronc, forme, il est vrai, le trait le plus saillant de la physionomie clinique de cette affection; mais il ne faut pas perdre de vue que, dans la plupart des cas, si certains muscles s'hypertrophient en apparence, d'autres, au contraire, s'atrophient. Ce sont, en général, les muscles des membres inférieurs qui présentent l'augmentation de volume caractéristique ; plus tard, les muscles des membres supérieurs, ceux des épaules, du dos, de la partie antérieure du thorax, etc., s'amincissent ou deviennent plus grêles : l'affection offre, dans ces parties supérieures du corps, les analogies les plus grandes, comme symptômes et comme évolution , avec l'atrophie musculaire progressive. Or, les autopsies les plus minutieuses ont permis de constater que, dans la paralysie pseudo-hypertrophique, les centres nerveux et les nerfs sont dans l'état le plus normal : l'atrophie musculaire qui s'observe dans certaines régions du corps chez les malades atteints de paralysie pseudo-hypertrophique est donc une atrophie myopathique progressive.
En résumé, il existe une atrophie musculaire progressive qui paraît bien être protopathique, autochtone [atrophie musculaire myopathique), et qui, comme telle, semble devoir être nettement séparée des atrophies musculaires progressives, cou-
1. J'ai appris depuis peu que ce fait a été communiqué à la Société des Médecins russes de Moscou, en 1880.
sécutives à des altérations primitives de la moelle épinière et du bulbe rachidien [atrophies musculaires myélopathiques) : il est à peine besoin de dire qu'elle doit être séparée aussi de celles qui sont la conséquence d'une lésion des nerfs [atrophies musculaires névropathiques) .
L'atrophie musculaire myopathique présente d'ailleurs des variétés ou des formes plus ou moins différentes. C'est d'abord la forme pseudo-hyperlrophique, à laquelle se rattachent, comme le disent MM. Landouzy et Dejerine et comme M. Mobius l'avait déjà indiqué d'une façon expresse, l'atrophie musculaire héréditaire de M. Leyden. Il s'agit, en effet, dans cette atrophie héréditaire, d'une affection de famille *, se manifestant dans l'enfance et surtout dans le sexe masculin, atteignant d'abord les membres inférieurs et y produisant, dans certains muscles, une augmentation de volume bien nette, moins considérable toutefois que dans les cas d'après lesquels Duchenne de Boulogne a constitué la paralysie pseudo-hypertrophique 2.
D'autre part, MM. Landonzy et Dejerine pensent que certains faits de forme juvénile de l 'atrophie musculaire progressive (Erb) sont encore des cas plus ou moins accusés de paralysie pseudo-hypertrophique. M. Striïmpell rapproche aussi ces deux sortes de taits. Il manque cependant à cette interprétation la sanction anatomo-pathologique. La forme juvénile de V atrophie musculaire progressive doit, en attendant cette sanction, occuper une place à part dans le groupe des atrophies musculaires myogéniques.
Peut-être le fait relaté par M. Lichtheim diffère-t-il assez des autres faits d'atrophie musculaire myopathique pour qu'on le considère comme le type d'une forme spéciale de cette atrophie.
Daus une autre forme d'atrophie musculaire progressive myopathique, le début de l'affection ne remonte pas toujours à l'enfance ou à l'adolescence; il peut avoir lieu à tout âge : l'atrophie peut se montrer d'abord dans les membres supérieurs, dans le clos, ou dans les muscles inférieurs; elle s'éteud parfois, mais rarement, aux muscles de la face : c'est aussi une maladie de famille, héréditaire. MM. Landouzy et Dejerine citent, comme rentrant dans cette catégorie, des faits
1. Cette affection peut exceptionnellement se manifester sans que l'on puisse relever chez le sujet atteint aucune tare héréditaire ou familiale, soit directe, soit indirecte.
2. C'est a cette forme que se rattachent les faits publiés par M. Talamon [Sur une forme spéciale (V atrophie musculaire débutant par les membres inférieurs. — La France Médicale, 1882, n°» 11 et 12).
rapportés par MM. Eichhorst1, Zimmerlin (2 familles d'atrophiques. Dans l'une, 3 frères atteints de 13 à 15 ans. Type scapulo-huméral. La face est prise chez deux de ces frères), Hammond, J. Ormerod.
Enfin nous citerons l'atrophie musculaire progressive de l'enfance ou myopathie atrophique progressive (Landouzy et Dejerine). Toutefois, ainsi que l'admettent ces auteurs, il n'y a pas de différence bien nette entre les faits qu'ils ont rangés sous la dénomination de myopathie atrophique progressive et ceux de MM. Eichhorst, Zimmerlin, Hammond, J. Ormerod; dételle sorte qu'en réalité, il n'y a pas lieu de les séparer en deux groupes constituant chacun une forme particulière.
La paralysie pseudo-hypertrophique, l'atrophie musculaire progressive myogénique décrite par Lichtheim et la myopathie atrophique progressive, étudiée par MM. Landouzy et Dejerine (comprenant l'atrophie musculaire progressive de l'enfance et les faits de MM. Eichhorst, Zimmerlin, Hammond, J. Ormerod), sont-elles des affections absolument différentes au fond? On conçoit que l'on ne puisse pas répondre d'une façon catégorique à cette question, car la donnée la plus importante fait défaut pour un certain nombre des cas dont il s'agit : je veux parler de la donnée anatorno-pathologique. Il convient toutefois de rappeler que dans ceux de ces cas où une autopsie a été faite, on a constaté que la moelle épinière était ou paraissait être dans l'état le plus normal. Nous avons vu en effet que, dans un cas type d'atrophie musculaire progressive de l'enfance, MM. Landouzy et Dejerine n'ont trouvé aucune lésion de la moelle épinière et des nerfs et que les seules altérations reconnues consistaient en une atrophie simple des muscles atteints. 11 est permis d'admettre que ce qui a été vu dans ce cas est la règle générale pour l'atrophie musculaire progressive de l'enfance. D'un autre côté, la nécropsie faite par M. Lichtheim, dans le cas qu'il a observé, a été aussi absolument négative par rapport à la moelle épinière et aux nerfs ! le tissu musculaire était seul altéré. Enfin, on sait que dans la paralysie pseudo-hypertrophique il en est de même, bien que la lésion des muscles, dans un certain nombre d'en ire
i . M. Eichhorst a publié la relation intéressante d'une famille dans laquelle l'atrophie musculaire progressive avait frappé des membres de six générations successiyes {Ueber Hereditât der progressive Muskelatrophie. Berlin, Klin. Wocheasch, 1873. Anal, in Centralblatt f. die medic. Wiss., 1874, p. 240).
eux, offre des caractères particuliers (sclèro-adipose). Si l'on se souvient que, dans ces diverses catégories de cas, il s'agit de maladies de famille; que les (premiers phénomènes morbides) se manifestent le plus souvent dans l'enfance ; que les différences symptomatiques présentées par les malades des différents types consistent surtout dans l'ordre suivant lequel sont atteintes les diverses régions musculaires, dans l'existence ou la non-existence d'une atrophie des muscles de la face, comme aussi dans la présence ou l'absence de la pseudo-hypertrophie des muscles affectés, on est tenté de considérer ces diverses formes comme ressortissant à un même processus morbide et comme de simples variétés d'une même maladie.
La pseudo-hypertrophie, il faut bien le dire, ne peut pas être regardée comme un caractère distinctif bien net, puisque, ainsi que nous l'avons vu, chez les sujets atteints de paralysie pseudo-hypertrophique, la pseudo-hypertrophie ne se produit pas dans tous les muscles affectés. Certains d'entre eux subissent une atrophie simple. M. Charcot a même vu un cas dans lequel tous les symptômes de la paralysie pseudo-hypertrophique existaient, sauf raugmentation de volume des muscles malades l.
Quant aux faits de M. Erb et à ceux qui ont été publiés dans ces dernières années comme des cas de Informe juvénile de r atrophie musculaire progressive, certains d'entre eux, ainsi que je viens de le dire avec MM. Landouzy et Dejerine, peuvent sans cloute être regardés ajuste titre comme des cas de paralysie pseudo-hypertrophique: parmi les autres, les uns sont peut-être bien réellement des faits d'atrophie musculaire myogénique ■ mais il n'est pas certain que quelques autres n'appartiennent pas à l'atrophie musculaire myélopathique.
Tant que l'anatomiepathologiquenenousaurapas complètement renseignés sur la localisation des lésions dans ces différentes catégories de faits, il sera impossible de faire une classification définitive des formes de l'atrophie musculaire progressive.
1. MM. J.-M. Charcot et P, Marie viennent de publier un important mémoire dans lequel ils relatent cinq observations d"une forme particulière d'atrophie musculaire progressive, débutant souvent dans l'enfance et offrant des caractères cliniques qui paraissent indiquer l'existence de lésions du système nerveux. Ils rapprochent de ces faits un cas ancien de M. Kulenburg, les cas de M. Eichhorst, de M. J. Ormerod, de M. Schullze, de M. llammond (Sur une forme particulière iCatrophie musculaire progressive, souvent familiale, débutant par 1rs pieds et les jambes et atteignant plus tard les mains. Bévue de médecine, février 1880).
L'avenir montrera si les essais tentés dans cette voie par MM. Landouzy el Dejerine et par M. Charcot * correspondent bien à la réalité des faits 2.
Toujours est-il que nous savons aujourd'hui nettement que l'atrophie musculaire progressive peut se produire dans deux conditions variées. Tantôt, comme dans l'atrophie musculaire progressive du type Aran-Duchenne, ou comme dans la sclérose latérale amyotrophique, elle est consécutive à des lésions primitives de la moelle épinière ; tantôt elle naît ou paraît naître sur place, dans le tissu musculaire lui-même et l'examen le plus attentif de la moelle épinière et des nerfs moteurs ne permet pas d'y reconnaître la plus légère altération. Je ne crois pas devoir rapprocher de ces deux formes l'atrophie musculaire qui se produit dans certaines intoxications (plomb, alcool, etc.) et qui est toujours accompagnée, sinon précédée, de lésions des parties périphériques des nerf moteurs. Bien que l'atrophie musculaire de cause toxique ait une tendance envahissante assez prononcée et puisse présenter, dans des cas exceptionnels, une physionomie analogue à celle de l'atrophie musculaire progressive, elle diffère tant, parla plupart de ses caractères, de cette dernière maladie, que Tonne peut pas, sans commettre une faute de nosographie, la faire figurer dans le groupe formé par les formes que nous venons d'indiquer.
Rien ne s'oppose, en principe, à ce que l'on envisage Tatro-
1. J.-M. Charcot. Revision noso graphique des atrophies musculaires progressives. Le Progrès médical, 7 mars 1885.
2. Toute classification proposée dans l'état actuel delà science ne peut avoir qu'un caractère provisoire, car il est probable que nous ne connaissons pas toutes les variétés possibles d'atrophie musculaire progressive. 11 est même des faits, parmi ceux qui ont été publiés, dont on ne trouverait pas la place naturelle dans les groupes qui ont été établis. Témoin le cas relaté par M. Debove.
«■ Une femme âgée de 40 ans, saine auparavant, est prise, au milieu de phénomènes » fébriles, de douleurs extrêmement fortes dans les genoux, les cuisses et les mollets, » avec tendance à l'amaigrissement de ces dernières parties dès le 3e jour de la mala- » die. Bientôt atrophie considérable des mollets, des éminences thénar et hypothénar, >- les avant-bras étant peu diminués de volume. L'altération des muscles était symétri- » que. Affaiblissement très prononcé. Pas de contracture. Abolition presque complète » de la contractilité faradique dans les muscles atrophiés. Les douleurs observées au » début persistent, revenant 2 ou 3 fois par heure. Les muscles sont douloureux à la » pression. La sensibilité, les fonctions de la vessie et du rectum restent intactes. Pas » de douleurs par pression de la région vertébrale. La fièvre persiste jusqu'à la mort* » L'intelligence est parfois troublée. A l'autopsie, les muscles atrophiés sont jaunâtres ; » leurs fibres sont grenues et offrent un tiers du diamètre normal ; on trouve encore
phie musculaire progressive de l'enfance, — et celte manière devoir embrasse toutes les atrophies musculaires dites myogéniques — comme une maladie du tissu musculaire, maladie prenant naissance dans ce tissu, sans y être provoquée par une affection des nerfs ou de l'axe bulbo-médullaire. Le tissu des muscles est formé d'éléments spéciaux, les faisceaux musculaires, qui ont une constitution histologique et chimique propre, une vitalité particulière, des propriétés physiologiques intrinsèques n'appartenant qua eux et certainement une vulnérabilité morbide indépendante. Dans de telles conditions, il est certain que le tissu des muscles peut subir sur place, par suite d'influences qui l'atteignent directement, des modifications diverses, au nombre desquelles se rangent naturellement l'hypertrophie ou l'atrophie des faisceaux musculaires.
L'on est toutefois si habitué à considérer l'influence trophique, exercée par les cellules des cornes antérieures de la substance grise médullaire, comme indispensable à l'entretien de la nutrition intime des muscles de la vie animale et au maintien de leur structure normale, que l'on est entraîné à se demander s'il est bien vrai que l'atrophie musculaire progressive puisse se développer, sans que cette influence trophique delà moelle épinière ait tout au moins fléchi. La physiologie et la clinique nous montrent des cas dans lesquels les muscles peuvent s'atrophier par suite d'affaiblissement du pouvoir trophique médullaire, sans qu'il y ait destruction des cellules nerveuses des cornes antérieures de la moelle. Je rappellerai d'abord ce qui a lieu chez certains animaux, chezl es cobayes entre autres, lorsque l'on sectionne le grand nerf sciatique à la partie supérieure de la cuisse : le petit nerf sciatique qui n'a point été lésé ne tarde pas à subir un certain degré d'atrophie (et il est probable que les muscles correspondants sont atteints de la même façon). Dans ce cas, la section du grand nerf sciatique détermine un trouble de l'influence trophique des cellules motrices de la substance grise, dans la région d'où ce nerf tire son origine, et ce trouble, sans altération reconnaissante, est suffisant pour que les fibres nerveuses du petit sciatique, qui
» dans la plupart d'entre elles la striation transversale. La lésion s'étend a toutes les » fibres des muscles atteints. Le cerveau, la moelle épinière et les nerfs sont dans l'é- » tat le plus sain (examen microscopique après durcissement convenable). Les gran- » des cellules motrices des cornes antérieures de la moelle sont normales ».
Debove. Note sur un cas d'atrophie musculaire progressive protopathique {Le Progrès Méd., 1818, n° 45. Anal, in Central hl ait /. w. Med. 1S7!), p. 394).
naissent dans la même région, subissent un faible degré d'atrophie simple. Un autre fait nous montre nettement la possibilité d'une atrophie musculaire par suite de modification du pouvoir trophique de la moelle épinière, sans altération soit de ce centre, soit des fibres nerveuses motrices. C'est l'atrophie des muscles qui se manifeste à la suite des lésions des jointures.
Dans les expériences qu'il a faites sur ce sujet, M. Yaltat n'a pas trouvé d'autres modifications morbides qu'une atrophie simple des muscles. Ces expériences avaient été faites pour étudier le mécanisme de cette atrophie réflexe, observée chez l'homme par nombre de médecins et de chirurgiens. La plupart des cas d'atrophie musculaire réflexe se produisent ainsi, sans que la structure intime de la substance grise de la moelle ait souffert visiblement, sans que les fibres nerveuses des nerfs moteurs offrent même une diminution de leur diamètre.
Il n'est donc pas impossible, à la rigueur, que l'atrophie musculaire progressive de l'enfance ne soit myopalhique, qu'en apparence et qu'en réalité, il y ait, comme cause instigatrice du travail morbide dont les muscles deviennent le siège, un affaiblissement ou un trouble du pouvoir trophique clés cellules motrices de la moelle épinière : c'est là, il est vrai, une pure hypothèse ; elle autorise pourtant, ce me semble, à faire quelques réserves, relativement à l'opinion qui considère cette maladie comme une affection primitive des muscles \
11 faut d'ailleurs noter qu'il n'y a peut-être pas un hiatus infranchissable entre les faits où l'atrophie musculaire progressive paraît le mieux être myopathique, comme les cas d'atrophie musculaire progressive de l'enfance, ceux où le type
1 . Ces considérations me paraissent trouver un nouvel appui dans un fravail récent de M. Bibinski. Ce médecin a communiqué récemment à la Société de Biologie l'observation d'un cas d'hémiplégie complète du côté droit avec atrophie très marquée des muscles du < ôté correspondant. Dans ce cas, il a trouvé à l'autopsie une lésion du centre ovale du côté gauche et une dégénération descend inte du faisceau pyramidal médullaire croisé du côté droit en même temps qu'une altération semblable du faisceau pyramidal direct du côté gauche. Or, il n'y avait aucune modification des cornes antérieures de la substance grise médullaire et les nerfs moteurs, depuis leurs racines jusqu'à leurs extrémités intra-musculaires, étaient dans l'état le plus normal (examen microscopique à l'aide des procédés les plus démonstratifs). Les muscles offraient les caractères de l'atrophie simple aven adipose interstiti lie. M. Bibinski fait ressortir avec raison l'intérêt qui s'attache à cette observation et il se demande si un trouble purement dynamique des cellules des cornes antérieures n'est pas intervenu comme cause de l'atrophie musculaire, sans produire une altération atrophique des fibres nerveuses motrices intermédiaires (Babinski. Atrophie musculaire d'origine cérébrale, avec intégrité des coimes antérieures de la moelle et des iierf's moteurs. — • :^c. de Biologie, séance du 20 février 1886). On voit que l'hypothèse indiquée par M. Babinski est justement celle que nous discutons ici.
facioscapulo-huméral de MM. Landouzy et Deierine est le plus accentué et les faits où cette affection du système musculaire a fibres s nées est consécutive à des lésions des cornes gnses médullaires et des nerfs moteurs. L'onn'est pas entière ment en droit d'admettre comme incontestable que l'atropbX musculane, qui a été observée chez les ascendants des enfen s atteints de myopathie atrophique progressive, a été elle-même primmvemeut myopathique. Chez ces ascendants, la malahe n a pas toujours suivi la même marche que chez le enfants la même famille. Dans l'une des observations de MM La ! douzy et Dejerme (Obs. I), les muscles de la face, chez le pèr n ont commencé à s'atrophier qu'à l'âge de 36 ans, tandis que ceux des membres avaient été atteints à l'âge de 24 ou 23 ans Duchenne (de Boulogne), rapporte un fait dans lequel le père 1 enfants affectés d'atrophie musculaire de l'enfance avait subi les premières- attentes d'atrophie, à I âge de 48 ans, dans le muscles des épaules et n'offrait aucun indice d'atrophie de muscles de la face à 64 ans. Qui pourrait affimer que dans ces deux cas, ou dans d'autres cas analogues, la substai, se grise de cornes antérieures et les nerfs moteurs ont été aussi indemne que chez les enfants atrophiés de la même famille ? On trou-
SiïT F 7f ?* Lai)d°l,Zy Ct I>eJ'erine 1>a llmelfent euxmêmes- des faits de transition entre la myopathie atrophique progressive et la poliomyélite antérieure chronique pro- S?ln« Z , r°P ™urlaire P™*™*™ d'Aran-Duchenne
rerS mUS,CU T Pr°Sressive- ^ observations récentes ^cueillies sur deux frères et une sœur et relatées par M. Cénas me paraissent avoir, sous ce rapport, une assez grande valeur ' Les muscles de 'épaule et du bras du côté droit ont commence a s atrophier chez un des frères, à l'âge de 3t ans ■ six an. plus a d; ,,é le d ,e bras du fc
11181 qUe,la faCe.; les cuisses on< «té atteintes plus tard. I/a" t^cmtpouvoir attribuer la surdité relative du malade à une atrophie des muscles de l'oreille moyenne; il pense que le cœur a été touché aussi. Les caractères de la maladie sont ceux de la myopathie atrophique progressive. Chez l'autre frère, la maladie a débu.éà22ans dans les slerno-mastouliens et les nZ-
cles de la face ; elle s'est montrée, à 27 ans, dans les muscles des bras et du thorax et a gagné les membres inférieurs à 31 ans. La luette est déviée à gauche. Il y a, dans ce cas, des contractions fîbrillaires dans le biceps et le deltoïde. Enfin, chez la sœur, on observe les caractères classiques de l'atrophie musculaire progressive myélopathique. Les muscles des bras et des avant-bras sont en bon état ; mais les muscles des pouces sont en voie d'atrophie et sont le siège de mouvements fîbrillaires. On observe, dans ce cas, quelques douleurs lancinantes et gravalives sur le trajet cles nerfs.
VINGT-CINQUIÈME LEÇON Des atrophies musculaires dites réflexes
L'atrophie musculaire ne s'observe pas seulement comme une conséquence d'affections primitives des centres nerveux qui donnent origine à des nerfs moteurs, ou d'altérations soit traumatiques, soit morbides, de ces nerfs : elle se manifeste encore dans des circonstances diverses, sous l'influence de lésions périphériques, par exemple de lésions des os, des jointures, etc. Dans ces derniers cas, l'atrophie musculaire est désignée par la plupart des auteurs sous le nom $ atrophie réflexe. La lésion périphérique provocatrice agit, par l'intermédiaire des nerfs centripètes intéressés, sur la substance grise de la région de la moelle qui reçoit ces nerfs : à l'extrémité périphérique de certains des nerfs centrifuges qui naissent dans la même région, le tissu musculaire subit une modification de sa nutrition intime et, par suite, devient le siège d'un travail plus ou moins actif d'atrophie. Le mécanisme par lequel la lésion périphérique retentit sur la substance grise de la moelle épinière ou de l'isthme de l'encéphale, n'est pas compris de la même façon par tous les auteurs : il en est de même du mode de souffrance de la substance grise, comme aussi du mécanisme par lequel cette souffrance détermine, à l'extrémité des nerfs moteurs, l'atrophie des muscles animés par ces nerfs. Ce sont là des questions dont j'aurai nécessairement à traiter à propos de la pathogénie de cette sorte d'atrophie musculaire. Toute discussion serait prématurée avant que nous ayons examiné les principales données du problème. Toujours est-il que l'intervention d'une souffrance de la substance grise de la moelle épinière, ou de l'isthme encéphalique, est une condition nécessaire de cette atrophie et que nous devions, par conséquent, admettre ce sujet dans nos études sur la pathologie de la moelle épinière.
L'atrophie musculaire dite réflexe a été observée dans des
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circonstances nombreuses et diverses. Elle se produit, en effet, tantôt à la suite de névralgies, tantôt dans des cas de blessures des nerfs ou de traumatismes complexes ayant atteint des filets ou des cordons nerveux ; dans des cas de brûlures, ou de gelures; tantôt sous l'influence de lésions des jointures, soit de luxations, soit d'entorses, soit d'arthrites traumatiques, soit d'arthrites de causes morbides variées (rhumatisme articulaire aigu, ou subaigu, ou chronique, goutte, arthrites blennorrhagiques, tumeurs blanches, etc.); tantôt enfin comme conséquence de fractures.
Ce sont les atrophies musculaires survenues dans le cours des affections des jointures qui ont été le mieux étudiées et il y a, suivant moi, au point de vue de la clarté de l'exposition, un certain intérêt à concentrer, pour le moment, toute notre attention sur cette partie du sujet. Une fois que nous connaîtrons bien ce qui concerne celte variété de Fatrophie musculaire, dite réflexe, il nous suffira, pour prendre connaissance des autres points de la question, d'examiner si les autres variétés de cette atrophie offrent, ou non, des caractères distinctifs importants.
L'historique de l'atrophie musculaire consécutive aux lésions des articulations a été fait un grand nombre de fois. Il se trouve, composé à peu près des mêmes éléments, dans diverses thèses inaugurales qui ont paru sur ce sujet dans ces dernières années. Parmi ces thèses, il en est une qui mérite une mention toute particulière : c'est celle de M. Yaltat1. Dans cette thèse, faite sous l'inspiration de M. Le Fort, M. Yaltat ne s'est pas contenté de rassembler la plupart des documents puisés dans les écrits des auteurs qui l'ont précédé; il y a publié un certain nombre d'observations nouvelles, intéressantes, prises avec soin et, en outre, il y donne les résultats de plusieurs expériences, des plus instructives.
1. Valtat. De Vatrophie musculaire consécutive aux maladies des articulations (Etude clinique et expérimentale). Thèse inaugurale. Paris, 1 «S 2 7 . n° 161. Voir, en outre, les thèses publiées après celle de M. Valtat :
E. Sabatié. De l'atrophie musculaire consé' utive aux fractures. Paris, 1 S78 ; P. Descosse. Des troubles nerveux locaux consécutifs aux arthrites. Paris, 18S0 ; L. Vignes. De Catrojihie musculaire consécutive au rhumatisme, à la goutte, aux a/thropathies atnxiques. Paris, 18S0; P. Anlelmy. Contribution à l'étude des troubles nerveux périphériques dans les entorses, et en particulier des atrophies et des paralysies muscidaires . Paris, 1884.
John Himter, le premier, appela l'attention sur l'affaiblissement et l'atrophie des muscles, qui se produisent à la suite des lésions des articulations, des tendons ou des ligaments. « Il est digne de remarque, dit-il, que les lésions des tendons, des ligaments, des aponévroses, etc., surtout celles qui sont l'effet d'une entorse, troublent plus les fonctions des muscles que celles qui s'adressent directement aux muscles eux-mêmes et que ces muscles, par leur sympathie avec ces parties qui ont si peu d'action, s'atrophient et perdent leur vigueur !. »
Bonnet (1845) indique nettement l'atrophie musculaire au nombre des complications de l'entorse, et J. Roux (1845) signale l'atrophie du deltoïde qui s'observe à la suite de la ponction faite dans les cas d'hyclarthrose scapulo-humérale. M. Valtat, à qui j'emprunte ces citations, rappelle aussi le mémoire important où M. Gosselin décrit l'atrophie musculaire consécutive aux fractures des os longs2; la thèse de M. Lejeune, où se trouvent reproduits les enseignements de M. Gosselin et où sont citées les arthrites de toute nature, comme donnant naissance à l'atrophie musculaire 3; la thèse de M. Béziel \ élève de Gubler, consacrée à l'étude de l'atrophie musculaire dans ses rapports avec le rhumatisme articulaire aigu ; puis la thèse d'agrégation de M. Aug. OUivier 5, où l'auteur cite M. Yerneuil comme ayant observé bien des fois l'atrophie musculaire à la suite de lésions des jointures et où il rapporte une remarquable observation de Duchenne (de Boulogne), relative à un cas d'entorse du genou avec gonflement énorme de l'articulation. Au bout d'un mois, en même temps que la cuisse commençait à s'amaigrir, l'extension de la jambe sur la cuisse ne pouvait plus s' effectuer, bien que la jointure fût devenue tout à fait indolente. Duchenne (de Boulogne) avait posé le diagnostic « atrophieréflexe liée à l'affection articulaire ». M. Le Fort, en 1872, lit à la Société de chirurgie une communication d'une grande importance sur le traitement des atrophies musculaires produites parles affections des jointures, communication qui provoqua une discussion intéressante. Je mentionnerai aussi la Ihèse inaugurale de M. Collette (1872), composée sous l'inspi-
1. John Hunter. Œuvres complètes, traduction de Riehelot. Paris, 1839, t. 1, p. 581 (cit. par M. Valtat).
2. Gosselin. Mémoire sur t irréductibilité et les déformations consécutives dans les fractures des os longs {Gaz. hetdom., t. VI, 1859, nos 9 et 11).
Béziel. Thèse de Paris, 1864, n
•">. Aug. OUivier (Des atrophies musculaires. Paris, 1869).
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ration de Gubler; celle de M. Sabourin l; la seconde communication faite à la Société de chirurgie, en d 876, par M. Le Fort et les remarques de M. Verneuil à l'occasion de cette communication 2, et enfin le passage que M. James Paget, dans ses Leçons de clinique chirurgicale , a consacrées à l'exposé de ses opinions sur ce sujet3. Je dois citer encore les Leçons sur les maladies du système nerveux de M. Charcot \ J'ai indiqué déjà les thèses inaugurales, publiées récemment et qui reproduisent toutes, comme je le fais moi-même d'une façon très abrégée, l'historique tracé par M. Valtat.
Symptômes. L'ensemble des faits connus montre que les affections des jointures peuvent toutes déterminer une atrophie plus ou moins rapide et plus ou moins étendue des muscles du membre affecté. Ce ne sont pas seulement les arthrites graves qui se compliquent de cette lésion secondaire : on peut l'observer même dans les simples entorses, dans les contusions des régions articulaires. L'atrophie musculaire est très fréquente dans les arthrites par traumatisme : elle s'observe assez fréquemment à la suite de luxations, même lorsqu'elles sont réduites peu de temps après l'accident \ Elle se produit encore dans le cours de l'arthrite rhumatismale aiguë et surtout de celle qui est subaiguë, principalement lorsqu'elle est uniarticulaire; soit qu'il s'agisse d'une arthrite uni-articulaire d'emblée, soit que le rhumatisme, d'abord polyarthritique, abandonne plus ou moins rapidement toutes les jointures à l'exception dune seule, dans laquelle il se fixe exclusivement. Elle se manifeste d'ailleurs aussi, et parfois à un haut degré, dans le rhumatisme articulaire subaigu ou chronique, polyarthritique et progressif. On observe l'atrophie musculaire dans
1. Sabourin. De l'atrophie musculaire rhumatismale (Thèse. Paris, 1873).
2. Voir aussi : 0. Ghristin. De la paralysie et de V atrophie des muscles de la cuisse dans quelques affections du genou. Paris, A. Parent, 1880. On consultera aussi avec profit la thèse inaugurale de M. Moussous. Des atrophies musculaires succédant aux affections articulaires. Bordeaux, ihSo.
3. J. Paget. Leçons de clinique chirurgicale, traduites par Petit. (Paris, 1817).
4. J.-M. Charcot (Leçons sur les maladies du système nerveux, faites à la Salpêtrière,t. 111, 1er fascicule, 1883).
5. Gomme exemple, on peut citer l'observation suivante : P. Berger, Sur un cas d'atrophie musculaire portant sur les muscles de l'épitrochlée et consécutive à une luxation du coude réduite. Guérison par les courants continus. (Communication à la Société clinique de Paris, séance du 4 juillet 1877. — La France médicale, 25 août 1877. — Voir aussi la discussion, à la suite de la communication de M. Berger).
des cas d'arthrite goutteuse1, d'arthrite blennorrhagique; on la constate aussi dans des cas d'arthrite ataxique2, d'arthrite scrofuleuse ou tuberculeuse, d'hydarlhrose3.
Un individu, par suite d'un faux mouvement, d'une chute à terre, se fait une entorse d'une jointure, de l'articulation tibiotarsienne d'un côté, par exemple. 11 éprouve une douleur très vive; cette douleur se calme un peu au bout de quelques instants ; la marche redevient possible, bien que très pénible ; mais après un quart d'heure, une demi-heure, la douleur devient si vive que le pied ne peut plus être appuyé sur le sol de façon à supporter le poids du corps. La région de l'articulation se gonfle, se tend, rougit un peu ; tous les phénomènes de l'entorse se développent rapidement; le repos complet du membre est indispensable. Le malade reste couché ou assis, le membre inférieur étendu; on traite la jointure malade et, au bout de quelques jours, le gonflement diminue, la rougeur et la chaleur disparaissent, la douleur s'atténue; mais la locomotion, même alors qu'il n'y a aucune complication locale plus ou moins grave, reste difficile pendant une ou deux semaines et quelquefois pendant plus longtemps encore. Si l'on examine comparativement les deux membres, 8 ou 10 jours après l'accident, on voit, dans un certain nombre de cas, que la jambe, du côté de l'entorse, est moins grosse que celle du côté sain; les muscles du mollet sont moins fermes à la palpation et le malade ne les durcit pas, par la contraction volontaire, aussi vigoureusement qu'il le fait de l'autre côté. La mensuration accuse une réduction de la circonférence de la jambe, réduction d'un centimètre ou même plus considérable. S'il s'agit d'une forte entorse et si la disparition des phénomènes aigus a été lente, la diminution du volume de la jambe augmente et l'on peut trouver deux à trois centimètres de moins pour la circonférence de cette jambe comparée à la circonférence de la jambe opposée. Lorsque la guérison de l'entorse a lieu, les divers muscles atrophiés tendent à reprendre leur volume primitif; mais il peut s'écouler quelques semaines ou même des mois avant que toute trace de la diminution du volume de la
1 . J. Cornillon. Amyotrophies consécutives à deux accès de goutte, simulant l'atrophie muscnlaiv progressive {Le Progrès Médical, 2G mai 1.S83). — Bouloumié. Des atrophies goutteuses et de leur traitement [Soc. de Thérapeutique, 23 mai 1884).
L. Vignes, hoc. cit
3. Le rhumatisme périarthritique, tel qu'on l'observe assez souvent dans l'épaule, ne paraît avoir d'ordinaire qu'une faible influence pathogénique sur la production de l'atrophie musculaire.
jambe ait disparu. Les phénomènes sont les mêmes, quel que soit le siège de l'entorse, que celle-ci se produise dans le genou, le poignet ou le coude : la région musculaire qui s'atrophie est naturellement différente suivant la jointure violentée.
Lorsqu'il s'agit d'une arthrite traumatique ayant par exemple le genou pour siège, l'atrophie des muscles se montre tout aussi rapidement que dans les cas d'entorse : il en est de même dans les cas d'arthrite rhumatismale uniarticulaire, qu'il s'agisse d'une arthrite blennorrhagique ou d'une arthrite de toute autre cause.
D'une façon générale, ce sont les muscles situés au-dessus de la jointure lésée qui diminuent de volume. Dans un cas d'arthrite traumatique du genou, par exemple, c'est dans la cuisse qu'on observe cette atrophie. Au bout de quelques jours, on constate, le malade étant au lit, que la cuisse, du côté de Farthrite, est pour ainsi dire affaissée; elle est relativement aplatie; les masses musculaires sont sans résistance; leur tonicité est évidemment affaiblie et, en outre, elles ne se contractent plus que faiblement: la mensuration circulaire donne, vers le milieu de ce segment du membre inférieur, deux ou trois centimètres de moins que celle de l'autre cuisse, faite au même niveau. Si l'arthrite est coxo-fémorale, ce sont surtout les muscles fessiers qui deviennent moins fermes, moins épais et plus faibles.
De même, pour le membre supérieur, les lésions articulaires du poignet donnent lieu à une diminution de la saillie des muscles de l'avant-bras; l'arthrite du coude retentit principalement sur les muscles du bras proprement dit ; celle de l'épaule, sur le muscle deltoïde et les muscles scapulaires; l'arthrite temporo-maxillaire, sur les muscles temporaux, les ptérygoïdiens et le masséter.
Cette règle souffre des exceptions. L'arthrite d'une des jointures d'un membre peut déterminer l'atrophie des muscles de tous les segments de ce membre : mais l'atrophie reste alors, en général, plus prononcée dans les muscles situés au-dessus de l'articulation malade. Il convient de faire remarquer que l'atrophie se produit plus spécialement dans certains de ces muscles que dans les autres. Ainsi, pour la hanche, l'atrophie se manifeste principalement dans les fessiers !. Pour le genou, ce sont surtout les muscles extenseurs
1. D'après MM. F. Guyon et Ch. Féré, le droit antérieur de la cuisse serait sou-
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qui s'affaiblissent et dont le volume diminue : parmi ces muscles, il en est qui sont plus affectés que les autres ; ainsi le droit antérieur de la cuisse et le vaste interne s'atrophient plus que le vaste externe ; le couturier s'atrophie aussi à un très notable degré. Les arthrites du poignet provoquent plus spécialement l'atrophie des muscles extenseurs de la main et des doigts que celle des fléchisseurs. Le triceps brachial, dans les arthrites du coude, se réduit plus que le biceps et le coraco-brachial. Pour l'épaule, l'atrophie est marquée surtout dans le muscle deltoïde ; elle est encore assez accusée dans les muscles sus et sous-épineux, dans le grand rond et le petit rond; elle est moins manifeste, bien que souvent elle ne fasse pas complètement défaut, dans les muscles pectoraux.
Cette distribution de l'atrophie trouve probablement son explication dans ce fait que les muscles les plus atteints reçoivent leurs nerfs des troncs nerveux qui innervent l'articulation souffrante ».
L'atrophie des muscles est souvent précédée d'un affaiblissement notable des mouvements qu'ils sont chargés d'exécuter. Quelques jours après un traumatisme d'une jointure, alors que les phénomènes inflammatoires et douloureux ont beaucoup perdu de leur intensité, soit spontanément, soit sous l'influence du traitement, il n'est pas rare de constater que le malade peut à peine faire contracter ses muscles; il est incapable, par exemple, d'étendre la jambe sur la cuisse, s'il s'agit d'une arthrite du genou ; ou bien, ce qui est plus fréquent, il ne peut effectuer qu'un mouvement débile et incomplet d'extension; si c'est le poignet qui est le siège de l'arthrite, il ne peut pas relever la main fléchie ; si c'est l'épaule, il peut à peine effectuer un léger mouvement d'abduction du bras, etc.
Celte parésie, qui offre des degrés très variés, disparaît d'ordinaire au bout de peu de temps, mais les mouvements ne tardent guère à s'affaiblir de nouveau, progressivement, au fur et h mesure qu'évolue le travail d'atrophie qui s'opère dans les muscles : cet affaiblissement secondaire peut allerpeu à peu jusqu'à une impuissance complète des muscles affectés, car l'atrophie de ces organespeut devenir si considérable qu'ils perdent toute possibilité d'action. Ainsi l'atrophie du triceps crural peut
vent aussi atteint d'atrophie dans ces cas. Note sur l'atrophie musculaire consécutive à quelques traumatisme* <l". la hanche. (Le Progrès Médical, 2 avril 1881 . 1. P. Descosse, loc. cit., pp. 38 et suiv.
aller jusqu'à réduire ce muscle —particulièrement le droit antérieur et le vaste interne, à un tel degré d'amincissement, que l'on sent pour ainsi dire le fémur sous la peau. Le muscle deltoïde, dans les cas d'arthrite scapulo-humérale, peut s'amincir aussi à un te! point que la tête de l'humérus soit facilement accessible à la palpation. L'acromion fait une saillie notable ; l'apophyse coracoïde se sent presque sous les téguments; l'épaule est tout à fait déformée. Par suite de la diminution ou de la disparition de toute tonicité dans le muscle deltoïde, la tête de l'humérus, sous l'influence du poids du membre, s'écarte de la cavilé glénoïde, etl'on peut, pour ainsi dire, enfoncer les doigts dans l'écartement qui sépare les surfaces articulaires.
La contractilité des muscles en voie d'atrophie n'est pas abolie dans la plupart des cas, mais elle est diminuée. Les muscles peuvent même ne répondre qu'à peine aux excitations électriques. M. Le Fort a constaté, chez un malade atteint d'entorse du poignet et des articulations carpo-métacarpiennes, que les muscles extenseurs de la main et des doigts, qui ne se contractaient presque pas lorsque les rhéophores d'un appareil à induction étaient placés sur l'avantbras, relevaient un peu la main et les doigts, lorsque les excitateurs étaient appliqués, l'un surl'avant-bras, l'autre sur le nerf radial ou le cubital ou le médian !. On ne constate pas, d'ordinaire, dans ces cas, les modifications qualitatives de la contractilité auxquelles M. Erb a donné le nom de réaction de dégénération et qui existent dans tous les cas où l'atrophie dépend d'une altération des nerfs moteurs.
On ne distingue pas, en général, de contractions fibrillaires ou fasciculaires dans les muscles en voie d'atrophie: cependant on a observé ce phénomène morbide avec la plus grande netteté dans quelques cas.
La sensibilité farado-musculaire est habituellement affaiblie lorsqu'il y a une diminution notable de la contractilité électrique. Cependant, cette sensibilité aux courants faradiques peut paraître intacte ou même supérieure à celle des mêmes muscles du côté opposé. Il est vrai qu'il y a, dans ces cas, une cause d'erreur dont on doit être prévenu pour ne pas porter un jugement inexact sur l'état réel de la sensibilité musculaire; c'est que.parsuitede l'amincissement des muscles, les nerfs profonds
1. Valtat. (Cbs. XXI, tirée du mémoire de M. Le Fort. Sur le traitement des atrophies produites par des affections des jointures).
delà région, ceux même de ces muscles, sont plus facilement et plus vigoureusement atteints que dans les conditions normales par les courants électriques, d'où il résulte que ces courants peuvent provoquer, lorsqu'ils sont appliqués au niveau des tissus musculaires atrophiés, une douleur plus vive que sur les régions correspondantes de l'autre côté. Je crois que si l'on ne veut tenir compte que de la sensibilité musculaire proprement dite, on la trouvera toujours atténuée dans les muscles atteints d'atrophie, et, en fait, les malades chez lesquels, en électrisant ces muscles, on provoque des vives douleurs, n'hésitent pas à reconnaître que la sensation qu'ils éprouvent alors est d'autre sorte que celle que détermine l'électrisalion des muscles homologues du côté opposé.
On peut, au lieu d'une atrophie, observer, dans les cas d'arthrite, de la contracture permanente des muscles. C'est ce qui avait lieu chez un des malades de M. Le Fort : il présentait, à la suite d'une entorse du pied, de la contracture des muscles du mollet. Dans une des observations de M. Descosse (Obs. II), le malade, atteint d'arthrite du genou et de la hanche du côté gauche, ressentait dans le mollet, de temps en temps, surtout pendant la nuit, une douleur qui s'accompagnait de crampe du gastrocnémien.
La contracture réflexe produite par les affections des jointures est d'ailleurs bien connue. Duchenne (de Boulogne) a publié des cas de ce genre en les distinguant sous le nom de cas de contracture réflexe d'origine articulaire. M. Verneuil en a exposé spécialement les caractères et l'importance clinique, en ce qui concerne les affections de la hanche, dans une communication à la Société de chirurgie, communication qui a fait l'objet d'une intéressante étude critique publiée par M. Masse '.
Le tissu cellulaire sous-cutané, chez un certain nombre de malades, se charge d'une plus grande quantité de graisse que dans l'état normal. Ce fait signalé par MM. Béziel et Collette 2 et qui leur avait été probablement indiqué par leur maître Gubler, a été revu depuis lors nombre de fois. Il se trouve notédans des observations publiées par M. Descosse \ Je l'ai
1. Masse. Des lésions réflexes du système musculaire dans les arthropathies [Gazette hebdomadaire des sciences Médicales de Bordeaux, 26 nov. et 31 déc. 1881). Voir aussi Charcoi. {Leçons sur les maladies du syst. nerveux, t. III, 1*"' fasc. 1883).
Descosse. {Loc. cit.; Obs. II, IV, V
constaté très nettement dans certains cas, particulièrement dans des cas d'atrophie du deltoïde, par suite d'arthrite scapulohnmérale. Toutefois cet épaississement du pannicule souscutané fait souvent défaut, comme le fait remarquer M. Yaltat. On a noté encore d'autres troubles trophiques et des troubles vasculaires et thermiques dans les cas dont il s'agit. Ainsi on a vu, dans des cas d'arthrite tibio-tarsienne, les téguments de la jambe et du pied offrir une teinte cyanique plus ou moins prononcée et en même temps un refroidissement habituel. Dans ces mêmes conditions, ou dans les cas d'arthrite du genou ou de la hanche, la peau a présenté parfois une sécheresse spéciale, un état lisse ou, au contraire, squameux, ou bien un épaississement comme scléreux: tantôt le système pileux est moins développé que sur les mêmes parties du membre opposé, tantôt il est, au contraire, plus abondant, du côté de l'arthrite. C'est cette dernière modification que l'on rencontre le plus souvent; elle est surtout fréquente dans les cas d'arthrite d'une des jointures du membre inférieur, chez les hommes ; on l'observe aussi quelquefois sur le bras ou sur l'avant-bras, dans les cas d'arthrite du coude ou du poignet; on Ta vue aussi assez manifeste chez des femmes. (Obs. XXIII de la thèse de M. Valtat, recueillie par M. Rendu) Les ongles perdent parfois leur éclat habituel et offrent alors une striation longitudinale plus ou moins marquée, lorsque les troubles atrophiques, provoqués par une affection d'une jointure d'un membre, s'étendent à toute la longueur de ce membre.
Les éruptions cutanées sur la partie du membre qui s'atrophie doivent être extrêmement rares. M. Descosse signale une éruption d'herpès au niveau du poignet dans un cas d'arthrite blennorrhagique du poignet; mais il faut dire que les lésions de l'arthrite étaient considérables et que la peau, devenue lisse, était adhérente aux tissus sous-jacents '.
La sensibilité des téguments et des parties profondes peut être modifiée. M. Descosse, dans des cas d'arthrite du genou, a constaté 2 des phénomènes de névralgie du nerf crural correspondant. Le nerf était le siège de douleurs spontanées ; en outre, «la pression exercée sur tout le trajet du nerf déterminait une sorte d'engourdissement plutôt qu'une douleur dans la région. »
Descosse, Obs. II. III, IV
M. Descosse signale aussi Fhyperesthésie et l'hyperalgésie cutanées au nombre des phénomènes qui peuvent se manifester dans un membre atteint d'atrophie à la suite d'arthrite. Dans une de ses observations (Obs. I, relative à un cas d'entorse du genou gauche), cinq semaines après l'accident, alors que l'état de l'articulation était notablement amélioré et que le malade pouvait marcher un peu. péniblement, on avait constaté l'existence d'une grande plaque d'anesthésie, siégeant à la partie antéro-externe de la jambe, au côté externe du pied, à la moitié externe de laplantedupied et remontant jusqu'à la partie antérieure de la cuisse. La sensibilité à la douleur était plus affectée que la sensibilité autoucher. De même, dans l'Obs. II, où il s'agit d'un cas d'ankylose du genou gauche, consécutive à une tumeur blanche, on avait constaté une diminution de la sensibilité cutanée, ayant son maximum à la partie antéro-interne du genou et s'étendant par en haut jusqu'au pli inguino-crural. Ici encore, l'analgésie était bien plus accentuée que l'anesthésie proprement dite, car le malade sentait encore les contacts, sans grande précision d'ailleurs ; mais on pouvait, avec une épingle, traverser la peau de part en part sans provoquer la moindre douleur. Enfin, l'anesthésie et l'analgésie sont signalées aussi dans l'Observation Yll (cas d'entorse tibio-tarsienne; anesthésie, analgésie, athermesthésie complètes dans toute la moitié antérieure du pied; sensibilité diminuée dans la partie postérieure du pied et dans la partie antéro-externe de la jambe). La sensibilité de la peau était émoussée dans certains cas d'atrophie du deltoïde que j'ai observés à la suite d'arthrite scapulo-humérale : dans d'autres cas du même genre, où l'atrophie était tout aussi considérable, la sensibilité était intacte. La diminution de la sensibilité est, en réalité, notée dans un assez grand nombre d'observations d'atrophie dite réflexe.
Les réflexes patellaires sont, en général, affaiblis, dans les cas d'atrophie du triceps crural, consécutive à une arlhrite du genou; ils peuvent même être abolis. Dans quelques cas, le mouvement réflexe de la jambe, tout en ayant moins d'amplitude, semble se produire plus facilement, plus rapidement, comme s'il y avait un peu d'exagération du pouvoir réflexe médullaire.
L'atrophie musculaire, à la suite des affections des jointures,
commence à se manifester très peu cle temps après l'invasion des accidents articulaires. Chez l'homme, on l'a constatée au bout de huit jours; mais il est probable que le travail atrophique se met en train à un moment plus rapproché du début de l'irritation arthritique. Il est impossible, en effet, que les choses se passent autrement chez l'homme que chez les animaux et les expériences de M. Yaltat ne laissent aucun cloute sur la rapidité avec laquelle les muscles commencent à s'atrophier, à la suite de l'inflammation des jointures. Ces expériences ont été faites dans mon laboratoire et j'ai pu, par conséquent, contrôler par moi-même leurs résultats.
M. Valtat, pour produire des inflammations articulaires sur des animaux (cobayes et chiens), a été conduit, après plusieurs essais infructueux tentés pour déterminer des contusions ou des entorses des jointures, à irriter directement les articulations, en introduisant un stylet entre les surfaces articulaires, ou en injectant des liquides irritants dans la cavité des articulations ; ses expériences ont porté sur le genou et sur l'épaule.
Chez des cobayes, après irritation des surfaces articulaires du genou au moyen d'un stylet, il a trouvé une atrophie notable des muscles de la cuisse et de la jambe, au bout de vingt jours, de quinze jours, cle douze jours et de neuf jours. Sauf dans le cas où l'animal a été sacrifié au bout de neuf jours, les muscles, surtout ceux de la cuisse, offraient une légère teinte jaunâtre ou feuille-morte. Le triceps crural paraissait plus atrophié que les autres muscles : clans l'expérience où l'examen a été fait neuf jours après l'irritation cle la jointure, ce muscle, du côté opéré ne pesait que 4 gr. 50, tandis qu'il pesait 5 gr. 50, du côté sain; il avait donc, en un si court espace de temps, perdu 18 pour 100 cle son poids. Dans les autres expériences, il avait perdu jusqu'à 25 pour 100 de son poids. Le gastro-cnémien n'a été pesé isolément que dans une expérience : l'animal avait été sacrifié douze jours après le traumatisme du genou droit. Le triceps sural du côté gauche (sain) pesait 1 gr. 70; celui du côté droit pesait 1 gr. 40 : il avait donc perdu plus de \ 7 pour 100 cle son poids.
M. Yaltat injecte deux ou trois gouttes d'huile cle moutarde clans le genou de trois chiens : il en résulte une violente arthrite. Ils sont sacrifiés treize, quatorze et vingt jours après l'injection. Excepté chez le chien qui a survécu vingt jours,
les muscles de la cuisse ont pris une teinte jaunâtre, feuillemorte; ceux de la jambe ne présentent cette teinte que chez le chien qui a été sacrifié au bout de quatorze jours. La plupart des muscles des deux membres postérieurs ont été pesés isolément et Ton a constaté ainsi qu'ils avaient tous perdu une certaine partie de leur poids du côté opéré1. Les os ont paru plus pesants du côté de l'arthrite; mais il n'avaient point été ruginés et il y avait peut-être, de ce côté, un peu d'épaississement du périoste en certains points. Chez l'un de ces chiens, la sensibilité électrique était moins vive, au niveau de la cuisse, du côté opéré que du côté sain 2.
Sur un autre chien, M. Valtat avait injecté trois gouttes d'ammoniaque liquide dans le genou droit et l'animal avait été sacrifié au bout de quatre jours : la veille, on avait déjà constaté un certain degré d'atrophie du membre droit. La pesée comparative des muscles a donné 53 gr. 50 pour le long vaste du côté sain et 45 gr. 50 pour celui du côté opéré; la pesée des fessiers, 31 gr. 50 du côté gauche et 27, 50 du côté droit; celle des adducteurs, 59 gr. du côté gauche et 48 gr. du côté droit, c'est-à-dire, pour ces muscles, une diminution de 18 pour 100.
Des résultats analogues ont été obtenus dans un cas d'entorse subie par le genou droit, comme aussi dans deux cas d'injection d'ammoniaque faite dans une des articulations scapulohumérales (dans une de ces expériences, l'extrémité de la canule s'était brisée dans la jointure et y était restée). Dans ces deux derniers cas, on a constaté une atrophie des muscles de l'avant-bras, du bras, de l'épaule et des muscles pectoraux: ces
1. Voici les pesées dans une des expériences (survie de 14 jours) :
côté gauche (sain) côté droit (arthrite)
Membre postérieur simplement dépouillé , 795 gr. 6io gr.
Déchets provenant de la dissection 75 85
Pied 81 81
Long- vaste de la cuisse 62 35
Couturier * 6 4
Triceps, grêle antérieur, muscle du fascia 119 65,5
Biceps, demi-membraneux, demi-tendineux 91 62
Adducteurs 10 49
Obturateur interne iliaque 35 34
Fessiers 43 28
Gastro-cnémiens , 40,5 33
Autres muscles de la jambe 34,5 28
Os iliaque, fémur, péroné, tibia, non ruginés 133 134
Sciatique et débris graisseux 5 6
2. Obs. VII, p. 669- (( L'animal pousse des cris violents dès qu'on applique les ex- » citateurs (courants faradiqucs) sur la cuisse gauche (côté sain); à droite, au con- » traire, celte exploration est facilement supportée. »
muscles, du moins ceux de l'épaule et du bras, bien que les animaux aient été sacrifiés, l'un, sept jours, l'autre, huit jours après l'opération, étaient mous, flasques, et offraient une couleur feuille-morte.
Ces intéressantes expériences nous montrent que l'atrophie musculaire, provoquée par les arthrites, est considérable au bout de neuf jours et même, parfois, quatre jours après l'opération qui a déterminé l'inflammation articulaire, puisque, dans ces cas, elle peut faire perdre 18 pour 100 de leur poids à certains muscles du membre opéré. Elle nous font voir, en outre, que l'atrophie, bien que plus prononcée dans le segment du membre, situé directement au-dessus de l'articulation malade, se manifeste aussi dans les autres segments de ce membre. Ainsi, une arthrite expérimentale du genou donne naissance à un travail d'atrophie qui a pour siège, non seulement les muscles de la cuisse, mais encore les muscles fessiers et les muscles de la jambe proprement dite. 11 est probable que, comme je lai dit plus haut et comme cela a d'ailleurs été constaté, l'atrophie musculaire d'origine arthritique ne reste pas non plus limitée, chez Fliomme, à un des segments du membre, mais qu'elle se généralise, à un moindre degré, à tous les muscles de ce membre.
L'atrophie est, en général, d'autant plus considérable, qu'il s'est écoulé plus de temps depuis la production de l'arthrite expérimentale; mais il faut sans doute tenir compte aussi de l'âge de l'animal, de l'impressionnabilité morbide de sa race, de la violence de l'inflammation et des douleurs qu'elle a suscitées, etc. Cette atrophie peut, même au bout de très peu de temps, devenir considérable. Ainsi, dans l'expérience V, comme on peut le voir parles chiffres cités, p. 552 note, certains muscles (Triceps, grêle antérieur et muscle du fascia) avaient, quatorze jours après l'opération, perdu jusqu'à 45 pour 100 de leur poids.
M. Yaltat a examiné avec soin la moelle épinière, le nerf crural et le nerf sciatique, chez les animaux opérés et il n'y a jamais trouvé la moindre modification reconnaissante, soit à l'œil nu, soit à l'aide du microscope.
Les muscles, étudiés au microscope, sur des préparations par dissociation, ou sur des coupes minces transversales, offraient tous les caractères de l'atrophie simple.
Ces résultats nécroscopiques ont une grande valeur, parce
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commencent à se manifester. On voit aussi, assez souvent, dans une arthrite aiguë rémittente, les muscles conserver leur volume et leur force pendant l'invasion et les premières reprises, puis s'affaiblir rapidement et s'atrophier lors d'une dernière reprise qui n'est pas plus aiguë que les précédentes. De même, dans les arthrites subaiguës, les muscles peuvent rester sains pendant des semaines et même pendant plusieurs mois, puis l'atrophie s'y produit avec une allure assez rapide, lors d'une des exacerbations qui se succèdent à des intervalles variés.
11 y a bien certainement des particularités du processus de l'arthrite qui conditionnent la genèse de l'atrophie musculaire, observée dans les cas de ce genre et ces particularités n'existent pas dans tous ces cas, ou n'ont pas toujours la même puissance causale : mais que sont-elles? Nous l'ignorons.
Diagnostic. 11 n'est pas nécessaire d'insister sur le diagnostic de l'atrophie musculaire, consécutive à des lésions des jointures. La déformation de la région où siège l'atrophie, la diminution de la circonférence de cette région, lorsqu'il s'agit d'un segment de membre, sont des indices qui mettent immédiatement sur la voie. L'affaiblissement de la partie intéressée, la flaccidité et la mollesse des masses musculaires, confirmeront les présomptions fournies par ces indices.
On ne confondra pas une atrophie produite par une arthrite avec celle que détermine soit la contusion ou la compression d'un nerf (paralysie par chute d'un corps pesant sur la région latérale du cou, avec atteinte indirecte, partielle ou complète, du plexus brachial, paralysie par béquilles, etc.), soit la contusion de certains muscles, comme dans un cas rapporté par M. Nicaise1. L'évidence de la cause, l'absence d'arthrite au moment de l'examen ou avant l'accident, ne peuvent laisser aucun doute. D'ailleurs, dans ces circonstances, l'atrophie musculaire, différerait presque toujours de celle qui a lieu à la suite des lésions des jointures en ce que l'examen électrique des muscles donnerait, dans ces cas, la réaction de dégénération. Toutefois il ne faudrait pas compter d'une façon absolue sur ce signe distinctif, car on peut, exceptionnellement à la
1. Nicaise. Observation de contusion du muscle sus-épineux, avec atrophie et pàrésie des muscles sus et sous-épineux. Guérison par la faradisation. {La France Médicale, 7 mars 1885).
vérité, trouver la réaction de dégénération dans des muscles atrophiés, à la suite non seulement de lésions traumatiques des jointures, mais même d'arthrites d'origine morbide.
La distribution de l'atrophie, c'est-à-dire ses rapports de situation avec le siège de l'arthrite, son évolution, l'arrêt constant de la propagation de cette atrophie, après qu'elle s'est étendue à un plus ou moins grand nombre de muscles, empêcheront de la confondre avec les lésions de l'atrophie musculaire progressive. Si, dans des cas tout à fait exceptionnels, une atrophie musculaire, dite réflexe, prenait, par l'extension et le changement de nature des modifications de la moelle épiniere, tous les caractères de l'atrophie musculaire progressive, c est qu'on aurait affaire réellement à cette dernière maladie. L atteinte de la moelle, produite accidentellement par une arthrite, aurait agi comme une sorte d'épine morbide et suscité, chez un individu prédisposé, le travail pathologique intra-médullaire qui s'accuse extérieurement par l'atrophie musculaire progressive ».
Pathogénie. John Hunter avait émis sur le mécanisme des atrophies musculaires, liées aux lésions des articulations, une hypothèse qui n'a plus qu'un intérêt historique. « Je pense, « disait-il, que c'est un effet de la sympathie, c'est-à-dire que « les muscles ont la conscience que les parties malades ne « peuvent pas répondre aux actions musculaires et c'est un des « phénomènes qui ont le plus de ressemblance avec le discer- « nement de la raison humaine. Si la maladie n'est que tem- « poraire, comme l'inflammation commune, les muscles ne « s'atrophient pas, parce qu'ils ont la conscience que les par- « ties se rétabliront \ » Mais le célèbre chirurgien anglais réfute l'opinion émise avant lui et qui attribuait l'atrophie à l'inertie du membre, en faisant observer que les muscles du membre sain ne s'atrophient pas bien qu'ils soient aussi au repos, dans les cas d'arthrite unilatérale. Celte réfutation n'a qu'une faible valeur, puisqu'elle est fondée sur un fait qui n'est pas rigoureusement exact : on sait, en effet, que dans le cas
1. C'est de cette manière que j'ai interprété un fait qui se trouve relaté dans ma Clinique de la Charité. Obs. CXLIV, p. 742. Il s'agit, dans ce cas, d'un homme, qui avait eu la main gauche brûlée dans son enfance. A l'âge de 49 ans, la main droite, puis le membre correspondant commencèrent à s'atrophie:- : c'était le début dune atrophie musculaire progressive.
2' ,'!ohn Hun,er- {Œuvres complètes, traduction de Riohelot, Paris, H39, t. I,
p. Do I J.
d'arthrite d'un genou, par exemple, si le membre correspondant reste à peu près immobile, l'autre membre exécute encore des mouvements plus ou moins étendus, plus ou moins répétés.
Mais un meilleur argument aurait pu être tiré de ce fait que le membre dans une des articulations duquel siège l'arthrite n'est pas toujours condamné à un repos absolu. Les muscles en voie d'atrophie exécutent eux-mêmes souvent des mouvements plus ou moins étendus. La parésie ou la paralysie de ces muscles, que l'on observe parfois au début, dans les cas d'arthrite traumatique, disparaît presque toujours à un moment où le travail d'atrophie est encore très peu avancé.
J. Roux, étudiant l'hydarthrose scapulo-humérale et parlant de l'atrophie du deltoïde qui est reconnaissable après la ponction, attribue cette atrophie à la distension du muscle par le liquide accumulé dans la jointure. Cette interprétation n'a pas été acceptée, car on ne peut pas douter que l'atrophie ne soit due, dans ce cas, au même mécanisme que dans les cas d'irritation scapulo-humérale sans hydarthrose.
M. Sabourin croyait que, dans les cas d'arthrite rhumatismale, l'inflammation peut se transmettre des tissus de la jointure au névrilème des nerfs musculaires voisins : cette propagation déterminerait une altération des fibres de ces nerfs et consécutivement une atrophie des muscles qu'ils innervent. Évidemment cette hypothèse ne s'accorde pas avec la marche de l'atrophie qui envahit les muscles du segment du membre, situé au-dessus de la jointure affectée et qui peut s'étendre à tous les muscles du membre. D'autre part, et l'argument est péremptoire, l'examen microscopique des nerfs qui se distribuent aux muscles atrophiés n'y révèle aucune altération.
Cette réfutation s'applique aussi à la supposition faite par M. Descosse ' qui veut voir dans ces arthrites des résultats d'une névrite, née d'abord dans les fibres nerveuses des ligaments de l'articulation et se propageant aux nerfs dont elles émanent. Qu'il y ait, dans certains cas, des lésions de névrite ascendante, cela est possible, et il se pourrait que ces lésions fussent la cause des douleurs spontanées et provoquées que M. Descosse a constatées dans le nerf crural; mais ces douleurs pourraient, à la rigueur, s'expliquer sans qu'on fût obligé de recourir à l'hypothèse d'une névrite de toute la longueur du
i. Loc. cit., passim. Voir surtout p. 51.
nerf. D'ailleurs, quand même cette inflammation du nerf existerait exceptionnellement (et il faudrait le démontrer par un examen direct), elle ne pourrait pas, pour les raisons ci-dessus exposées, rendre compte de l'atrophie rapide et plus ou moins généralisée qu'on observe dans les cas dont nous nous occupons. On a du reste fait jouer à la névrite ascendante un autre rôle que j'examinerai plus loin.
Je crois encore aujourd'hui que l'explication la plus vraisemblable est celle que Duchenne indiquait dans le diagnostic relatif à un malade dont il avait communiqué l'observation à M. Au g. Ollivier : atrophie musculaire par action réflexe, liée à F affection articulaire. Pourtant, la désignation donnée par Duchenne : atrophie par action réflexe n'est peut-être pas justifiée, car il se pourrait qu'il n'y eût aucune action réflexe dans la production de l'atrophie musculaire sous l'influence d'une arthrite. On peut, en effet, supposer qu'une lésion inflammatoire d'une articulation produit, par l'intermédiaire des nerfs centripètes de cette jointure, dans la région de la substance grise de la moelle épiniëre, en rapport d'innervation avec le membre affecté, un trouble fonctionnel plus ou moins intense, par suite duquel l'influence trophique qu'exercent les cellules des cornes antérieures de cette région sur les muscles correspondants, se trouve plus ou moins affaiblie. Il en résulterait nécessairement une dystrophie plus ou moins considérable qui déterminerait, plus ou moins rapidement, une diminution progressive du diamètre des éléments anatomiques propres de ces muscles. Ceux de ces muscles qui sont innervés par les mêmes nerfs que la jointure malade et qui sont en relation, par conséquent, avec la même région de la moelie épinière subiraient l'atrophie la plus prononcée, parce que c'est dans cette région que les troubles de l'influence trophique des cornes antérieures seraient le plus prononcés. Mais les parties voisines de la substance grise peuvent être atteintes aussi, à des degrés variables, par l'irradiation intra-médullaire de l'irritation partie de la jointure malade et ainsi s'expliquerait l'extension de l'atrophie à des muscles du membre qui ne sont pas innervés par les mêmes nerfs que celte jointure.
Si l'atrophie musculaire a lieu par ce mécanisme, l'expression atrophie réflexe ne peut pas être admise dans sou sens strict, car il ne se passe rien de réflexe dans ce mode de production de l'atrophie musculaire, consécutive à une arthrite. Une
action réflexe musculo-motrice exige nécessairement la mise en jeu de trois facteurs au moins (en dehors du point de départ de l'excitation et de l'effet produit) : 1° d'un nerf centripète qui transporte l'excitation à un centre nerveux; 2° d'un centre nerveux qui reçoit cette excitation et la transforme en incitation motrice; 3° d'un nerf centrifuge, qui transmet à la périphérie cette incitation motrice. Or, dans le cas des atrophies musculaires produites par des lésions des jointures, on voit que l'incitation centrifuge fait défaut. L'excitation produite dans la jointure est transmise à la substance grise; là, elle impressionne d'une certaine façon les éléments de cette substance; mais elle ne donne lieu à aucune émanation nerveuse allant, par des fibres centrifuges, retentir sur des organes périphériques. L'atrophie musculaire a lieu, parce que les muscles ne reçoivent plus au degré nécessaire, pour l'entretien de leur intégrité structurale, l'influx trophique de la substance grise1. Mais cette hypothèse peut-elle être acceptée? J'avoue qu'elle est passible tout au moins d'une objection sérieuse. Nous avons vu que l'atrophie musculaire consécutive aux affections des jointures offre, dans certains cas, une évolution rapide et qu'elle atteint, par suite, en peu de temps, un haut degré. D'autre part, les expériences de M. Yaltat ont prouvé que la substance grise de la moelle épinière et les nerfs ne subissent aucune altération pendant que le travail d'atrophie musculaire s'opère avec une si grande intensité. Or, comment admettre que le trouble de l'influence trophique delà moelle épinière, produit, selon l'hypothèse, par des excitations émanées de la jointure malade, puisse déterminer une atrophie des muscles sans agir en même temps sur les nerfs de ces muscles? La nutrition de ces nerfs paraît être soumise aussi à l'influence des mêmes régions de la substance grise et, dans l'état actuel de nos connaissances, il semble hardi de supposer que des perturbations fonctionnelles de la substance grise de la moelle puissent susciter un travail d'atrophie dans les muscles, en
1. La dénomination atrophie réflexe n'aurait des raisons d'être que si cette atrophie était due, non à un simple affaiblissement de l'influx trophique médullaire, mais à un trouble, à une sorte de perversion de cet influx. On pourrait, en effet, s'il en était ainsi, admettre que l'atrophie musculaire est suscitée par l'influx troublé que les centres trophiques de la moelle épinière envoient aux muscles. La nutrition intime du tissu musculaire serait modifiée par perturbation, non par affaiblissement et l'on trouverait ainsi toutes les conditions d'un phénomène réflexe. Mais rien, ce me semble, n'autorise cette supposition.
laissant intacts les nerfs qui servent à conduire à ces muscles l'influx trophique médullaire.
Il est vrai que les faits qui nous ont montré que l'atrophie musculaire est liée ordinairement à une atrophie préalable des nerfs moteurs, sont, soit dans le domaine de l'expérimentation, soit clans la clinique, des cas de solution de continuité des nerfs moteurs ou de leurs cylindres axiles, par section, contusion, inflammation, etc., ou des cas d'altération des cellules nerveuses des cornes antérieures de la moelle épinière. Ces faits ne peuvent pas être allégués, sans réserve, pour réfuter l'hypothèse que nous examinons en ce moment.
N'est-on réellement pas en droit de supposer que la nutrition intime des fibres nerveuses exige, pour se maintenir intacte, une action moins énergique du pouvoir trophique médullaire, que celle des faisceaux musculaires primitifs ? Un affaiblissement de cette influence trophique, dans une région de la moelle, ne peut-il pas, s'il en est ainsi, avoir pour conséquence un travail d'atrophie dans les muscles, en rapport d'innervation avec cette région, tandis que les nerfs, servant à transmettre aux muscles l'influx trophique médullaire, recevraient encore assez de cet influx, pour conserver intactes leur structure et leurs propriétés physiologiques?
11 faut remarquer la différence qui existe entre les fibres nerveuses et les faisceaux musculaires primitifs auxquels elles se rendent, sous le rapport de leur mode de relation avec les cellules nerveuses des cornes antérieures de la substance grise médullaire. La partie fondamentale de la fibre nerveuse, c'està-dire le cylinde axile, est la continuation immédiate du prolongement polaire de la cellule nerveuse ; il est donc directement soumis à l'influence trophique de la cellule et lors même que cette influence s'affaiblit, ce qui en reste peut suffire pour que le cylindre-axe reste intact. Les faisceaux musculaires primitifs sont séparés de la moelle épinière par un long intervalle ; ils ne reçoivent l'influx trophique de la moelle que par l'intermédiaire des fibres nerveuses motrices, et cet influx, à cause de la longue route parcourue, a certainement perdu une partie de son énergie lorsqu'il leur parvient. De plus, il y a vraisemblablement, dans les points où les extrémités du cylindre-axe se mettent en rapport avec la substance propre des faisceaux musculaires primitifs, une certaine résistance à vaincre pour le passage de l'influx trophique de la fibre nerveuse à cette
substance musculaire. Si cet influx est notablement affaibli par suite d'une modification fonctionnelle subie par la substance grise des cornes antérieures, ce qui en reste pourra, après avoir parcouru toute la longueur des fibres nerveuses, n'avoir plus la force nécessaire pour triompher de la résistance dont nous venons de parler, et les faisceaux musculaires primitifs se trouveront, par ce fait, dans les mêmes conditions que si les fibres nerveuses avaient été coupées.
Tout en tenant pour très discutable le mode d'explication que je viens d'indiquer, je ne vois pas sur quels arguments on s'appuierait pour le rejeter. Serait-ce sur la rapidité du travail de l'atrophie musculaire, dans les cas où elle est consécutive à une arthrite ? Mais si l'on admet que l'irritation de la jointure exerce, par un mécanisme qui nous échappe, une sorte d'action d'arrêt, plus ou moins prononcée, sur le pouvoir trophique de la région de la moelle en rapport avec les nerfs centripètes de cette jointure, on ne voit pas pourquoi l'atrophie musculaire qui en résulte n'aurait pas une évolution aussi prompte que si les nerfs du muscle étaient sectionnés.
On doit noter toutefois que l'atrophie musculaire d'apparence réflexe, si les expériences de AI. Valtat se trouvent confirmées plus tard sous ce rapport, semble évoluer plus rapidement, dans les cas d'arthrite expérimentale, que l'atrophie qui se produit directement sous l'influence de sections de nerfs. Voici ce que j'ai observé :
Sur un chien adulte, mais jeune, on sectionne le tronc du nerf sciatique droit au-dessus de sa bifurcation en grand et petit sciatique ; en outre, on coupe en travers le nerf crural droit dans le point où il sort de l'abdomen. Cette double opération est pratiquée le 3 octobre. L'animal meurt par faradisation du myocarde ventriculaire, le 16 octobre. Il n'y a pas de plaie aux orteils ; il n'y a pas d'œdème reconnaissable de la jambe droite.
Les muscles mis à découvert sur les deux membres postérieurs sont un peu plus pâles du côté droit que du côté gauche. Ou dissèque avec soin le muscle droit antérieur de la cuisse et le muscle gastro-cnémien, des deux côtés ; on les détache de la môme façon; puis on pèse ces muscles.
Poids du muscle droit antérieur du côté gauche 8 gr. 50
— — côté droit 7 gr. 57
Différence 0 gr. 93
Poids du muscle gastro-cnémien du côté gauche. . . . 23 gr. 993
côté droit. ... 23 gr. 670 Différence 0 gr. 323
Dans un -3 autre expérience, les mêmes sections de nerfs sont faites aussi du côté droit sur un chien adulte, le 7 octobre : l'animal meurt par faradisation du myocarde ventriculaire Je 13 octobre. On met aussitôt le muscle droit antérieur de la cuisse à découvert des deux côtés : il semble un peu plus rouge du côté gauche que du côté droit. De plus, on remarque des contractions fasciculaires, irrégulières, dans le muscle droit antérieur du côté gauche, pendant près de 25 minutes. Il n'y a rien de semblable dans le même muscle du côté droit.
On dissèque le muscle droit antérieur sur les deux membres et on le détache de la même façon des deux côtés, au ras de ses insertions osseuses : on pèse ce muscle.
Poids du muscle droit antérieur du côté gauche 15 gr. 35
— — côté droit. ... 15 gr. 14 Différence 0 gr, 21
On met à découvert le muscle jumeau des deux membres ; il n'y a pas de différence de couleur. On dissèque ce muscle de chaque côté et on l'enlève avec soin en rasant les insertions aux os. Les pesées donnent les chiffres suivants :
Jumeau de la jambe gauche 46 gr. 04
— — droite 42 gr. 83
Différence entre les deux jumeaux , 3 gr. 21
La différence trouvée entre les muscles correspondants des membres postérieurs, dans ces deux expériences, est plus faible que celle qu'avait constatée M. Yaltat. On a vu que, dans l'une de ses expériences, 4 jours après l'injection de quelques gouttes d'ammoniaque liquide dans le genou droit, certains muscles de la cuisse droite avaieut perdu 18 pour 100 de leur poids. Or, la différence la plus grande que l'on puisse relever dans mes expériences est celle qui existait chez le chien de la première expérience entre les deux droits antérieurs : celui du côté opéré avait perdu, 13 jours après la section du nerf scialique et du nerf crural, 1 1 pour 100 de son poids.
Je ne crois pourtant pas qu'il y ait entre les résultats de mes expériences, et ceux qu'a fait connaître M. Yaltat, une différence suffisante pour autoriser à penser que, dans les cas d'arthrite, l'atrophie musculaire se produit par un autre mécanisme que dans les cas de section de nerfs. En multipliant les expériences de section de nerfs, on rencontrerait bien probablement des faits dans lesquels l'atrophie serait aussi rapide que dans les observations de M. Yaltat. Il est intéressant, en tout cas, de noter que l'atrophie dégénérai ive des nerfs, qui a lieu constamment à la suite de leur seclion, ne détermine pas une diminution plus rapide du volume des muscles correspondants
que celle qui a lieu clans les muscles de la cuisse, sans altération des nerfs, à la suite d'une arthrite du genou l.
A l'idée d'une action paralysante, exercée sur le pouvoir trophique de certaines régions de la substance grise de la moelle épinière par des affections des jointures, on pourrait peut-être objecter encore que la modification, que l'on suppose se produire dans les cellules nerveuses des cornes antérieures, devrait agir de la même façon sur la fonction motrice de ces cellules que sur leur fonction trophique. Si, clans beaucoup de cas, on observe une parésie, plus ou moins marquée des muscles destinés à s'atrophier, cette parésie ne dure pas, en général; l'atrophie poursuit cependant son cours, et la force des mouvements ne diminue que proportionnellement aux progrès de cette atrophie. La fonction motrice des cellules nerveuses des cornes antérieures, dans les points où ces cellules sont affectées par l'irritation périphérique, semble donc n'être pas directement affaiblie. Cette objection, quelle que soit sa valeur apparente, n est pas décisive. Il n'a pas été prouvé, jusqu'à présent, que l'influx trophique des cellules nerveuses ne puisse pas être modifié, diminué ou troublé, d'une façon isolée, sans que les autres fonctions de ces cellules soient atteintes en même temps. Jusqu'à démonstration du contraire, on peut admettre que, dans les faits dont nous nous occupons, le pouvoir trophique des cellules cle l'une ou l'autre des cornes antérieures, peut s'affaiblir, même à un haut degré, sans que' leur pouvoir moteur soit simultanément et également atténué.
D'ailleurs, les cellules nerveuses motrices de la moelle épinière peuvent être, dans certains cas, plus profondément modifiées que dans les circonstances habituelles, et alors leur fonction motrice est directement intéressée ; la parésie est plus marquée, et peut aller jusqu'à la paralysie complète dans les muscles correspondants ; elle y est, en même temps, plus
1. Assurément, s'il était bien reconnu que l'atrophie dite réflexe, qui est provoquée par une arthrite, suit une marche plus rapide que celle qui se produit sous l'influence d'une section de nerfs moteurs, il y aurait là un argument sérieux, en faveur d'une opinion qui attribuerait l'atrophie musculaire dite réflexe, non à une simple parésie ou paralysie du pouvoir trophique de certains départements de la substance grise médullaire, mais à un trouble de ce pouvoir : d'après cette manière de voir, au lieu d'un influx trophique normal, ce serait un influx déréglé, perverti, qui serait transmis aux muscles en rapport avec ces régions de la substance grise, et la perturbation delà nutrition intime du tissu musculaire aurait pour résultat une rapide atrophie de ce type (Voir la note de la page 559).
durable, et la contractilité farado-musculaire diminue beaucoup plus, et disparaît même dans les muscles les plus atteints. On constate les modifications qualitatives de la réaction de dégénération dans ces muscles, parce que les nerfs moteurs qui s'y rendent ont subi la dégénération atrophique.
Les modifications de la moelle peuvent se propager aux régions qui exercent une influence trophique sur la peau, le tissu cellulaire: d'où les altérations de la peau (peau lisse, sèche ou squameuse; éruptions cutanées; augmentation ou diminution du système pileux, etc.) ; épaississement du tissu adipeux sous-cutané. Elles peuvent s'étendre aussi vers les parties de la substance grise en rapport avec les glandes sudoripares (diminution ou augmentation de la sécrétion sudorale) ; vers les régions qui donnent origine aux nerfs vaso-moteurs : d'où la teinte rouge, plus ou moins sombre ou même cyanique des téguments, dans certains cas, et le refroidissement observé aussi parfois dans ces mêmes cas, surtout à la région inférieure de la jambe et au pied, lorsqu'il s'agit d'une arthrite tibio-tarsienne, ou d'une arthrite du genou.
Dans un cas d'atrophie musculaire réflexe, où la cause avait été une violence traumatique, subie par l'articulation tibiotarsienne, j'ai observé des troubles vaso-moteurs plus accusés que l'atrophie des muscles. Voici un résumé de ce fait.
Le nommé D... Jules, âgé de 18 ans, chaussonnier, entre à l'Hôtel- Dieu, dans le service de M. Vulpian, salle Saint-Denis, 35, le 6 décembre 1885.
Sa mère et ses deux tantes maternelles sont rhumatisantes. Son père est mort à 35 ans de maladie inconnue du fils. Un frère âgé de 21 ans est rhumatisant. Un frère et une sœur sont bien portants.
Le malade n'a jamais eu de gourme ; pas de fièvres éruplives; pas de rhumatisme articulaire; ni syphilis, ni blennorrhagie ; pas d'excès alcooliques.
Le 28 avril 1885, il était au premier étage d'une maison, debout sur l'appui d'une fenêtre dont il nettoyait les vitres :• tout à coup il sent qu'il perd l'équilibre et qu'il va tomber; il s'efforce alors de diriger sa chute comme s'il eût fait volontairement ce saut de 4 mètres de hauteur cl il tombe sur ses pieds, dans une direction verticale. Il dit que son pied gauche .a reçu une plus grande partie du poids du corps que le pied droit, et il assure que ni l'un ni l'autre de ses pieds n'a tourné en dedans ou en dehors au morhent de la chute. Il s'affaisse d'ailleurs aussitôt, sans perdre connaissance et ne peut plusse relever seul : ses deux pieds étaient absolument engourdis et sans force. Au bout d'un quart d'heure, l'engourdissement disparait dans le pied droit qui est alors guéri, dit le
malade ; mais le pied gauche reste engourdi et douloureux ; la jointure du-cou-de-pied est chaude et un peu enflée. Le malade est obligé de garder le lit, car le moindre mouvement du pied gauche exagère beaucoup les douleurs. A aucun moment il n'y a eu d'ecchymose; le gonflement a été peu marqué. Au bout d'une douzaine de jours, il y a un peu d'amélioration: le malade peut se lever, mais il reste assis; ce n'est que huit semaines après l'accident qu'il commence à marcher un peu avec des béquilles. Le traitement a consisté en applications de cataplasmes froids de farine de graines de lin: dans les dernières semaines, on a fait subir à l'articulation tibio- tarsienne quelques mouvements forcés.
Le 24 juillet, le malade entre à l'hôpital Gochin, dans le service de M. Th. Anger. On lui applique un bandage silicate formant botte ; il le garde 15 jours. Plus tard, on place deux cautères au niveau de la dixième vertèbre dorsale (un de chaque côté des apophyses épineuses). Pendantle dernier moisde son séjour à l'hôpital Cochin, on pratique, chaque jour, la faradisation du membre inférieur gauche. Le malade quitte cet hôpital le 3 décembre 1885, et entre le 6 décembre à FHôtel-Dieu.
État au moment de Ventrée à l Hôtel-Dieu. Le malade marche en boitant d'une façon très accusée ; il pose à peine le pied gauche sur le sol et retombe aussitôt lourdement sur le pied droit : c'est la douleur ressentie dans l'articulation tibio-tarsienne, et non la faiblesse ou une gène quelconque du mouvement, qui détermine cette claudication. Le malade peut exécuter avec lenteur tous les mouvements possibles du pied et de la jambe du côté gauche, mais dès qu'il veut les effectuer un peu vite, il souffre et cesse toute tentative : c'est d'ailleurs la pression du corps sur le pied gauche qui réveille surtout la souffrance. La douleur siège très nettement à l'extrémité inférieure de la malléole interne gauche. Quand la marche se prolonge un peu, la douleur se propage vers la partie postérieure du pied et aussi dans le tiers inférieur de la jambe. 11 souffre moins quand son pied est froid que quand il est chaud. Lorsque le malade est couché, on produit de la douleur en exagérant les mouvements passifs d'extension, de flexion, d'abduction et d'adduction du pied ; mais surtout en le repoussant directement vers la jambe. Il n'y a pas de gonflement de la jointure, pas de changement de coloration, pas de modification de la chaleur.
Dès que le malade se met debout, le membre inférieur gauche devient rouge, puis cyanose ; ces changements de coloration sont surtout très marqués sur la jambe et le pied : en même temps, le pied se couvre de sueur et le malade y éprouve une sensation de froid qu'on ne trouve pas au toucher: il paraît que cette sensation fait place à une sensation de chaleur, lorsque le malade se couche. On ne constate aucun phénomène analogue dans le membre inférieur droit.
La vue dénote un amaigrissement du membre inférieur gauche dont les chairs sont aussi plus flasques que celles du membre inférieur droit. La circonférence de la cuisse, prise au même niveau sur les deux membres, est de 0 m. 44 à gauche, et de 0 m. 45 à droite ; le mollet, dans sa plus grande circonférence, présente 0 m. 29 à gauche, et 0 m. 30 à droite. La même différence d'un centimètre avait été trouvée à l'hôpital Gochin, dans le service de M. Anger.
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tion inflammatoire de l'articulation a cessé et que le malade a recommencé à se servir de son membre.
L'atrophie est beaucoup plus marquée et beaucoup plus durable, lorsque l'arthrite est plus aiguë et de plus longue durée. Les arthrites très douloureuses paraissent exercer, en général, une action plus énergique sur les muscles que celles qui le sont peu: l'atrophie, toutes choses égales d'ailleurs, est plus rapide et donne lieu à une diminution plus grande des muscles. Si le médecin parvient à guérir l'arthrite, il se trouve en présence d'une complication, l'atrophie musculaire, qui exige, dans ces cas-là, un traitement spécial et quelquefois d'assez longue durée.
Dans les cas de rhumatisme subaigu progressif, maladie si pénible, si tenace, si rebelle à toule médication, les muscles s'atrophient à un certain moment de l'évolution du processus morbide, et cette atrophie, parfois presque généralisée comme l'affection articulaire elle-même, vient ajouter une nouvelle cause de difficultés à celles qui résultent, pour les mouvements volontaires, des douleurs etdes altérations des jointures.
Envisagée d'une façon générale, l'atrophie musculaire liée aux arthrites est une des formes les moins graves de cette altération des muscles. Sa gravité n'est pas intrinsèque pour ainsi dire, car elle dépend entièrement de celle des inflammations articulaires qui la provoquent. Il ne s'agit pas, en effet, d'une altération progressive, comme dans la maladie dite atrophie musculaire progressive; ni d'une altération irrémédiable, comme dans l'atrophie musculaire par spodiomyélite antérieure aiguë, lorsque toutes les cellules d'une corne antérieure ont disparu dans une région plus ou moins étendue de la moelle épinière. Dans presque tous les cas, ainsi que nous l'avons dit, l'atrophie musculaire, liée à une arthrite, évolue sans qu'il y ait atrophie concomitante des nerfs moteurs qui se rendent aux muscles atteints. Le travail d'atrophie est excité et entretenu par l'arthrite ; tant que l'arthrite existe, tant qu'elle est le point de départ d'irritations centripètes \ l'état des muscles tend à s'ag-
1. Ii n'est pas nécessaire que cette irritation soit très douloureuse pour qu'il en résulte une atrophie musculaire dite réflexe. Dans les arthrites du tabès dorsalis, qui se produisent quelquefois d'une façon si indolente que les malades ne s'en aperçoivent qu'au moment où la jointure se gonfle et se déforme, l'atrophie musculaire peut intervenir aussi comme complication. Il n'en est pas moins vrai que les arthrites, en général, produisent une atrophie musculaire d'autant plus rapide et d'autant plus complète, qu'elles sont plus dououreuses: je parle des arihrites d'une certaine durée.
graver ou, tout au moins, reste stationnaire, si ces organes ne sont soumis à aucun traitement direct (trop souvent il en est même ainsi, malgré les médications auxquelles on soumet les muscles atrophiés ou envoie d'atrophie). Lorsque l'arthrite se guérit, les muscles atrophiés tendent à récupérer leur état normal. Quelquefois la restauration du tissu musculaire se fait rapidement, sans l'intervention d'aucun traitement : c'est ce qui a lieu dans les cas où l'arthrite a été de peu de durée ; le membre recommence à fonctionner dès que les mouvements de la jointure sont devenus possibles et, si l'irritation inflammatoire a complètement cessé, l'action physiologique des muscles, qui étaient en voie d'atrophie, suffit pour y déterminer une prompte restitution de l'état dans lequel ils étaient avant le début de l'arthrite.
Il est réellement bien difficile, dans la plupart des cas, de résoudre catégoriquement un des problèmes du pronostic. Une arthrite étant donnée, l'atrophie musculaire qui en sera la conséquence, si l'arthrite n'est pas très passagère, sera-t-elle considérable, ou sera-t-elle insignifiante ; sera-t-elle bornée aux muscles innervés par le même tronc nerveux que l'articulation malade, ou bien s'étendra-t-elle à un nombre plus ou moins grand des autres muscles du membre ? Comme je l'ai dit plus haut (p. 567), le degré de l'atrophie musculaire est souvent en proportion de l'intensité de l'arthrite ; mais que d'exceptions à cette règle ! Parfois c'est une arthrite douloureuse et tenace, de cause blennorrhagique, qui ne provoque qu'une atrophie musculaire lente et très restreinte ; dans d'autres cas, une arthrite de même cause déterminera un travail d'atrophie musculaire rapide, qui ne se confinera pas dans les muscles en rapport d'innervation avec l'articulation malade et qui se propagera à tous les muscles du membre. Quelquefois, une arthrite peu aiguë, plus ou moins torpide, évoluant, par exemple, dans l'articulation scapulo-humérale, donnera lieu aune atrophie du muscle deltoïde, réduisant ce muscle à une minceur extrême en deux mois et s'étendant aux autres muscles entourant l'articulation.
Si l'on constate, peu de jours après le début d'une arthrite, qu'il y a une certaine impuissance des muscles qui meuvent la jointure et une atrophie déjà manifeste de ces muscles, on peut prédire, presque à coup sûr, que l'atrophie musculaire continuera à s'opérer avec rapidité et atteindra un haut degré,
pour peu que l'inflammation articulaire persiste pendant quelque temps. Une atrophie musculaire qui ne commence que quelques semaines ou plusieurs mois après l'invasion de l'arthrite (comme on le voit souvent dans le rhumatisme articulaire chronique primitif ou clans le rhumatisme articulaire suhaigu généralisé, progressif), aura d'habitude une évolution lente.
Traitement. — L'atrophie musculaire, produite par les arthrites, peut être arrêtée et les muscles peuvent regagner une partie de leur volume perdu et de leurs propriétés physiologiques affaiblies, alors même que l'affection des jointures persiste. Cette modification heureuse de l'état des muscles s'obtient au moyen de l'électricité. Mais l'action de celte médication ne se montre réellement dans toute sa puissance que lorsqu'elle est appliquée après que l'irritation des tissus de l'articulation a cessé, soit spontanément, soit sous l'influence d'un traitement approprié.
Je n'ai pas à parler ici du traitement des arthrites, traitement qui varie nécessairement suivant qu'elles sont aiguës, subaiguës ou chroniques, suivant qu'elles sont uniarticulaires ou multiarticulaires, qu'elles s'accompagnent ou non d'hydarthrose, suivant qu'elles sont simples ou compliquées et suivant qu'elles sont Iraumatiques ou qu'elles surviennent sous l'influence de telle ou telle cause morbide.
Le traitement de l'arthrite ou des arthrites une fois institué, il faut s'occuper de l'atrophie musculaire. Je suppose qu'il s'agisse d'une arthrite uniarliculaire (les moyens à employer seraient les mêmes dans un cas de polyarthrite) : la médication principale à mettre en usage consistera dans l'emploi de l'électricité.
On peut se servir des courants faradiques saccadés ou des courants galvaniques continus. Un grand nombre de praticiens emploient de préférence les courants continus. Ces courants offrent l'avantage incontestable de ne pas être sentis par les malades, lorsqu'ils sont maniés avec les ménagements nécessaires. Ces ménagements consistent à n'avoir recours qu'à des courants de moyenne intensité et à interposer, entre la peau et la plaque métallique qui sert d'excitateur, une compresse mouillée. Habituellement on soumet les muscles atrophiés à une ou deux séances d'électrisation par jour, en appliquant chaque fois les excitateurs pendant 15 à 20 minutes. M. L. Le Fort
a recommandé l'emploi de courants de très faillie intensité qu on la.sse traverser les muscles atrophiés pendant toute là nuit, et même parfois jour et nuit au début du traitement II a obtenu ainsi des résultats très remarquables.
J'ai constaté que les courants faradiques saccadés sont aussi très efficaces dans un grand nombre de cas. Lorsque les malades s y prêtent, on soumet leurs muscles atrophiés à ces courants pendant 8 à 10 minutes par jour, en prenant bien soin de se servir de courants de moyenne intensité, c'est-à-dire de ceux qui sont suffisants pour faire contracter les muscles
sains.
Les différences qu'on a voulu établir entre l'action thérapeutique des courants galvaniques continus et des courants faradiques saccadés sont beaucoup moins nettes qu'on ne l'a dit. Les courants galvaniques ne méritent pas seuls le nom de courants de nutrition, caries courants faradiques influent aussi, d une façon énergique, sur les phénomènes de nutrition intime qui se manifestent dans le tissu musculaire et ils peuvent comme les courants galvaniques, susciter un travail actif de régénération dans ce tissu, lorsqu'il a subi une atrophie plus ou moins notable. C'est un fait que Duchenne(de Boulogne) a démontré depuis longtemps. Tous les médecins qui ont suivi son exemple, ont vu, comme lui, des muscles atrophiés se régénérer rapidement sous l'influence des courants faradiques. Four ma part, j'ai pu me convaincre que, dans les cas d'atropine musculaire, consécutive à des arthrites, ces courants ne e cèdent guère en puissance aux courants galvaniques. Je citerai comme exemple, les faits que j'ai communiqués à M. Bocquet et qu'il a publiés dans sa thèse '.
Ainsi que je l'ai dit plus haut, l'électricité donne de bons résultats, même alors que l'arthrite qui a provoqué l'atrophie musculaire n'est pas guérie ; mais l'influence de ce moyen est entravée, dans une certaine mesure, par l'irritation dont la jointure est encore le siège, irritation qui continue à agir sur
dd^l'LZ'^r'- Irc"'t,emlent >""' 'eS c0"rmts interrompu* de l'atrophie du deWnde consécutive a. I arlhnte scapulo-humérale (Thèse de Paris 18;S)
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la moelle épinière. Aussi, lorsqu'on croit pouvoir commencer rélectrisation clés muscles dans de telles conditions, il est nécessaire de soumettre en même temps la jointure malade à un traitement approprié. Il en est de même dans les cas où l'arthrite, devenue indolente dans le repos, a laissé, sur les surfaces articulaires, des irrégularités qui se traduisent par des douleurs plus ou moins obtuses, accompagnées de craquements, de crépitations plus ou moins fines, lorsque la jointure entre en mouvement. Dans ces cas, il faut employer avec persévérance les badigeonnages de teinture d'iode ou les pommades iodurées, les applications de pointes de feu sur la jointure qui est ou a été le siège de l'arthrite et prescrire l'usage interne des iodures alcalins ou de l'iodure de fer.
Malgré le traitement le plus persévérant, si Tonne parvient pas à guérir la jointure, il arrive que l'atrophie résiste aux électrisations. C'est ce que j'ai vu dans le cas suivant :
Le nommé D..., maçon, âgé de 27 ans, fait une chute du haut d'un toit peu élevé, dans le mois de novembre 1881. Il tombe sur le genou gauche. Aucune fracture, mais contusion violente avec douleur extrêmement vive. Impossibilité de marcher. Il est porté chez lui et se met au lit. Le genou devient bientôt le siège d'un gonflement considérable. On fait sur cette jointure plusieurs applications de vésicatoires. Il est obligé de rester chez lui pendant 3 mois. Au bout de ce temps il peut marcher un peu et n'éprouve plus de douleurs. 11 reprend du travail ; mais il se fatigue facilement et son membre s'affaiblit peu à peu, en même temps que son genou devient douloureux de nouveau: quelques mois après qu'il a recommencé à travailler, il remarque que sa cuisse gauche est moins volumineuse que la droite. La gêne causée par l'affaiblissement du membre et les douleurs du genou le forcent vers le mois d'août 1882 à cesser tout travail. Voyant que le repos ne suffît pas pour amener la guérison, il vient me consulter à l'Hùtel-Dieu, le 7 novembre 1882.
Cet homme marche assez bien, sans boiter ; il y a cependant, paraîtil, un peu de claudication lorsqu'il marche pendant un certain temps et son membre inférieur gauche est alors très fatigué. Il éprouve encore une douleur sourde, parfois assez aiguë, dans le genou gauche qui n'est pas déformé.
La cuisse gauche est manifestement moins grosse que la cuisse droite (c'est un homme grand et vigoureux). La circonférence delà cuisse gauche a une longueur de 0m 38, tandis qu'au même niveau, celle de la cuisse droite a 0m 43 (5 centimètres de différence). Il n'y a pas de différence entre les deux jambes, sous le rapport de la circonférence. La peau du genou gauche et des régions voisines offre une rougeur cyanique. Il n'y a pas de différence notable de température entre les deux genoux et les deux cuisses ; cependant la température est peut-être un
peu plus basse du côté gauche. Les poils paraissent plus nombreux sur la cuisse gauche que sur la droite. Le tissu cellulaire sous-cutané est d'égale épaisseur des deux côtés.
Pas de contractions fîbrillaires dans les muscles de la cuisse gauche. Gôntractilité faradique normale dans ces muscles; la contractilité galvanique est normale aussi (pas de réaction de dégénération). Réflexe rotulien conservé à gauche et à peu près semblable des deux côtés.
On prescrit une application de pointes de feu toutes les semaines, sur le genou gauche et sur la région vertébrale dorso-lombaire; des pilules au protoiodure de fer, puis des pillules de sulfate de strychnine et la faradisation, tous les deux jours, des muscles de la cuisse, surtout des muscles de la partie antérieure qui paraissent plus atrophiés que les autres.
Ce traitement est suivi très exactement par le malade pendant deux ou trois mois, sans amélioration notable. Le genou est encore douloureux. Il est vrai que le malade, bien que ne travaillant pas, ne garde pas le repos et marche chaque jour plus ou moins longtemps.
L'atrophie musculaire consécutive aux affections des jointures oppose une résistance d'autant moins grande au traitement qu'elle est de moins ancienne date. Lorsqu'elle est récente, que son début ne remonte qu'à peu de semaines au moment où l'on institue le traitement, on voit les muscles atrophiés récupérer assez rapidement leur volume normal. En même temps, leur faiblesse disparaît progressivement et toute trace d'atrophie peut s'effacer en moins de deux mois. Mais si l'on n'est appelé à traiter F atrophie musculaire que lorsqu'elle date déjà de quelques mois, lorsque le membre est cyanose, qu'il est habituellement froid, que le système pileux est modifié sur ce membre, il faut s'attendre à être obligé de continuer l'électrisation pendant trois, quatre ou cinq mois, et pendant un temps plus long encore, quel que soit le mode d'électrisation qu'on emploie.
L'atrophie musculaire produite dans certains cas de luxations est certainement due, dans la plupart des cas, à l'arthrite plus ou moins intense qui est la suite delà violence subie par la jointure. Dans quelques cas, toutefois, la luxation peut avoir produit soit une distension brusque des nerfs qui sont en rapport avec l'articulation luxée, soit une compression ou une contusion de ces nerfs. Dans ces derniers cas, l'atrophie musculaire peut ne dépendre en rien d'une modification du fonctionnement des cellules nerveuses des cornes grises
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antérieures. Les nerfs moteurs sont directement atteints el l'atrophie musculaire qui en résulte est généralement proportionnelle au degré d'altération subie par les fibres de ces nerfs, entre le lieu de la lésion et leurs extrémités périphériques intra-musculaires. Il y a d'ailleurs aussi, assez souvent, sans doute, en même temps que cette cause d'atrophie, une perturbation du fonctionnement des cellules des cornes antérieures ; caria luxation peut avoir produit une irritation inflammatoire de la jointure en même temps qu'une lésion des nerfs.
Il n'est pas toujours facile de reconnaître si une atrophie musculaire consécutive à une luxation est due, au moins pour une part, à un traumatisme direct des nerfs voisins de l'articulation. Cependant, s'il y avait soit un arrachement des nerfs, comme cela a été vu pour les racines du plexus brachial, soit une rupture des nerfs, Tanesthésie plus ou moins complète et la paralysie absolue de la motricité qui en résulteraient seraient des indices ayant une grande valeur; il ne pourrait subsister aucun doute, si, peu de jours aprèsl'accident, on constatait une perte totale de la contractilité farado-musculaire, avec conservation et exagération de la contractilité galvano-musculaire. En effet, dans les cas où l'atrophie musculaire est du genre de celles qui ont été appelées réflexes, la réaction de dégénération fait le plus souvent défaut et, lorsqu'elle existe, elle n'est jamais, dans la première période, aussi accusée que dans les cas d'atrophie musculaire par lésion directe de nerfs moteurs.
L'atrophie musculaire a été constatée aussi à la suite des fractures. M. Gosselin a surtout appelé l'attention sur cette complication et il a démontré, de la façon la plus nette, que l'atrophie musculaire, observée dans ces conditions, n'est pas le résultat de la compression à laquelle la partie où siège la fracture est soumise, lorsqu'elle est traitée au moyen de certains appareils de contention, tels que l'appareil de Scultet, ou les bandages inamovibles de différentes sortes qui sont journellement employés. Pour cette démonstration, il lui a suffi de faire voir que l'atrophie musculaire peut se produire encore et tout aussi prononcée lorsqu'on traite une fracture sans employer ces appareils. C'est ce qu'il a vu, par exemple, dans deux cas de fracture compliquée du coude, dans lesquels on a mis en usage l'irrigation continue ; c'est ce qu'il a observé encore dans
un cas de fracture de la jambe, où le membre fut placé dans une gouttière de fil de fer, sans aucune compression exercée sur le siège delà fracture.
M. Gosselin ne refuse pas toute influence à l'immobilité à laquelle le membre fracturé est condamné, mais il n'accorde à celte cause qu'une importance secondaire et il incline à attribuer le rôle principal à un trouble produit clans le mode de répartition des matériaux nutritifs entre les divers tissus du membre. La nécessité d'un afflux plus considérable de matériaux nutritifs vers la fracture pour le travail de formation du cal attirerait vers ce point, au détriment des muscles, une plus grande quantité de ces matériaux que dans l'état normal; les muscles ne répareraient pas suffisamment leurs pertes et leur volume diminuerait.
On expliquerait ainsi, jusqu'à un certain point, la diminution •de volume des muscles, si cette modification était très restreinte ; mais comment pourrait-on rendre compte, par cette hypothèse, de l'atrophie si rapide et si considérable que l'on observe parfois? Comment interpréter, de cette manière, l'extension de l'atrophie à des muscles qui n'appartiennent pas au segment de membre où siège la fracture ? 11 paraît beaucoup plus rationnel d'attribuer l'atrophie musculaire, constatée dans des cas de fracture, à un mécanisme semblable à celui que nous avons indiqué pour les lésions des jointures. L'irritation partie de l'os fracturé et des parties circonvoisines, plus ou moins lésées, produirait un trouble matériel, dans la substance propre des cellules nerveuses des régions correspondantes des cornes antérieures de la substance grise médullaire, trouble qui aurait pour effet l'affaiblissement du pouvoir trophique de ces cellules. Cet affaiblissement aurait pour conséquence l'atrophie des muscles qui reçoivent leur innervation trophique de ces cellules. Il faut ajouter, au moins en ce qui concerne certaines fractures, qu'elles s'accompagnent nécessairement d'une irritation plus ou moins intense de l'articulation : c'est ce qui a lieu pour la fracture du col de l'humérus, pour la fracture intra-capsulaire du col du fémur, pour la fracture de la rotule \ pour celle de l'olécrane et, d'une façon générale, pour
1. Atrophie musculaire suite de fracture de la rotule, d'après les leçons de M. le professeur Verneuil {France Méd., 28 nov. 1883). Voir aussi:
L. G Richelot. Sur l'étal fonctionnel du membre inférieur à la suite des fractures t/ansverses delà rotule [L'Union médicale, 26 avril J885). E . Desouche. De
toutes les fractures qui intéressent une partie osseuse concourant à la constitution d'une jointure. Dans d'autres cas, des fractures, siégeant à une certaine distance d'une jointure, peuvent y produire cependant un faible degré d'irritation phlegmasique. M. Gosselin a souvent parlé de ce fait dans ses cliniques et M. Berger Fa étudié avec soin pour les fractures du fémur. D'après lui, toute fracture complète de cet os, même lorsqu'elle siège sur le col, hors de la capsule articulaire, s'accompagne d'un épauchement dans l'articulation du genou. Dans les cas de ce genre, l'irritation de cette jointure pourrait, en même temps que celle qui a lieu dans l'os et les parties voisines au niveau de la solution de continuité, agir sur les cellules des cornes antérieures de la moelle et affaiblir leur pouvoir trophique»
L'on doit peut être aussi rapporter à une arthrite concomitante l'atrophie musculaire qui s'observe dans certains cas d'ostéo-my élite, comme l'a indiqué M. Trélat. C'est l'interprétation que M, Reclus, à la Société de Chirurgie, a cru pouvoir donner aux faits cités par M. Trélat et à tous les faits analogues 1.
La plupart des atrophies musculaires, dites réflexes, se produisent par le mécanisme que nous avons indiqué pour celle qui se manifeste à la suite des lésions articulaires. Qu'il s'agisse d'une gelure, ou d'une brûlure, ou d'une plaie plus ou moins profonde, ayant un des membres pour siège, on peut voir ce membre subir, peu à peu, une diminution plus ou moins grande de volume. Les muscles examinés au moyen de l'électricité, n'y répondent plus, en général, d'une façon aussi vive que ceux des mêmes régions de l'autre membre. La peau peut prendre, avec le temps, une coloration rose sombre, et offrir une température plus basse que dans l'état normal. Le système pileux peut être ou plus développé, ou, ce qui est plus rare, moins développé que sur l'autre membre. Les ongles sont parfois altérés. La sueur est souvent plus abondante que sur le membre resté normal. Les plaies qui se forment accidentellement sur le membre atteint d'atrophie musculaire
V atrophie du triceps crural dans les fractures de la rotule (Tnèse de Paris, 1885, no t.8).
1. Trélat. De l'atrophie musculaire dans l'ostéomyélite {Soc. de Chirurgie, 1! mars 1885.— La France Médical, 14 mars 1885, p. 366). — Voir la discussion, à la suite de la communication de M. Trélat.
peuvent, comme je l'ai vu, ne se cicatriser qu'avec une extrême lenteur et offrir même le caractère ulcéreux.
Toutes les lésions périphériques1 peuvent devenir le point de départ d'une atrophie musculaire, limitée d'ordinaire aux régions voisines de celle où siègent ces lésions. L'observation suivante, qui m'a été communiquée par le docteur Rames, d'Aurillac, montre qu'une tumeur d'un des doigts peut donner lieu à une atrophie des membres de la main et de l'avantbras.
Obs... Madame G.., âgée de 23 ans, déjà mère d'un enfant, est de bonne constitution, de tempérament nerveux et n'a jamais eu de maladies sérieuses. On lui a dit qu'elle aurait eu le petit doigt de la main gauche fracturé pendant qu'elle était chez sa nourrice et celle-ci lui aurait môme mis un petit appareil de son invention. Toujours est-il que, dès l'âge de 18 mois, on constata la présence d'une petite grosseur sur le côté interne de la première phalange du petit doigt de la main gauche. A trois ans, la voyant grossir, on essaya d'une légère compression avec des bandelettes de diachylon ; de 7 à 10 ans, on eut recours à de petits vésicatoires volants, à des pommades iodurées, à une compression avec des anneaux de caoutchouc, le tout sans résultat.
La tumeur a été mesurée alors que la malade avait 13 ans ; elle présentait, à ce moment, 8 centimètres 1/2 de circonférence : dix ans après, elle mesure 10 centimètres. Ses caractères sont les suivants. Elle est très dure, fait corps avec la phalange; elle offre à sa surface des inégalités, est recouverte par une peau tendue, amincie et, sur les points les plus saillants, comme exsangue ; sa forme est celle d'une arcade occupant toute la longueur de la première phalange et laissant les deux articulations, métacarpienne et phalangienne, libres; sa convexité est du côté cubital du petit doigt, sa concavité, du côté de l'annulaire; elle est aplatie dans ce dernier sens et renforcée dans l'autre. La longueur de la phalange est la même que celle de la phalange correspondante du côté droit. Aujourd'hui (1876) la tumeur est complètement
1 . On peut même observer l'atrophie musculaire à la suite de certaines lésions viscérales ; mais elle est rare dans ces conditions. M. Béranger-Féraud cite d'Ormay, comme ayant vu quelquefois une atrophie musculaire assez étendue venir compliquer une paralysie du mouvement et du sentiment consécutive à la dysenterie aiguë. L'affection envahissait d'abord les membres inférieurs, puis atteignait les doigts des mains et se propageait de bas en haut: elle se terminait souvent par la guérison. Il est probable qu'il ne s'agit pas. dans ces cas, d'une atrophie musculaire du genre de celles qui ont été nommées réflexes, car M. Delioux, dans des cas graves, mortels, de paralysie diffuse et progressive survenue à la suite de la dysenterie, a constaté un ramollissement très net de la moelle épinière. — Béranger-Féraud, Traité théorique et clinique delà di/sentene. Paris, 0. Doin. 1883; pp. 2 >5 et 2ôt>.
Des faits intéressants de parésie avec atrophie musculaire, dans le bras droit seulement chez un malade, dans les deux membres du côté doit chez un autre malade, ont été vus par M. Lépine à la suite d'une opération d'empyèine, nécessitée par une pleurésie purulente du côté droit (Lépine. Mémoires de la Société médicale des Hôpitaux de Paris, 1875, p. 122).
dure; mais il fut un temps où, au dire de la malade, cette tumeur était comme élastique, cédant momentanément sous la pression.
A plusieurs reprises, depuis que la tumeur a acquis un certain volume, on a vu apparaître surla peau qui la revêt de petites phlyctènes; bientôt elles se desséchaient et faisaient place à une légère exfoliation. En ce même point, l'hiver, la peau est plus sujette aux engelures.
Jusqu'au mois d'octobre 1875, cette tumeur est restée indolente et "la malade, habituée qu'elle y était, n'y prêtait aucune attention. Vers cette époque, la tumeur est devenue l'occasion non pas de douleurs vives, mais d'un sentiment de malaise dans l'avant-bras gauche. Encore aujourd'hui, on ne peut pas dire qu'elle soit douloureuse au toucher et cependant parfois un simple contact, en certains endroits et sous l'influence de conditions indéterminées, devient le point de départ d'une sensation de douleur très vive. L'avant-bras est comme faible et la malade est peu portée à s'en servir. Si on le malaxe avec la main, la pression est, par places, suivie d'une impression pénible. Cette impression est constante au-dessous de l'insertion du brachial antérieur, au pli du coude, sur le trajet du nerf médian; elle l'est pareillement, peutêtre un peu moins, sur le trajet du radial et du cubital, au même niveau. En somme, l'avant-bras gauche est comme endolori et cet endolorissement s'accuse davantage, si l'on exerce une pression sur le trajet des gros cordons nerveux.
Les douleurs étant venues fixer davantage l'attention sur l'étal de ce membre, on remarqua bientôt que son volume paraissait amoindri, sans que, toutefois, on puisse dire aujourd'hui si ce dépérissement date de l'apparition des douleurs ou s'il leur a été antérieur. A 0 m. 01 audessous de l'épitrochlée, la circonférence des deux avant-bras a une longueur de 0 m. 21. Cette circonférence est encore de 0 m. 21 pour le bras droit, à 0 m. 04 au-dessous de l'épitrochlée; elle est de 0 m. 20 pour l'avant-bras gauche. Un peu plus bas, la différence est de 0 m. OJo. Au-dessus de la main, il n'y a plus de différence.
Non seulement le volume des muscles de l'avant-bras est diminué; mais le tissu musculaire n'a plus la consistance de celui du côté opposé. Les chairs y sont flasques et comme ramollies, surtout du côté du cubital. Les éminences thénar et hypothénar sont amoindries; la saillie du grand pronateur est à peu près effacée ; le milieu de l'avant-bras est comme évidé; le méplat le plus considérable est au-dessous de l'insertion du brachial antérieur, le bouquet musculaire qui part de l'épitrochlée se trouvant réduit de volume. La peau de l'avant-bras gauche amincie laisse apparaître le réseau veineux sous-cutané.
La force de l'avant-bras droit est représentée par 40 divisions au dynamomètre Charrière ; celle de l'avant-bras gauche, par 30 divisions.
Il n'y a aucune différence entre les deux bras.
La contractilité musculaire, explorée aux deux avant-bras à l'aide de l'appareil à induction de Legendre et Morin, a paru à peu près pareille des deux côtés.
L'état de la sensibilité a été étudié avec soin, à deux reprises, au moyen d'un compas à écartement gradué. Des variantes se sont produites pour le même point ; toutefois l'ensemble des investigations a donné
les résultats suivants : sur les points où la peau recouvre la tumeur et où elle est rendue presque exsangue par la distension à laquelle elle est soumise, la sensibilité au toucher et à la douleur est presque nulle, la sensibilité thermique n'y est qu'affaiblie. Un peu au-dessus de la tumeur, la sensibilité tactile est légèrement diminuée; partout ailleurs, elle est intacte.
Souvent l'atrophie musculaire n'est pas la suite immédiate de la lésion périphérique qui lui donne naissance. Une plaie d'arme à feu, par exemple, n'ayant intéressé que les parties molles de la jambe, peut se cicatriser complètement sans que la musculature du membre subisse une atrophie reconnaissante. Quelques mois, un ou deux ans après la guérison, la cicatrice devient douloureuse, soit à la suite d'un choc, d'une fatigue, soi( sans cause connue; les douleurs sont plus ou moins intenses, plus ou moins continues, souvent avec des accès d'exacerbation plus ou moins vive. Ces douleurs semblent partir de l'ancienne blessure et remonter le long du membre en suivant des trajets nerveux 4. Puis le malade remarque, au bout d'un, deux ou trois mois, que le volume de sa jambe diminue et qu'il en est de même de sa cuisse et de la région fessière. En même temps, il marche de plus en plus difficilement; il peut d'abord à peine relever la pointe du pied et, plus tard, il en est tout à fait incapable ; il traîne son pied à terre ou marche sur la pointe du pied ; il est obligé de se servir d'une canne. S'il s'est observé avec soin, il appelle de lui-même l'attention du médecin sur les changements de la coloration de la peau de son membre et il fait voir que son pied devient tout à fait cyanose lorsqu'il est debout. On constate le refroidissement du pied, les modifications du système pileux ; la peau est assez souvent moite sur ce membre, surtout sur sa partie inférieure, tandis qu'elle peut être sèche sur le membre sain. On peut même, dans certans cas, lorsqu'il s'agit du membre inférieur, observer, à la suite d'une marche un peu prolongée, un œdème plus ou moins marqué de la partie inférieure de la jambe. Ces changements ont mis quatre, cinq ou six mois à se produire, et ils ont continué à s'effectuer après que la cicatrice était redevenue indolente et que toute douleur avait cessé dans le membre.
Si l'on examine l'état du système musculaire, on voit qu'il n'y a pas, en général, de contractions fibrillaires ou fascicu-
Vulpian. Clinique delà Charité. Obs. CXLV, p
iaires. La contraclilité idio-musculaire peut être augmentée. L'électricité a moins d'action sur les muscles de la fesse, de la cuisse et de la jambe, du côté de l'ancienne blessure que sur le membre sain.
L'atrophie musculaire, dans les cas de celte sorte, est très difficile à guérir et, le plus souvent, on n'oblient que des résultats très incomplets.
M. Hayem a publié un cas de ce genre, dans lequel il avait observé divers troubles trophiques qui avaient eu pour point de départ une blessure par éclat d'obus et, parmi ces troubles trophiques, se trouve mentionnée une atrophie manifeste de certains muscles.
Le malade n'avait que 19 ans lorsqu'il reçut, en mars 1871, un éclat d'obus qui produisit une fracture communicative du péroné gauche, peut-être aussi une lésion du tibia et se logea dans les muscles du mollet. Douleurs vives dans la jambe, paralysie du pied, inflammation de toute la jambe, suppuration abondante... Au bout de 8 mois, opération pour extraire l'éclat d'obus et des séquestres osseux; les douleurs se calment, mais les plaies ne se ferment qu'à la fin de l'année 1873. Au commencement de l'année 1874, le malade commence à pouvoir marcher : alors surviennent des fourmillements et picotements dans le gros orteil qui se gonfle et devient douloureux ; puis ulcération à la plante du pied, engorgement des ganglions de l'aine. Au mois d'octobre, le deuxième orteil présente des lésions analogues à celles du gros orteil et sur celui-ci se forme une seconde ulcération. Troubles de la sensibilité. Température du pied gauche plus élevée que celle du pied droit. Sueur abondante, à réaction neutre, sur la jambe et le pied gauches. Poils plus abondants. Chute de l'ongle du gros orteil, ongle du deuxième orteil évidemment altéré. « La cuisse gauche est moins ferme, moins volumineuse » que la droite, ce qui est dû à une atrophie légère, mais manifeste, du » vaste interne. » Bien que le malade prenne un peu d'exercice à l'hôpital et qu'on l'électrise à l'aide de courants descendants, un des excitateurs placé sur le vaste interne, l'atrophie de ce muscle fait des progrès et elle est plus marquée lorsque le malade quitte le service, le 24 février 1875, que lorsqu'il y est entré. La contraclilité électrique de ce muscle est conservée *.
11 y a, entre les cas d'atrophie provoquée parle retour de douleurs dans une ancienne plaie et la plupart de ceux où l'atrophie musculaire succède à une arthrite, une différence incontestable : dans les atrophies consécutives aux arthrites, les
1. G. Hayem. Note sur un cas de troubles trophiques avec élévation de la température, consécutifs à une plaie intéressant plusieures branches nerveuses {Archivas de physiologie normale et pathologique, -1878, pp. 9i) et suiv). Je ne donne qu'une très brève analyse de cette instructive observation que M. Hayem a fait suivre de remarques d'un haut intérêt.
muscles commencent le plus souvent à perdre peu à peu de leur volume au moment même où évolue l'inflammation de la jointure. Dans les cas dont nous parlons ici, la plaie du membre ne produit rien de semblable tout d'abord et ce n'est que quelques mois, un ou deux ans après la guérison complète, que la cicatrice devient douloureuse et que l'atrophie musculaire commence à se manifester. Cette différence doit-elle nous entraîner à attribuer l'atrophie, dans ces derniers cas, à un autre mécanisme que lorsqu'il s'agit du premier?
La réapparition des douleurs dans la cicatrice ancienne et surtout la propagation de ces douleurs tout le long de certains des nerfs du membre semblent indiquer qu'il y a ici intervention d'une inflammation de ces nerfs. Est-ce à cette névrite, si elle existe réellement, qu'il faut rattacher l'atrophie? Pour qu'il en fût ainsi, il faudrait supposer que l'inflammation des fibres nerveuses de la cicatrice a gagné peu à peu les nerfs dont elles proviennent. Arrivée dans ces cordons, surtout lorsqu'elle s'est propagée jusqu'aux troncs nerveux, l'inflammation a atteint à la fois les diverses fibres dont se composent ces troncs nerveux : fibres sensitives, fibres motrices, fibres sympathiques. Ces fibres se sont altérées, ont subi la dégénération granuleuse et cette dégénération a déterminé, comme conséquences nécessaires, un travail atrophique dans les muscles, des troubles sensitifs, vaso-moteurs, trophiques.
On pourrait supposer aussi que la névrite remonte jusqu'aux racines des nerfs; que l'inflammation du tissu nerveux est conduite par ces racines dans la substance grise de la moelle et qu'elle y provoque un travail morbide par suite duquel les cellules nerveuses motrices sont altérées et même détruites : d'où l'atrophie musculaire.
Cette supposition aurait du moins le mérite de pouvoir invoquer en sa faveur des résultats expérimentaux très nets. Des expériences d'irritation des nerfs avaient déjà montré que l'on peut observer, dans ces cas, des lésions de la moelle épinière ';
1. On connaît les expériences de Tieslei* et celles de Feinberg. Ces deux expérimentateurs assurent avoir produit des lésions de la moelle épinière en irritant le nerf scialique : suivant eux, dans ces cas, il n'y aurait pas cependant de névrite ascendante. Treub, au contraire, constate, dans des expériences du même genre, une névrite ascendante peu étendue, sans myélite; Kossingh et Hosenstein n'arrivent qu'à des conclusions négatives. Les expériences de.Vl. Ilayem, dont j'ai vu les résultats, démontrent, d'une façon péremptoire, que les lésions des nerfs peuvent faire naître une névrite ascendante et une myélite consécutive.
mais ce sont surtout celles de M. Hayem qui ont mis ce fait hors de contestation 1. Il a fait voir que les blessures des nerfs, sur des animaux divers (lapin, cochon d'Inde, chat), peuvent provoquer des altérations de la moelle, consistant surtout en des modifications morbides des cellules nerveuses, particulièrement de celles des cornes antérieures. Ces altérations, qui déterminent parfois la destruction des cellules, se produisent d'abord dans la région médullaire en rapport avec les nerfs lésés et se propagent à une distance plus ou moins grande de cette région : elles peuvent ainsi passer d'une moitié de la moelle dans l'autre et envahir même toute l'étendue de ce centre nerveux. Dans quelques cas, M. Hayem a observé une méninge-myélite diffuse.
Ces expériences offrent un grand intérêt, et, pour M. Hayem, <( elles fournissent la clef de la plupart des phénomènes dits <( réflexes, et, en particulier, des amyotrophies consécutives « aux altérations des nerfs. »
Elles expliqueraient, suivant lui, certains faits d'atrophie musculaire plus ou moins généralisée, observés à la suite de lésions des nerfs : par exemple, celui qui a été publié par M. Duménil2 et dans lequel on voit une contusion du nerf sciatique droit produire d'abord des phénomènes d'inflammation de ce nerf: paralysie du pied et des orteils; insensibilité des orteils, insensibilité du pied; atrophie du pied et de la jambe et, un an plus tard, des symptômes du même genre dans le bras du même côté. Plus tard encore, la maladie envahit l'autre côté et, finalement, on observe de l'atrophie des muscles animés par les faciaux, les hypoglosses et les trijumeaux. M. Duménil, à l'autopsie, constate, en dehors de l'atrophie des muscles et des nerfs, des altérations de la moelle, analogues à celles de l'atrophie musculaire progressive.
M. Hayem, à qui j'emprunte ce résumé, pense que l'affection observée par M. Duménil, n'est pas, comme le pense ce
\ . Hayem. Lésions de la moelle êpinière consécutives à V arrachement du nerf sciatique {Comptes rendus de la Soc. de Biologie, 1873, p. 286, et Arch. de PhysioL normale et path., 1873, p. 504). — Pachy méningite spinale hémorrhagique chez le lapin (Ibid., p. 322). — Des altérations consécutives aux lésions des nerfs (Comptes rendus de la Soc. de Biol., 1874, p. 157, et 1875, p. 289). — Sur les altérations de lamoelle consécutives à V arrachement et à la résection du nerf sciatique chez le lapin (Coynptes rendus de VAcad. des Sciences, 1874). — Recherches sur Vanatomie pathologique des atrophies musculaires (G. Masson, 1877, p. 109 et suiv.).
2. Duménil. Contribution pour servir à l'histoire des paralysies périphériques et spécialement à la névrite (Gaz. hebd., 1866, nos 4, $} 6).
médecin, le résultat de névrites multiples, périphériques : il y aurait eu, suivant lui, une névrite ascendante, évoluant dans le nerf sciatique contusionné, et celte névrite, en gagnant la moelle épinière, y aurait produit des altérations progressives, comparables à celles qu'il a observées dans ses expériences sur les animaux.
Cette interprétation pourrait évidemment s'appliquer à tous les cas d'atrophie musculaire dite réflexe, à ceux dans lesquels cette atrophie se manifeste à la suite d'une arthrite, comme à ceux dans lesquels le point de départ est dans une fracture, dans une plaie quelconque, etc. Mais il convient de faire observer que l'on ne peut pas, sans y prendre garde, transporter, dans le domaine de la clinique humaine, tous les faits d'expérimentation chez les animaux. Il faut tout au moins, pour que l'on entre avec quelque assurance dans cette voie, que les faits expérimentaux dont on veut faire usage soient invariablement constants. Or, on ne doit pas l'ignorer, la névrite ne s'observe pas toujours dans les cas de lésions des nerfs : elle n'a pas été constante chez les animaux qui ont servi aux expériences de M. Hayem; il a d'ailleurs soin de nous le dire luimême. D'autre part, il est des animaux chez lesquels on ne voit, pour ainsi dire jamais, se produire une névrite ascendante, dans les conditions dont il s'agit; je citerai les chiens, entre autres. Dans les innombrables expériences que j'ai faites sur les nerfs de ces animaux, jamais je n'ai constaté de phénomènes qui aient appelé mon attention sur la possibilité de la production d'une névrite ascendante et de lésions consécutives de la moelle, quelles qu'aient été ces expériences : section, écrasement, contusion, cautérisation, élongation. Par conséquent, comme les résultats pleins d'intérêt, observés par M. Hayem, ne sont pas constants même chez les animaux cbez lesquels ils ont éié obtenus, et font défaut toujours ou presque toujours chez des mammifères d'une autre sorte, on n'est pas en droit d'admettre, en principe, qu'ils doivent se présenter souvent chez l'homme. On est tenu à d'autant plus de réserve que, dans presque tous les cas dont nous cherchons l'explication, il s'agit, non de lésions directes, plus ou moins violentes, de troncs nerveux, mais d'irritations portant sur des filets nerveux ou même sur des extrémités nerveuses (dans les arthrites, par exemple) ; de telle sorte que les conditions sont (oui autres que celles dans lesquelles AI. Hayem a constaté les fails qu'il a publiés. Enfin il ne
faut pas oublier que M. Valtat a examiné les nerfs chez les animaux qui, dans ses expériences, ont offert de l'atrophie musculaire à la suite d'arthrites et qu'il les a trouvés entièrement saints.
Aussi, jusqu'à ce qu'on ait prouvé directement l'existence d'une névrite ascendante chez l'homme, dans les cas d'atrophie musculaire produite par des lésions périphériques (arthrites, plaies, etc.), je crois que l'on peut continuer à attribuer cette atrophie à une modification de la substance grise de la moelle épinière, modification consécutive aune irritation particulière émanée du siège de la lésion et agissant sur le centre médullaire par l'entremise des nerfs centripètes.
Si je conteste l'hypothèse de la névrite ascendante, en tant que théorie générale de l'atrophie musculaire, dite réflexe, je ne fais aucune difficulté pour admettre l'existence réelle de cette névrite et de ses conséquences dans certains cas particuliers. Je crois, avec M. Hayem, que l'on peut, sous toutes réserves, interpréter ainsi le cas publié par M. Duménil, cas dont j'ai fait plus haut mention. Il en est de même, sans doute, d'un fait relaté par M. Brown-Séquard \ 11 s'agit, dans ce fait, d'un cas de lésion traumatique du nerf cubital droit, avec troubles variés, non seulement dans les muscles animés par ce nerf (atrophie), mais aussi dans les muscles de l'épaule droite (raideur avec paralysie), dans ceux du membre inférieur gauche (raideur). 11 y avait hyperesthésie au-dessus et au-dessous de la lésion, d'une part, et, d'autre part, hyperesthésie de l'avant-bras gauche, dans la région correspondant au siège de la lésion du nerf cubital du côté opposé; enfin il y avait anesthésie de deux doigts de la main gauche. Encore la présence de lésions véritables, dans la moelle, n'est-elle pas indiscutable dans ce fait.
On pourrait interpréter encore delà même façon le premier des deux faits recueillis dans mon service par M. Leloir et publiés dans les Bulletins de la Société Anatomique*.
Dans ce cas, d'ailleurs assez complexe, à la suite d'une blessure du pied et de la jambe gauche par des éclats d'obus (1870), et d'une gelure des deux pieds (le blessé était tombé dans un fossé et y était resté toute
1. Brown-Séquard. Remarks en some interestinij E/fects of Injuries of Nerves (Arch. of Scientif. and Pract. Med. 1873, no 1.)
2. H. Leloir. Contribution à V étude des atrophies musculaires d'origine spinale, produites par des lésions périphériques {Bulletin de la Société Anatomigue, mars 1881, pp. 233 et suiv.). L'autre fait est un cas d'atrophie du membre supérieur gauche, survenue trois ans après un phlegmon diffus de ce membre.
la nuit), séjour prolongé au Yal-de-Grâce. Les blessures et les gelures ne sont guéries qu'au bout de six mois; mais alors les pieds sont déformés, en varus équin. Section des tendons d'Achille et de ceux des longs péroniers des deux côtés. Quand on enlève les appareils de contention, au bout desix mois, les muscles des jambes sont très atrophiés. Le malade finit par pouvoir marcher un peu et par se mettre au travail (peintre en bâtiments). En 1873, paralysie complète du bras droit, avec anesthésie. li est à peu près guéri au bout de 8 mois; mais sa main offre des modifications notables; elle est cyanosée, ordinairement froide, parfois gonflée; de plus, les muscles des éminences thénar et hypothénar commencent à s'atrophier. Peu après, la main gauche commence à se prendre de la même façon : frémissements fibrillaires très prononcés au début. La contractilité faradique est diminuée dans les muscles des éminences thénar et hypothénar ; elle est intacte dans les muscles des avant-bras. La sensibilité cutanée est normale.
L'influence possible du saturnisme empêche ce fait (Tel re aussi net qu'il le serait sans cela. Il faut remarquer toutefois que les symptômes paralytiques et atrophiques constatés dans les membres supérieurs, particulièrement dans les avant-bras et les mains, ne sont pas ceux qui caractérisent l'empoisonnement par le plomb.
C'est encore de la même manière qu'il convient probablement d'expliquer un fait cité, par M. Guichard, dans sa thèse et reproduit en abrégé dans YUnion Médicale, d'après la Gaz. hebdom. des Sciences médicales de Bordeaux \
1. Voici le résume donné par l'Union Médicale (30 juillet 1881). — Atrophie musculaire réflexe des membres supérieurs, consécutive à une fracture double de Vkumérus droit. — Un marin, âgé de 32 ans, ayant des antécédents d'alcoolisme et d'inipaludisme, tombe au fond de la cale d'un navire en 1876 et se fait une fracture de l'humérus droit et de plusieurs côtes. A la suite de la consolidation de la fracture, U éprouve de la diminution des forces et de la gêne des mouvements dans le membre supérieur droit; puis le membre s'atrophie et la colonne vertébrale commence à se déformer. Quelque temps après, le bras gauche s'affaiblit et il se produit une atrophie des muscles de l'éminence thénar de ce côté. Actuellement, l'atrophie du bras droit est complète, celle du bras gauche est moins avancée; à l'exception de ceux du pouce, les muscles des membres supérieurs conservent les mouvements volontaires, mais ont perdu de leur énergie. Le sens musculaire et la sensibilité sont intacts.
La scoliose vertébrale consiste dans une courbure (concave à gauche) de la région dorsale, sans affaissement du corps des vertèbres; l'angle des côtes, dans la région latérale droite du thorax, est aplati; les muscles pectoraux sont atropines et même le pectoral droit ne se contracte plus par l'excitation électrique. Le trapèze droit obéit mieux à cette action que le trapèze gauche. L'on observe de plus un abaissement de température dans W- membre supérieur droit.
Du côté des organes respiratoires, on constate un peu d'emphysème pulmonaire et de la diminution de la capacité pulmonaire.
Ce cas diffère de l'atrophie musculaire progressive par l'absence de la déformation de la main (doigts en griffe). C'est doue une atrophie musculaire réflexe par irritation des nerfs du bras par les os fractures. Quant à la scoliose des vertèbres dorsales, on peut l'attribuer a ce que, L'atrophie musculaire ayant débuté a droite, les muscles du côté gauche exerçaient une action plus puissante sur la colonne vertébrale.
M. Joltïoy a observé aussi, dans un cas, la propagation d'une atrophie réflexe du membre primitivement atteint au membre correspondant de l'autre côté. « Après un traumatisme ayant porté sur les jointures du poignet et du pouce du côté droit, il se développa une névrite dans le nerf radial. Les muscles animés par ce nerf s'atrophièrent d'abord, puis l'atrophie envahit presque tous les muscles du membre. Les accidents parurent, dans les premiers temps, vouloir s'y localiser; mais, après plusieurs mois, il survint des douleurs très vives dans le membre supérieur du côté opposé, et les muscles de ce membre s'atrophièrent bientôt1.
Je citerai encore un fait de propagation des modifications delà moelle, des points primitivement affectés à une partie étendue de ce centre nerveux.
Le nommé G. L. âgé de 29 ans, entre à l'Hôtel-Dieu, dans le service de M. Vulpian, salle Saint-Denis, 11, le 20 novembre 1885.
Aucune maladie d'enfance à mentionner ; aucune affection du système nerveux chez ses parents. Le malade n'a pas eu la syphilis ; il n'a pas fait d'excès alcooliques.
Vers la lin du mois de décembre 1884, il contracte une blennorrhagie qui a été soignée, d'après ce qu'il dit, au moyen d'injections de solutions de bicarbonate de soude. Au bout de 10 jours, l'affection uréthrale tend à disparaître. A ce moment G. est pris de douleurs très vives dans le genou droit. Cette jointure se tuméfie rapidement, les téguments qui la recouvrent sont le siège d'une rougeur intense. Le malade ne peut faire le moindre mouvement du membre inférieur droit sans exaspérer la douleur à un degré extrême. Peu à peu sous l'influence du traitement (dont on n'a pas pu déterminer la nature), les douleurs du genou se calment ; mais, avant qu'elles n'aient tout à fait disparu, de nouvelles douleurs se manifestent dans la région lombaire et elles remontent bientôt jusque vers les premières vertèbres dorsales. Au niveau des reins, ces douleurs étaient constrictives : entre les épaules, c'étaient des tiraillements qui augmentaient lorsque le malade faisait des mouvements du tronc ou des membres supérieurs. Ces douleurs devenaient beaucoup plus vives par moments et réveillaient plusieurs fois le malade pendant la nuit.
En mars J885, le malade s'aperçoit qu'il perd ses forces. Lorsqu'il est assis, il a de la peine à se relever ; lorsqu'il écrit pendant une heure ou une heure et demie (il est employé), sa main droite et son bras sont le siège d'un tremblement qui le force à se reposer. En marchant, il traîne la jambe droite.
En juin 1885, on applique des pointes de feu à plusieurs reprises sur la région dorso-vertébrale et la région lombo-vertébrale. Les douleurs
1. A. Joffi'oy. De la névrite parenchymateuse spontanée, généralisée ou partielle (Archives de Physiol. norm. et pathol., 1879, p. 175).
de ces régions diminuent et le malade se relève un peu plus facilement lorsqu'il est assis.
Au mois d'octobre, L'état cesse de s'améliorer et même les divers symptômes de l'affection redeviennent tout aussi accentués qu'auparavant. Le malade se décide à entrer à i'Hôtel-Dieu le 20 novembre, parce que les soins qui lui sont donnés chez lui ne lui paraissent exercer aucune action utile sur son état morbide.
Le malade, le lendemain de son entrée, est examiné en détail. Il peut se tenir debout, marche bien, mais est un peu plus faible sur le membre inférieur droit que sur le membre inférieur gauche. Dans son ensemble, le membre inférieur droit est un peu plus grêle que l'autre; la fesse droite est un peu plus étroite que la fesse gauche.
L'épaule droite est un peu plus élevée et plus étroite que l'épaule _ i che, comme dans les cas d'atrophie musculaire scapulo-humérale. Le deltoïde et les muscles scapulaires (sus et sous-épineux), sont un peu moins volumineux à droite qu'à gauche. Lorsque le malade tend ses membres supérieurs en avant, horizontalement, et qu'il résiste à un effort fait pour les écarter l'un de l'autre, on reconnaîtque la partie inférieure des grands pectoraux est mieux conservée que la partie supérieure.
On s'assure, en cherchant à s'opposer aux mouvements normaux effectués par le deltoïde et le grand dorsal, que ces muscles sont plus faibles du côté droit que du côté gauche. Les muscles extenseurs et fléchisseurs de la tète sur le cou sont affaiblis aussi.
La force des fléchisseurs des mains, évaluée à l'aide du dynamomètre, a certainement fléchi, mais à peu près au même degré des deux côtés.
Pas de contractions fîbrillaires.
La contractilité faradique des muscles est normale ou à peu près ; elle a paru très légèrement diminuée dans certains muscles des membres du côté droit (deltoïde, biceps, opposant du pouce ; triceps crural, adducteurs, demi-tendineux, jumeaux) ; elle était, au contraire, affaiblie dans certains muscles des membres du côté gauche (Long supinateur, cubital antérieur, muscles de l'éminence hypothénar, fessiers).
La circonférence du bras gauche l'emporte d'un centimètre sur celle du bras droit ; celle de l'avant-bras gauche est de deux centimètres supérieure à celle de l'avant-bras droit. La circonférence de la cuisse droite a trois centimètres de plus que celle de la cuisse gauche : celle des jambes au milieu de la saillie des mollets est égale d'un côté à l'autre.
11 n'y a pas de troubles de la sensibilité: ni douleurs (à l'exception des tiraillements qu'éprouve encore le malade dans la région vertébrolombaire), ni paresthésie, ni anesthésie. Organes des sens normaux.
Jamais aucun trouble de la miction ou de la défécation.
Pas de rougeur des membres, dans la station verticale ; pas de refroidissement habituel des extrémités.
Poils plus abondants sur la cuisse droite. Pas de troubles trophiques de la peau ou des ongles.
Il y a des cicatrices, comme des vergetures, sur la partit! antérieure des épaules, surtout du côté droit et sur les parties latérales du ventre.
Le malade a été très gras (il est plutôt maigre aujourd'hui); il pesait 85 kilog. L'amaigrissement rapide qu'il a subi explique sans doute ces stigmates.
Le malade se plaint des tiraillements qu'il ressent dans la région lombaire et assure qu'ils le réveillent plusieurs fois chaque nuit.
On prescrit de l'iodure de potassium à l'intérieur (1 gr. par jour), des pilules de sulfate de strychnine (3 par jour, à 1 milligr.), la faradisation quotidienne des muscles affaiblis et une pulvérisation de chlorure de méthyle (sous pression), sur la région douloureuse du dos et des lombes. Au bout de quelques jours, les douleurs dorso-lombaires ont disparu ; puis, peu à peu, les muscles des membres reprennent de la force.
Vers la lin du mois de décembre, le malade, bien qu'il ne soit pas tout à fait guéri, demande sa sortie de l'hôpital.
En résumé, il s'agit, dans cette observation, d'une arthrite blennorrhagique qui a eu pour siège le genou droit, et qui a (iéterminé une atrophie des muscles de la cuisse droite, particulièrement de ceux delà région antérieure de la cuisse. Peu à peu certains muscles du membre supérieur droit et ceux de la région postérieure du tronc se sont affaiblis et légèrement atrophiés : les muscles de la moitié gauche du corps ont été atteints aussi, mais à un moindre degré. Il est probable que, dans ce cas, il y a eu une légère altération de la substance grise médullaire, altération qui, d'abord limitée à la parlie de la moelle d'où naît le nerf crural droit, s'est ensuite propagée d'un côté à l'autre de ce centre nerveux, puis de bas en haut. Les douleurs rachidiennes éprouvées par le malade, autorisent à supposer que l'altération cle la moelle épinière a été de nature inflammatoire. Ces douleurs existaient encore lors cle l'entrée du malade à l'hôpital, et elles n'offraient pas les caractères de celles par lesquelles se traduit l'arthrite vertébrale.
Parmi les autres faits qu'on pourrait citer, comme exemples de névrite ascendante incontestable, donnant lieu à des altérations médullaires, il importe de mentionner tout spécialement le cas que M. Gharcot a rapporté dans ses cliniques, et qui lui a fourni l'occasion de remarques d'un haut intérêt l.
Résumé de l'Observation. Un homme âgé de 40 ans, assez vigoureux, bien constitué, sans autre antécédent que l'abus des boissons alcooliques, de 27 à 36 ans, reçoit un violent coup portant sur la fesse gauche et produit par un lourd madrier de bois, le 28 décembre 1881. D'après
1 . J.-M. Chavcot. Exemple d'affection spinale consécutive à une contusion du nerf sciatique {Le Progrès Médical, 3 mars et 10 mars 1883).
le heu qu'indique le malade, la région atteinte correspond exactement au trajet des nerfs grand et petit sciatiques, au-dessous de l'échancrure sciatique.il est jeté à terre par la violence du coup et, dès ce moment il éprouve, sur le trajet du nerf sciatique et de ses branches, des douleurs oflrant tous les caractères que l'on trouve dans la névralgie sciatique Cette douleur s'accompagne d'une impuissance du mouvement du membre inférieur gauche, impuissance qui augmente graduellement et qui devient telle qu'au bout de trois mois, le malade ne peut se tenir debout qu en s'appuyant : puis peu à peu le mouvement redevient possible mais reste difficile et, au bout de six mois, la marche ne peut pas avoir heu pendant plus d'un quart d'heure ou d'une demi-heure, sans une grande fatigue. Les douleurs avaient à peu près disparu trois mois environ après l'accident. Vers cette même époque, au milieu du mois de mars 1882, le malade ressent comme une barre douloureuse dans la région lombaire des deux côtés ; cette sensation dure pendant plusieurs jours: et deux ou trois jours après, il y a impossibilité de la miction. L'examen des voies urinaires, pratiqué à l'hôpital Necker, par M. Guyon, démontre l'absence de toute lésion de ces voies. Depuis ce temps, là miction ne se fait plus que par le cathétérisme, et parfois il y a issue d'urine par regorgement. On observe aussi dès lors de l'incontinence des matières fécales et une anaphrodisie complète.
Le malade entre à la Salpêtrière, le 8 novembre 1882, et l'on constate alors une diminution du volume de la cuisse et de la jambe du côté gauche. La jambe et le pied sont froids, marbrés de taches rouges et le pied est légèrement gonflé. La sensibilité est obnubilée sur presque toute l'étendue du membre. Les réflexes cutanés sont normaux; les réflexes rotuliens sont normaux à gauche, exagérés à droite.
Il y a un affaiblissement considérable du muscle grand fessier comme aussi du moyen et du petit fessiers, des muscles postérieurs de la cuisse et des muscles extenseurs et fléchisseurs du pied. Les fessiers et la plupart des muscles de la jambe du côté droit sont affaiblis aussi.
M. Charcot montre que, dans ce cas, il est impossible de ne pas admettre une lésion médullaire siégeant dans la partie inférieure du renflement lombaire. Cette lésion s'est produite sans doule au moment où s'est manifestée la sensation de barre douloureuse dans la région lombaire et où s'est montrée la paralysie de la vessie et du rectum. L'existence des altérations médullaires (probablement myélitiques), est prouvée non seulement par ces symptômes, mais encore par diverses circonstances de l'observation : par l'extension de l'affaiblissement musculaire au membre inférieur droit, par la paralysie du moyen et du petit fessiers du côté gauche, muscles qui reçoivent leur innervation, non pas des nerfs grand et petit sciatiques, directement atteints par la contusion, mais du nerf fessier supérieur, provenant des premières branches du plexus sacré.
Enfin, M. Charcot fait voir que les résultats de l'exploration électrique ne peuvent laisser aucun cloute, car on trouve la réaction de dégénération dans le muscle moyen fessier du côté gauche et dans le muscle grand fessier des deux côtés, ce qui indique que les nerfs de ces muscles ont subi la dégénération atrophique. Pour le grand fessier du côté gauche on pourrait invoquer la lésion directe du nerf petit sciatique de ce côté, mais il n'en est pas de même pour le muscle grand fessier du côté droit et l'on peut en dire autant des muscles de ce même côté droit, animés par le grand nerf sciatique et qui présentent aussi, à un certain degré, la réaction de dégénération.
L'atrophie musculaire s'observe souvent dans la sciatique non traumatique, L'atrophie musculaire consécutive à la névralgie sciatique est connue depuis longtemps : elle a été signalée par Cotugno, dans le siècle dernier. OUivier (d'Angers), Yalleix, en ont parlé et il en est de même de la plupart des auteurs qui se sont occupés de cette sorte de névralgie. M. Cl. Bonnefin, dans sa thèse inaugurale ', a, d'une façon toute spéciale, appelé l'attention sur cette conséquence de la sciatique et il a montré que l'atrophie est beaucoup plus fréquente qu'on ne le croyait avant lui.
Dans un mémoire très intéressant 2, M. Landouzy a étudié avec beaucoup de soin et de perspicacité cette sorte d'atrophie musculaire. Pour lui, la sciatique peut se présenter sous deux formes : tantôt cette affection est due à un état maladif du nerf sciatique, sans lésion inflammatoire, tantôt il y a lésion. Dans ce dernier cas, c'est d'une névrite qu'il s'agit et ce sont les sciatiques produites par une névrite qui déterminent des atrophies musculaires. Tout en n'admettant pas, pour la première forme, une semblable lésion phlegmasique, M. Landouzy croit cependant qu'il y a dans les sciatiques de ce groupe un trouble matériel du nerf.
Je suis loin de nier l'existence de lésions inflammatoires dans certaines névralgies sciatiques spontanées ; mais je persiste à dire que les preuves directes sont bien peu nombreuses et que les preuves indirectes n'ont pas toule la valeur qu'on leur attribue. Rien ne démontre que les troubles trophiques tels
1. Cl. Bonnefin. De l'atrophie musculaire consécutive aux névralgie*. Paris, 1860.
2. L. Landouzy. De la sciatique et de l'atrophie qui peut la compliquer {Archives yen. de Méd., mars 1875 et tirage à part).
que : atrophie musculaire, épaissîssement de la peau, œclèiue, zona, cités par M. Landouzy, ne puissent prendre naissance dans ces cas que sous l'influence d'une névrite du nerf sciatîque. En particulier, pour l'atrophie musculaire qui nous intéresse surtout ici. on peut supposer qu'une névralgie sciatique ordinaire, une souffrance du nerf sciatique, qu'elle siège dans le nerf lui-même ou qu'elle ait pour origine un état maladif de la région de la substance grise médullaire qui reçoit les libres centripètes du nerf sciatique, peut provoquer une atrophie des muscles du membre inférieur. Si la cause de la sciatique réside dans la substance grise de la moelle, rien de plus facile à comprendre ; si c'est le nerf lui-même qui est malade, une atrophie musculaire peut se manifester dans ces conditions, sans qu'il y ait névrite véritable, de même que l'atrophie musculaire provoquée parles affections des jointures n'implique pas nécessairement des lésions inflammatoires des nerfs centripètes, provenant du siège de l'affection articulaire, ni de ceux qui se rendent aux muscles altérés ' .
Cette atrophie musculaire reste habituellement confinée dans les muscles du membre atteint de sciatique, mais ultérieurement les muscles de l'autre membre peuvent se prendre à leur tour, comme nous avons vu que cela a lieu pour les cas d'atrophie dite réflexe, produite par les lésions articulaires,
1. J'ai eu l'occasion de voir un fait d'atrophie musculaire consécutive à une névralgie, dans lequel la guérison a eu lieu à la suite d'une violente commotion traumatique, accompagnée de fortes contusions. J'avais donné des conseils en 1832 à un malade qui était atteint d'atrophie très prononcée des muscles de la jambe gauche, surtout de la région antéro-externe et de la région externe. Cette atrophie avait été précédée d'une sciatique intense du môme côté, et les douleurs existaient encore au moment où je fus consulté. Les traitements prescrits avaient échoué. Il est vrai que l'électricité n'avait pas été employée avec persévérance par le malade qui s'électrisait luimême. Je conseillai l'emp'loi de l'ioduxe de potassium à l'intérieur et je fis pratiquer de nouveau la faradisation. Le traitement fut suivi cette fois avec persévérance : mais les douleurs continuèrent et l'atrophie musculaire resta stationnaire. Je ne revis le malade qu'au bout d'un an. Il allait beaucoup mieux et il m'apprit que ramélioratien s'était produite rapidement dans les circonstances suivantes : il conduisait lui-même sa voiture, lorsque son cheval s'abattit. Il fut renversé violemment à terre, où il demeura sans connaissance. On vint presque aussitôt le relever et on le transporta che;: lui. Il avait repris connaissance assez promptement: il fut mis au lit et on constata des contusions considérables de tout le côté gauche, particulièrement sur le bras et la jambe.
Au bout de peu de jours, lorsque les douleurs des contusions s'apaisèrent, le malade s'aperçut que les douleurs de la sciatique n'existaient plus. Il vit en môme temps au bout de deux ou trois semaines, qu'il marchait bien plus facilement ; il boitait péniblement avant sa chute ; toute claudication avait cessé. 11 y avait deux mois que l'accident était survenu lorsque je l'examinai et je pus constater que l'atrophie avait très notablement diminué : quelques semaines après, elle avait disparu à peu près complètement.
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par les anciennes plaies d'armes à l'eu, etc. En général, l'apparition de l'atrophie dans le membre non primitivement affecté est précédée de douleurs sur le trajet du nerf sciatique de ce membre ; mais ces douleurs sont souvent sourdes, assez faibles ; elles peuvent même faire défaut.
Dans quelques-uns de ces cas, on trouve, plus ou moins marquée, dans les muscles en voie d'atrophie, la réaction de dégénération et il est alors certain que le nerf sciatique est atteint d'altérations atrophiques, probablement par névrite \
La question des névralgies, malgré les efforts faits pour l'élucider, reste encore très obscure et il est réellement difficile de faire jouer un rôle important à la névrite, pour l'explication des divers troubles dystrophiques déterminés par ces affections, tant que l'existence de cette névrite n'aura pas été mise hors de doute, tant que nous ne saurons rien sur ses lésions, sa fréquence, etc.
La connaissance de la pathogénie des névralgies ne nous donnerait pas seulement une ample satisfaction scientifique ; elle nous serait surtout d'une bien grande utilité pour guider tous nos essais thérapeutiques.
La théorie de la névrite est saus contredit séduisante et elle paraît s'accorder assez bien avec divers points de l'histoire des atrophies musculaires produites par les névralgies. Il est donc tout naturel que cette théorie ait été adoptée par de très bons esprits. Elle est peut-être d'ailleurs exacte, dans une certaine mesure. Elle peut invoquer en sa faveur des analogies tirées de l'expérimentation et, en réalité, elle explique bien les faits qu'elle cherche à interpréter.
Les expériences de M. Hayem nous rendent effectivement bien compte de tous ces faits 2. Mais je répète qu'on ne peut
1. On admet que cette névrite est ou peut être à la fois ascendante et descendante. En remontant vers la moelle, elle atteindrait la substance grise et y déterminerait des altérations ou des modifications qui, par extension à l'autre moitié du centre médullaire, pourraient provoquer une atrophie des muscles de l'autre membre inférieur avec ou sans névrite sciatique de ce côté. Il faut bien savoir d'ailleurs que, dans certains de ces cas, il s'agit d'une affection primitive de la moelle épinière (myélite ou méningo-myélite), maladie qui, née d'abord da*ns une des moitiés du centre médullaire, se propage ensuite à l'autre moitié et se traduit dans une première période, par des symptômes semblables ou analogues à ceux de la sciatique, et qui, dans une période ultérieure, détermine de la parésie et de l'atrophie des muscles.
2. C'est aussi par l'hypotbèse d'une névrite ascendante et d'une altération consécutive de la moelle que M. Bidon, dans un intéressant mémoire sur La paralysie par irritation périphérique, explique les paralysies, plus ou moins étendues que l'on voit parfois survenir plus ou moins longtemps après un traumatisme (Revue de Médecine, avril 1884, pp. 334-351).
pas interpréter ainsi la généralité des cas d'atrophie musculaire dite réflexe et je pense que, dans la plupart de ces cas, il s'agit, comme je l'ai dit, non d'une véritable altération de la moelle, reconnaissable à l'aide de nos moyens actuels d'investigation, mais d'une modification spéciale de la substance des cellules nerveuses motrices de ce centre, modification provoquée par les irritations émanées des parties périphériques lésées el quia pour conséquence un affaiblissement de l'influence trophique de ces cellules. Cette modification est-elle, elle-même, de nature irritative ? On peut jusqu'à un certain point le supposer, puisque, si elle s'exagère, dans certaines conditions, elle peut donner lieu à de réelles altérations, vraisemblablement inflammatoires.
VÏNGT-SIXIEME LEÇON
Paralysie labio-glosso-laryngée
(Paralysie bulbaire progressive)
Bien que j'aie l'intention de laisser de côté pour le moment la pathologie du bulbe rachidien, je ne puis cependant pas me dispenser de dire quelques mots d'une maladie qui est caractérisée anatomiquement par des lésions de la moelle allongée, mais qui est liée à l'atrophie musculaire progressive par des relations si étroites qu'il est impossible de ne pas étudier ces deux maladies l'une après l'autre.
C'est à Duchenne (de Boulogne) que nous devons la distinction de la paralysie labio-glosso-laryngée comme type morbide spécial. Il la décrivit d'abord sous le nom de paralysie musculaire progressive de la langue, du voile du palais et des lèvres 1 ; puis il la désigna ultérieurement sous le nom de paralysie labio-glosso-laryngée que Trousseau avait proposé : c'est ce nom qui est adopté maintenant par la plupart des pathologistes 2.
La paralysie glosso-labio-laryngée, comme son nom l'indique, est une paralysie qui envahit les lèvres, la langue et le larynx. Cette dénomination est claire, parce qu'elle ne prête pas à l'équivoque ; mais elle n'est pas suffisamment compréhensive, car elle n'implique pas les autres paralysies et parésies qui peuvent, à un moment ou à un autre, s'ajouter aux paralysies fondamentales de la maladie.
Les phénomènes du début de la paralysie glosso-labio-laryngée consistent en un embarras de la parole et en une légère difficulté de la déglutition qui deviennent assez rapidement
1. Duchenne (de Boulogne). Archives générales de méd., 1868; nos de septembre et d'octobre.
2. Duchenne (de Boulogne). De félectrisation localisée, 3e édition, 1872, pp. 56 et suiv.
une gêne notable pour le malade \ La langue paraît être l'organe qui subit, en général, les premières attaques clu mal et la difficulté de prononcer les consonnes labiales semble être souvent le symptôme initial : il est difficile d'ailleurs de savoir avec précision si les lèvres ne sont pas d'ordinaire affectées aussi dès le début, parce que la gêne de la parole, déterminée par l'embarras fonctionnel de la langue, peut absorber toute l'at- (entiou du malade et l'empêcher de reconnaître les premiers indices de la parésie des lèvres. Il n'est pas absolument rare que les troubles du mouvement de la langue soient ainsi, pendant plusieurs mois, les seuls symptômes observés par le malade. Le plus habituellement, lorsque le malade vient consulter un médecin, l'affection a déjà fait assez de progrès pour devenir un sujet de graves préoccupations. A ce moment, non seulement l'orbiculaire des lèvres est pris manifestement comme les muscles linguaux, de telle sorte que les consonnes labiales ne sont pas non plus nettement articulées ; mais il y a même parfois, en outre, un affaiblissement des contractions des muscles de l'isthme du gosier, de ceux du pharynx et des muscles extrinsèques du larynx. On constate facilement alors un embarras plus ou moins considérable de la déglutition, de l'articulation des mots, de la phonation, etc.
Pendant les premiers mois de la maladie, la parole est plus ou moins gênée, suivant le temps qui s'est écoulé depuis le début. Eu général, lorsque l'articulation des mots est encore possible, le malade peut parler assez nettement pendant quelques moments; puis les syllabes deviennent moins franchement articulées ; la langue perd peu à peu, plus ou moins rapidement, la vivacité de ses mouvements ; elle s'épaissit, dit le malade ; en réalité, elle devient de plus en plus paresseuse ; la parole est comme barbouillée et, en peu d'instants, les muscles linguaux refusent le service. Le malade, après quelques vains efforts, cesse alors de parler. Un repos de quelques minutes suffit pour lui permettre de recommencer à articuler nettement une ou plusieurs phrases, après quoi les mêmes phénomènes d'enchaînement progressif de la langue se reproduisent.
1. Kwsbaber a v, deux malades chez lesquels le premier phénomène de l'affection, le .signe précurseur, a ete une anestbésie de la sensibilité excito-réflexe du voile dû palais, de ses piliers, du pharynx, de l'œsophage, de l'épiglotte, de la membrane muqueuse laryngée, delà trachée-artère (Gaz. Hebdom. de méd. et de chirurgie 187<>
J'ai observé ces symptômes de la première période de la paralysie glosso-labio-laryngée chez quelques malades ; ils étaient bien accusés surtout dans deux cas. Dans un cas, il s'agissait d'un élève en médecine dont les études étaient terminées, mais qui avait encore des examens à subir. Je faisais partie du jury devant lequel il soutenait sa thèse inaugurale. A chaque question, le candidat commençait une réponse qui, dès les premiers mots, était difficile à saisir, à cause de Farticulation défectueuse des syllabes et qui devenait, vers la fin de la phrase, tout à fait incompréhensible. On fut obligé déterminer l'examen au bout de quelques minutes.
L'autre malade était un jeune médecin déjà pourvu d'une clientèle assez nombreuse. L'affection était un peu moins avancée, la première fois que je le vis, que dans le cas précédent. 11 pouvait parler pendant un petit nombre de minutes d'une façon très nette ; puis sa parole devenait pâteuse, mal articulée et finalement elle était inintelligible ; à ce moment, il ne pouvait même plus prononcer le mot le plus simple.
L'état des malades, dans cette période, est déjà très pénible, même lorsqu'ils n'ont pas, comme dans les deux cas auxquels je viens de faire allusion, l'esprit hanté par de sombres soupçons sur la nature et la gravité de leur affection. La lutte qu'ils sont obligés de soutenir sans cesse contre les difficultés des communications verbales avec leurs semblables les rend moroses et7 en même temps, excite leur système nerveux ; ils sont souvent impressionnables à l'excès et retiennent parfois difficilement leurs larmes.
Le moral est bien plus affecté encore lorsque les malades s'aperçoivent qu'ils ne peuvent plus remuer aisément la langue et les lèvres et qu'ils avalent avec difficulté ; ils ne doutent plus, en général, delà nature de l'affection dont ils sont atteints ; ils comprennent que ces organes sont en voie de paralysie. Ils sont malheureusement dans le vrai : l'embarras de la parole ne tient pas en effet à une ataxie du mouvement des muscles de la langue ; c'est bien à une parésie plus ou moins marquée de ces muscles qu'il faut l'attribuer. La langue ne peut que difficilement exécuter des mouvements de latéralité ou de soulèvement dans la cavité buccale ; elle est tirée avec peine hors de la bouche et quelquefois elle ne peut même que dépasser un peu les dénis par sa pointe : dans cet état de protraction plus ou moins incomplète, les mouvements de la-
téralilé sont encore plus bornés. Quelquefois on remarque de légers mouvements fîbrillaires sur les bords de l'organe.
Les mouvements des lèvres sont difficiles aussi. Le malade ne peut plus disposer ses lèvres comme pour faire la moue, ne peut plus siffler, ni écarter les commissures labiales de leur attitude de repos, comme pour rire. Du moins, dans les premières périodes, ces divers mouvements sont malhabiles et bornés : plus tard, ils sont impossibles. Duchenne (de Boulogne) a constaté, dans certains cas, que la paralysie ne se borne pas à l'orbiculaire des lèvres mais qu'elle atteint aussi le carré et le triangulaire des lèvres ; ce qui, d'après lui, empêcherait la prononciation des voyelles e et i.
La déglutition, à un certain moment, s'opère avec peine ; le malade est quelquefois obligé de faire deux ou trois efforts consécutifs pour réussir à avaler un bol alimentaire ; les liquides sont surtout déglutis difficilement et ils sont parfois rejetés par les fosses nasales. Comme la langue ne peut plus, comme dans l'état normal, s'appuyer successivement, par tous ses points, de sa pointe à sa base, contre la voûte palatine et le voile du palais, pour pousser le bol alimentaire vers l'arrièrebouche, les malades souvent renversent la tête en arrière, pour faire couler dans le pharynx, par déclivité, les aliments liquéfiés par la mastication et l'insalivation. Dans l'intervalle des repas, ils ne peuvent plus faire, d'une manière tout à fait efficace, les mouvements réflexes de la déglutition que provoque la sécrétion continue de la salive et ce liquide tend à s'écouler sans cesse hors delà bouche. L'écoulement salivaire peut être abondant ; il semble qu'il y ait, dans certains cas, un certain degré d'excitation des glandes et, par suite, un peu de sialorrhée.
La parésie des muscles du voile du palais, qui contribue avec celle de la langue à la gêne de la déglutition, altère le son de la voix : celle-ci devient nasonnée. Cette parésie explique aussi pourquoi le malade éprouve une grande difficulté pour souffler par l'orifice buccal. L'affaiblissement des mouvements des lèvres l'empêche de disposer cet orifice d'une manière favorable à l'action de souffler ; mais, en outre, l'impuissance des muscles du voile du palais ne lui permet pas de fermer les communications entre l'arrière-bouche et les fosses nasales, de telle sorte que l'air expulsé sort par les narines, au lieu de sortir par la bouche. Pour réussir à souffler — assez faiblement
du reste — par l'orifice buccal, il faut que le malade comprime ses narines avec ses doigts.
L'affaiblissement si évident des mouvements fonctionnels du voile du palais contraste souvent avec la persistance des mouvements réflexes provoqués dans ce voile par les contacts et les titillations de la surface cle sa membrane muqueuse : mais parfois ces mouvements réflexes ont perdu aussi leur vivacité normale.
Duchenne (de Boulogne) a signalé encore un symptôme qu'il a observé dans tous les cas, dès qu'il en a eu reconnu l'existence : c'est une parésie plus ou moins accusée des muscles ptérygoïdiens. La paralysie de ces muscles empêcherait, chez les malades atteints de paralysie labio-glosso-laryngée, les mouvements cle diduction des mâchoires et serait une cause de difficulté pour la mastication.
Tous ces troubles fonctionnels augmentent graduellement. Les mouvements cle la langue deviennent de plus en plus difficiles elle malade ne peut plus, au bout d'un certain temps, lui faire quitter le plancher buccal ; à peine si l'on voit s'y produire quelques faibles oscillations au moment des efforts faits pour la déplacer. En examinant avec soin cet organe, on voit s'y produire des mouvements fibrillaires ; de plus, on reconnaît sans peine qu'il a subi une légère atrophie : lorsque cette atrophie est plus marquée, la membrane muqueuse linguale est comme plissée, chiffonnée. Il est bon de noter toutefois que, dans certains cas, l'atrophie de la langue était à peine reconnaissable, même dans les dernières semaines de la maladie. La parole est de plus en plus inintelligible. Dans les mots que le malade cherche à prononcer, les consonnes labiales et linguales ont disparu : toute articulation finit par être impossible et le malade ne fait plus entendre, lorsqu'il veut parler, que la lettre a ou même parfois qu'une sorte de grognement nasonné incompréhensible. Plus tard même, les sons laryngés peuvent ne plus se produire ; il y a aphonie et alalie complètes. L'aphonie complète est d'ailleurs rare, car Duchenne ne l'a observée qu'une fois. Dans des cas de ce genre, il y a probablement paralysie complète des cordes vocales. Lorsqu'il y a un simple affaiblissement des sons vocaux, ces cordes ne sont que relâchées, comme Duchenne l'a constaté à l'aide du laryngoscope»
Les muscles orbiculaires des paupières et les buccinateurs ne sont pas atteints d'ordinaire par la maladie et ils exécutent
alors leurs mouvements comme dans l'état normal. Mais exceptionnellement l'orbiculaire des paupières et la plupart des muscles faciaux peuvent être intéressés, assez légèrement d'ailleurs ; j'ai vu un cas dans lequel ces muscles, qui étaient un peu affaiblis, offraient parfois de faibles mouvements spasmodiques. La face est pâle, amaigrie, l'expression de la physionomie est triste et cette expression, qui est due en partie au chagrin causé par la maladie, doit encore être attribuée, pour une part, à la paralysie de l'orbiculaire des lèvres, comme le fait remarquer Duchenne (de Boulogne). La fente buccale, en effet, est un peu allongée par la contraction tonique des muscles diducteurs des commissures, en même temps que la partie moyenne de chaque côté de la lèvre supérieure est relevée par la contraction tonique des élévateurs. La bouche entr'ouverte prend ainsi un aspect pleureur qui modifie tout le faciès dans le même sens. Duchenne a vu un malade chez lequel la bouche s'entr'ouvrait pendant le rire et le pleurer, de telle sorte que les dents étaient mises à découvert et demeuraient ainsi, tant que le malade n'avait pas rapproché ses lèvres à l'aide des doigts. La déglutition est de plus en plus pénible et l'alimentation devient progressivement de plus en plus difficile. La salive s'accumule dans la cavité buccale, puis s'écoule au dehors lorsque la tête est tournée sur un de ses côtés ou penchée en avant; lorsque la tête s'appuie par l'occiput sur l'oreiller, la salive peut pénétrer en abondance dans les voies aériennes et il en résulte des menaces d'asphyxie : il en est quelquefois de même des liquides et des matières alimentaires.
Même dans cette période, la contractilité musculaire, ainsi que l'avait bien vu Duchenne (de Boulogne), n'est pas abolie. On peut encore, à l'aide des courants faradiques, provoquer des contractions de la langue et du muscle orbiculaire des lèvres. La sensibilité de la face, de la langue et des diverses parties de la membrane muqueuse buccale, demeure intacte dans tous ses modes. Les organes des sens ne sont point modifiés par la maladie. Le goût, en particulier, est aussi net que dans l'état normal.
Chez un certain nombre de malades, on constate, dès les premières périodes de la maladie, dès le début même, de la céphalalgie. Le siège des maux de tête est variable. Les douleurs paraissent assez souvent localisées dans la région fronlale ou bien c'est dans la région occipitale qu'elles se font surlout sentir. 11
n'est pas rare non plus d'observer des douleurs parfois vives siégeant dans la nuque.
Les fonctions cérébrales s'exécutent de la façon la plus normale. Sauf la tristesse, le découragement, le désespoir, qui s'emparent habituellement des malades et qui les portent à pleurer, il n'y a aucun trouble des facultés intellectuelles et affectives.
Pendant la plus grande partie de la durée de l'affection, la station verticale est le plus souvent facile; la marche s'exécute comme avant le début du mal. On a signalé, mais comme phénomènes morbides exceptionnels, des étourdissements, des sensations de vertiges: ces phénomènes sont peut-être provoqués par le travail pathologique dont le bulbe rachidien est le siège.
Les muscles des membres et du tronc conservent donc souvent leurs mouvements normaux jusqu'à la fin de la maladie. Mais il n'en est pas toujours ainsi et des symptômes d'atrophie musculaire progressive peuvent se manifester à un moment plus ou moins tardif de l'évolution de la paralysie labio-glosso-laryngée.
Une succession inverse s'observe du reste quelquefois. Dans l'atrophie musculaire progressive, les lésions de la substance grise médullaire peuvent se propager aux noyaux d'origine des nerfs bulbaires et, dans leur marche ascendante, elles envahissent d'abord les noyaux d'origine des nerfs hypoglosses. Dès le début des études sur l'atrophie musculaire progressive, on a vu la langue, chez certains malades, subir une atrophie qui augmentait graduellement et finissait quelquefois par être très considérable. Je me rappelle, comme un type d'atrophie de la langue dans ces conditions, le nommé Lecomte, dont Cruveilhier a publié l'importante observation et qui avait été si bien étudié, sous divers rapports, par Duchenne. Il convient de dire que, dans ce cas, comme dans un autre où j'ai vu aussi une atrophie bien marquée de la langue, cette atrophie atteignait un degré qu'on ne voit jamais dans la paralysie glosso-labiolaryngée. D'autre part, l'atrophie de la langue était considérable, longtemps avant qu'il y eût des indices bien significatifs d'affaiblissement de l'orbiculaire des lèvres et des muscles du voile du palais. Enfin, la langue, même alors que l'atrophie était déjà très prononcée, exécutait encore des mouvements d'une certaine étendue. Sous tous ces rapports, l'atrophie de la langue, dans ces cas, différait de celle qui se produit dans la
paralysie labio-glosso-laryngée. Dans cette dernière affection, c'est la paralysie qui domine; dans l'autre, c'est .l'atrophie des nerfs et des muscles. En réalité, dans les cas de ce genre, on ne peut pas dire que l'atrophie musculaire s'est compliquée de paralysie labio-glosso-laryngée. Aussi n'est-ce pas des faits de ce genre qu'il doit être question, lorsqu'on parle de l'apparition de cette sorte de paralysie dans le cours du développement de l'atrophie musculaire. Mais les choses ne se passent pas toujours ainsi et, comme je l'ai déjà dit, soit qu'il s'agisse de l'atrophie musculaire primitive, soit que l'on ait affaire à la sclérose latérale amyotrophique , on peut voir la paralysie labio-glosso-laryngée se produire à un certain moment et évoluer avec ses caractères ordinaires.
Je reviens aux cas où la paralysie glosso-labio-laryngée prend naissance comme maladie primitive et où l'on voit quelquefois, à un certain moment de son évolution, des troubles morbides se manifester dans les membres supérieurs. Chez une malade de mon service, à la Charité, trois ou quatre mois avant la mort, des douleurs, des engourdissements passagers et pénibles se produisirent dans les épaules, les bras et jusque dans les avant-bras. Ces phénomènes ne furent pas suivis de paralysie reconnaissable, mais il est probable que les muscles auraient subi une atrophie plus ou moins marquée, si la vie avait duré plus longtemps. On a observé, en effet, quelquefois un début très net d'atrophie dans les muscles du cou, des épaules et des bras dans les cas de ce genre.
La mort vient arrêter d'ordinaire l'évolution de ce travail morbide, avant que le volume des muscles ait éprouvé une diminution considérable. Mais il est impossible de ne pas être frappé de la parenté étroite qui lie la paralysie labio-glosso-laryngée à l'atrophie musculaire progressive, quand on voit que cette paralysie peut être tantôt l'aboutissant, tantôt le point de départ de cette dernière affection.
Les malades commencent d'ordinaire à s'affaiblir peu de mois après le début de l'affection et, en même temps, on constate une tendance à l'amaigrissement. La faiblesse et l'amaigrissement font des progrès plus ou moins rapides suivant que les difficultés de la déglutition sont plus ou moins grandes. En général, dans les dernières semaines, l'amaigrissement est considérable et les malades ont à peine la force de se tourner, dans leur lit, d'un côté sur l'autre.
La maladie évolue d'ordinaire depuis ses débuts jusqu'à la terminaison mortelle sans que l'on constate, à aucun moment, une élévation de la température normale. La fièvre, avec tous ses caractères, ne se manifeste que lorsqu'une complication phlegmasique se déclare.
Quelquefois, les malades meurent pour ainsi dire de faim. A partir d'un certain moment, on est forcé de les nourrir à l'aide de la sonde œsophagienne, puisque la déglutition est devenue tout à fait impossible. Mais ce mode d'alimentation devient le plus souvent insuffisant. D'ailleurs, les malades sont pris souvent, au moment du passage de la sonde, de crises d'étouffement et l'on hésite à renouveler, aussi souvent qu'il le faudrait, le cathétérisme de l'œsophage et de l'estomac. L'affaiblissement devient extrême, une sorte de subdelirium se produit et la mort a lieu après une lente agonie.
Ce genre de mort est, du reste, assez rare. Les malades meurent, soit emportés par des affections intercurrentes, soit par suite d'une sorte d'asphyxie plus ou moins rapide, soit enfin par syncope. Dans les cas où la mort a lieu par asphyxie, les malades peuvent être tourmentés, assez longtemps avant l'issue fatale, par des difficultés de respiration, surtout lorsqu'ils font des efforts pour parler, ou dans le cours des repas, ou encore quand ils ont marché un peu vite. Les inspirations sont alors lentes, assez profondes, pénibles : l'expiration ne peut pas se faire avec force; d'où des difficultés pour souffler, pour se moucher, pour expectorer (Duchenne). Lorsque l'affection est plus avancée et que les malades sont affaiblis, ils peuvent être en proie à de véritables accès de forte dyspnée et il en est toujours ainsi, s'il se produit une bronchite intercurrente. C'est dans ces conditions que la mort peut avoir lieu par asphyxie.
Les malades, ainsi que je viens de le dire, peuvent aussi mourir par syncope. Quand il en est ainsi, on constate, en général, quelques mois ou quelques semaines avant la mort, des troubles cardiaques, à retours plus ou moins fréquents, consistant en des palpitations plus ou moins violentes et plus ou moins durables, accompagnées ou non d'un pénible sentiment d'angoisse et d'oppression : si le cœur était sain auparavant, l'auscultation fait reconnaître l'absence de lésions valvulaires. Plus tard, on constate, outre ces accès de palpitations, qui d'ailleurs peuvent faire défaut, de l'accélération et de l'affaiblissement ou du ralentissement du pouls et des battements du cœur, parfois
aussi, en coïncidence ou non avec ces symptômes, des irrégularités, des inégalités, des intermittences du pouls et des mouvements cardiaques, des faux pas du cœur, avec ou sans tendance a la défaillance, de temps à autre. Les lipothymies se renouvellent plus ou moins souvent et la mort survient dans une syncope. Quelquefois cette syncope terminale se produit assez inopinément, les troubles cardiaques qui ont pu la précéder n ayant pas été assez accentués pour appeler l'attention.
La marche de la maladie est assez régulièrement processive et sa durée n'a jamais dépassé trois ans, dans les cas observés par Duchenne. D'autre part, la maladie a bien rarement dure moins d'une année.
U anatomie pathologique de cette affection est bien connue grâce aux recherches de M. Charcot et des médecins qui ont cherché à vérifier l'existence des lésions qu'il nous a fait connaître Il a constaté, dans un cas bien net de paralysie glossolabio-laryngée, compliqué d'ailleurs d'un certain degré d'atrophie de divers muscles des membres et du tronc, des lésions considérables des noyaux d'origine de plusieurs nerfs crâniens1.
Dans ce cas, l'atrophie de la langue était très peu marquée quatre jours avant la mort, la membrane muqueuse, à sa surlace dorsale, était tout a tait lisse; les bords seuls étaient un peu ridés et plissés et l'on ne voyait que là des contractions vermiculaires presque continuelles
L autopsie montra que les muscles extrinsèques de la langue avaient la coloration normale, les muscles propres de cet organe étaient pâles et avaient perdu de leur consistance normale.
Les muscles aryténoïdiens, crico-aryténoïdiens postérieurs et cricotftyroidiens étaient atrophiés et offraient une teinte jaunâtre bien marquée.
A l'aide du microscope, on constatait dans les muscles de la lano-ue et ceux du larynx, une altération granuleuse manifeste, avec multiplication des noyaux situés sous le sarcolemme : il v avait aussi un peu dhypergenèse du tissu connectif graisseux interposé aux faisceaux musculaires. M. Charcot m'avait remis un petit segment de la langue de la malade dont il s'agit et j'ai pu voir facilement les modification! qu'il a étudiées et décrites.
Les nerfs hypoglosses, pneumogastriques, glosso-pharvngiens, accessoires de Willis, offraient auprès du bulbe rachidien une réduction de diamètre et, en même temps, une feinte un peu grisâtre. A une certaine dislance de leur origine apparente, ces nerfs, tout en restant un peu moins gros que dans l'état normal, avaient repris leur couleur blanche normale.
(â';iL^oGpi PCOt', ^ mr Un CaB de Paml»sie Qlosso-laryngêe suivi d 'autopsie (Archives de Physiologie norma'e et pathol., 1870, p. 247 et suiv.).
L'examen microscopique ne fait voir aucune altération bien nette de ces nerfs, si ce n'est un état granuleux de quelques tubes nerveux. Tous les tubes paraissent être encore munis de Jeur gaîne de myéline.
Les cellules nerveuses du noyau d'origine du nerf hypoglosse, de chaque côté, sont, les unes, saines, les autres, altérées. Celles-ci, vers la partie inférieure de ce noyau, sont les plus nombreuses ; elles sont entremêlées aux cellules saines. Il s'agit d'une altération pigmentaire et atrophique dont le premier degré est la simple pigmentation jaune et dont le dernier degré est la réduction à un petit amas de granulations jaunes. On voit, dans chaque préparation, des cellules nerveuses dans ces deux états et dans les états intermédiaires : réduction de volume, atrophie ou disparition des divers prolongements. Des altérations analogues existaient dans les noyaux d'origine du spinal, du pneumogastrique (elles y étaient moins prononcées) et dans ceux du facial et du trijumeau. La névroglie au milieu de laquelle se trouvaient ces cellules altérées était saine ou à peu près ; on n'y constatait qu'un peu plus de transparence, état dû sans doute à la disparition d'un bon nombre de prolongements cellulaires qui, dans les conditions normales, traversent là cette substance.
La substance grise des cornes antérieures de la moelle offrait des modifications semblables à celles des noyaux d'origine des hypoglosses: ces modifications étaient un peu plus marquées à la région cervicale, qu'aux autres régions. Les cellules atrophiées ou en voie d'atrophie étaient disséminées au milieu des cellules saines, sans que la lésion affectât un des groupes cellulaires d'une façon prédominante. La même altération se voyait à la région dorsale, dans les colonnes vésiculaires de Clarke.
MM. Maihias Duval et Raymond ont publié dans les Archives d>> physiologie1 une autre observation de paralysie labioglosso-laryngée, recueillie dans le service de Gubler, à l'hôpital Beaujon, sous la direction de ce savant médecin, observation accompagnée de la relation nécroscopique. Je crois devoir consigner ici une analyse de cette observation, pour montrer que les caractères anatomo-patliologiques sont bien les mêmes dans les cas cliniquement semblables.
La maladie, dans ce cas, n'avait duré que dix mois ; elle n'avait offert, du reste, que peu de particularités spéciales. Il s'agissait d'une femme âgée de 52 ans, laveuse, sans antécédents morbides personnels ou héréditaires et chez laquelle l'affection avait débuté sans phénomènes prémonitoires. La malade s'était réveillée un matin avec un peu d'embarras de la prononciation, et, à dater de ce moment, les symptômes s'étaient accentués peu à peu, lentement, insidieusement. La mort eut lieu par inanition progressive.
1. Maihias Duval et Raymond. — Paralysie labio-glosso-laryngée (amyotrophie spinale protopathique chronique (Archives de physiologie normale et pathologique, 1879, p. 7 '5).
On peut noter dans l'observation les faits suivants : l°Le voile du palais n'offrait pas seulement une paralysie de ses mouvements fonctionnels; mais, bien que sa membrane muqueuse eût conservé sa sensibilité, on ne pouvait plus provoquer des mouvements réflexes de ce voile en touchant tel ou tel point de sa face antérieure.
2<> Les muscles buccinateurs, au dire des auteurs, étaient paralysés.
3° Le pouls était très ralenti (deux mois après le début). On comptait 40 pulsations par minute.
4° La malade a été prise trois fois au moins d'étourdissements violents : les deux dernières fois (deux mois et demi avant sa mort), il y a eu perte de connaissance.
5° On a constaté des sensations pénibles à l'épigastre, à la région précordiale, à la base du cou, dans le côté gauche, vers les mâchoires, sensations offrant parfois le caractère constrictif et paraissant dues à des légères crises d'irritation spinale. De plus, on a observé de forts bourdonnements d'oreilles, comparés par la malade à des roulements de voiture.
6» Enfin on doit signaler encore l'influence «favorable, mais passa-< gère, que la picrotoxine, prescrite par Gubler, a paru produire dans ce cas, surtout en injections sous-cutanées, sur la déglutition et sur le mouvement des lèvres.
MM. Mathias Duval et Raymond ont étudié les centres nerveux avec grand soin dans ce cas.
Ils ont trouvé une disparition tout à fait complète des cellules multipolaires des noyaux d'origine des hypoglosses. Dans le groupe cellulaire, indiqué par M. Duval comme un noyau accessoire d'origine du nerf hypoglosse, on constatait, au contraire, l'existence de quelques cellules nerveuses intactes. D'après les auteurs, cet état des deux noyaux d'origine de l'hypoglosse serait en rapport avec une particularité bien mise en évidence dans cette observation par Gubler : la conservation, presque jusqu'à la fin, de certains mouvements réflexes de la langue, de ceux qui contribuent à la déglutition, alors que les mouvements de cet organe nécessaires à l'articulation des mots étaient à peu près abolis. MM. Duval et Raymond pensent qu'on pourrait expliquer cette particularité remarquable, en attribuant au noyau principal d'origine du nerf hypoglosse, la mise en jeu des mouvements de la langue pour la parole, et en plaçant dans le noyau accessoire le centre des mouvements de cet organe pour la déglutition.
Les noyaux d'origine des nerfs mixtes étaient normaux dans leur partie considérée comme sensitive par M. Mathias Duval ; leur partie motrice, au contraire, était dans le même état d'altération que le noyau accessoire d'origine du nerf hypoglosse.
Le noyau inférieur d'origine du nerf facial, de chaque côté, présentait une atrophie considérable; le noyau supérieur d'origine de ce même nerf, qui lui est commun avec le nerf moteur oculaire externe, était intact, ou, du moins, on pouvait mettre en doute l'existence de quelques cellules atrophiées dans ce noyau.
Le noyau d'origine du nerf masticateur était dans le même état d'atrophie que le noyau inférieur du nerf facial.
Dans la moelle, on constatait des lésions exclusivement limitées à la substance grise des cornes antérieures ; elles n'étaient nulle part aussi marquées qu'au niveau de la cinquième vertèbre cervicale, où les cornes antérieures sclérosées, vascularisées, ne contenaient pas une seule cellule nerveuse. Dans la région dorsale, les lésions étaient moins profondes; mais elles élaient encore très prononcées, car le nombre des cellules atrophiées l'emportait sur celui des cellules saines. Les altérations se réduisaient, dans la région lombaire, à la disparition de quelques cellules, deux ou trois dans chacun des groupes des cornes antérieures.
L'examen microscopique des nerfs crâniens montrait une altération très notable des nerfs hypoglosses. La plupart des tubes nerveux étaient atrophiés ou en voie d'atrophie. L'altération des nerfs récurrents était moins avancée : les cylindres-axes étaient conservés. On n'a pas examiné les nerfs faciaux.
Les muscles de la langue étaient très atrophiés : on ne trouvait presque plus de faisceaux ayant leur diamètre normal : ces faisceaux offraient encore la striation transversale. La tunique moyenne des petits vaisseaux de la langue était en état d'atrophie granulo-graisseuse.
On trouvait les mêmes altérations dans le muscle digaslrique. Enfin, dans le muscle mylo-hyoïdien, dans les muscles crico-thyroïdien et crico-aryténoïdien postérieur, on voyait de petits groupes de faisceaux musculaires atrophiés au milieu des faisceaux sains qui étaient de beaucoup les plus nombreux.
L'état de la moelle épinière montre qu'il devait y avoir eu, au moins dans les derniers mois de la vie, un travail assez actif d'atrophie des muscles du tronc et des membres. On avait d'ailleurs constaté les effets de ce travail, et dans l'observation il est noté, deux mois environ avant la mort, que la malade maigrissait beaucoup et que les masses musculaires avaient presque disparu, surtout celles des bras.
Quant à la langue, elle avait offert très manifestement, pendant la vie, un aspect plissé et circonvolutionné à sa surface dorsale, indiquant une très notable atrophie.
Je citerai encore les deux observations relatées par M. Dejerine dans l'intéressant mémoire qu'il a publié sur la paralysie labio-glosso-laryngée1. Ces observations ont été recueillies, sous ma direction, clans mon service et j'ai remis à M. Dejerine, en le priant de les examiner, les diverses pièces anatomiques relatives à ces deux cas.
Dans la première observation, il s'agit d'une femme âgée de 53 ans, blanchisseuse, entrée à l'hôpital de la Charité, dans mon service, le 8 novembre 1878. Le début de la maladie remontait au mois de mars
1. J. Dejerine. Étude anatomique et clinique sur laparahjsie labio-glosso-laryngée (Archives de physiologie normale et pathologique, IIIe série, t. II, 1883, pp. i80 et suiv.).
de la même année ; il avait été caractérisé par une certaine difficulté de la prononciation, d'abord pour les consonnes dentales, puis pour les labiales. Deux mois après, difficulté de la déglutition ; puis impossibilité de faire différents mouvements des lèvres ; la parole s'embarrassa ensuite de plus en plus et en peu de temps elle devint inintelligible. Ces phénomènes s'accompagnaient de sensation de sécheresse et de chaleur à la gorge, ainsi que d'une salivation abondante. En même temps, douleurs vives comme celles que produiraient un fer rougi au feu, dans la région vertébro-dorsale. Ces douleurs n'ont eu qu'une courte durée et elles ont disparu pendant un traitement par le phosphure de zinc. Il y eut du tremblement fibrillaire dans la langue presque dès le début, et une légère atrophie des bords de l'organe. La langue exécutait encore les divers mouvements voulus, sauf le relèvement simultané des deux bords. Les commissures labiales étaient tirées en dehors et la lèvre supérieure était appliquée sur la mâchoire. Pas de palpitations : un peu d'oppression quand la malade monte les escaliers. Les sens spéciaux, y compris le goût, sont dans l'état normal. Un mois avant son entrée, céphalalgie, lourdeur de tête, raideur delà nuque. La salivation a diminué un peu, mais est encore abondante.
Au moment de l'entrée, on constate l'expression signlière du faciès, provenant de l'entraînement des commissures labiales en dehors. Puis on remarque le flux salivaire qui force la malade à s'essuyer sans cesse la bouche ; la salive est visqueuse et filante. Langue immobile sur le plancher bnccal ; tremblements fibrillaires dans sa moitié antérieure qui est un peu atrophiée et plissée transversalement.
Pas de mouvements réflexes du voile du palais, bien que les attouchements soient bien sentis.
Parole inintelligible ; émission de sons gutturaux et nasonnés non articulés. Sensation de sable sur la langue.
Pour avaler après trituration des aliments, la malade les pousse au fond de la bouche avec ses doigts, puis elle renverse la tête en arrière et elle boit pour les entraîner dans le pharynx ; parfois ils ne passent pas et sont rejetés par la bouche.
Le malade ne peut ni se moucher, ni cracher, à cause de l'inertie du voile du palais.
Aucun trouble des mouvements des membres et du tronc. Mouvements des orbiculaires des paupières bien conservés. Affaiblissement de IVrbiculaire des lèvres : quelques tremblements fibrillaires, de temps en temps, dans le menton.
Application de pointes de feu sur la région cervicale.
Le iA novembre. Le malade se plaint de sensation de brûlure sur la langue et le palais, surtout pendant la nuit. Badigeonnages avec une forte solution de bromure de potassium; la sensation disparaît au bout de 3 jours. Une douleur analogue à celles qu'a déjà ressenties la malade se produit dans la région vertébro-dorsale; des frictions avec un Uniment camphré ammoniacal et des pointes de feu les font disparaître rapidement. La contractilité furadique existe, assez énergique, dans la langue; la farad isa lion n'est pas douloureuse, ni dans la langue, ni dans I*' voile du palais; elle l'est, au contraire, dans les muscles de la face,
particulièrement dans ceux du menton. On obtient, vers le milieu du mois de décembre, un peu d'amélioration par l'électricité ; les légers mouvements qui persistent dans la pointe de la langue semblent être devenus un peu plus faciles et plus étendus. Cette amélioration dure peu, bien que l'on continue l'électrisation quotidienne (2 séances chaque jour : l'une, de galvanisation; l'autre, de faradisation). Application de pointes de feu tous les 4 ou 5 jours sur la nuque et sur la région vertébro-dorsale supérieure; 2 grammes d'iodure de potassium et 2 pilules de 0,01 de nitrate d'argent, chaque jour.
Au commencement de février 1879, on remplace le nitrate d'argent par 0,005 d'acide arsénieux; on continue le reste du traitement. Aucune amélioration. En mars, céphalalgie temporale, sensation de calotte qui étreindrait la tête. Langue chargée d'une couche épaisse d'épithélium. Muscles du menton tout à fait paralysés.
Le 23 mars. Sensation de raideur dans le pharynx, battements du cœur dans la soirée.
31 mars. Céphalalgie; sensation de constriction de la tête. Douleurs dans le bras droit.
1er avril. Affaiblissement du bras droit, qui est moins chaud que le bras gauche.
16 avril. Frisson, le soir, pendant une heure ; il y avait eu dans l'aprèsmidi, pendant trois heures, des douleurs tiraillantes dans le côté gauche du cou et dans le bras gauche, et des sensations de piqûres d'épingles dans la jambe gauche. On continue les applications de pointes de feu.
27 avril. Douleurs dans les tempes, l'occiput et le bras gauche.
28 avril. Les douleurs du bras gauche ont cessé; il s'en est produit de semblables dans le bras droit, avec sensation de constriction ; elles disparaissent le lendemain.
10 mai. Difficulté considérable de la déglutition; sensation de constriction à la gorge.
11 mai. Retour des douleurs dans le bras droit, de la raideur dans la nuque et de la sensation de calotte serrant la tête.
Ces phénomènes persistent les jours suivants ; il y a quelques soubresauts dans la jambe droite et des sensations de piqûres d'épingles dans le bras droit. L'état général devient très mauvais.
18 mai. Le soir, accès d'étouffement très violent avec douleur épigastrique. Raideur dans la nuque, sensation de constriction dans le bras droit.
21 mai. Accès d'étouffement; dyspnée considérable, sensation de constriction de la gorge.
Ces phénomènes se reproduisent les jours suivants ; il y a impossibilité d'avaler. On introduit du bouillon et des aliments liquides à l'aide d'une sonde œsophagienne.
La malade peut encore se lever; elle marche faiblement et les mouvements des membres supérieurs ne présentent pas d'autres modifications qu'un peu de faiblesse du bras droit.
9 juin 1879. Erysipèle de la face. Mort dans le coma le 10 juin,
Nécropsie. Les résultats en sont consignés avec les détails les plus
circonstanciés dans le travail de M. Dejerine; je n'en donnerai qu'un résumé très succinct.
Rien d'important à signaler pour les viscères thoraciques et abdominaux, sauf l'état du myocarde: le tissu musculaire du cœur offre nettement la teinte feuille-morte. Athéromasie artérielle généralisée. Un 'petit anévrysme ampullaire sur l'aorte, à 0,05 au-dessus des valvules aortiques.
Encéphale. Aucune lésion reconnaissante à l'œil nu dans le cerveau proprement dit, dans le cervelet, la protubérance et le bulbe rachidien.
Le nerf hypoglosse et le nerf facial sont manifestement atrophiés. Pour ce dernier nerf, sa coloration grisâtre tranche sur la teinte blanche conservée par le nerf de Wrisberg.
Le nerf trijumeau, le nerf pneumogastrique et le nerf spinal sont plus ou moins atrophiés aussi.
Moelle épinière paraissant saine. Les racines antérieures des quatre premières paires nerveuses cervicales sont très atrophiées.
L'examen microscopique montre que les racines du nerf hypoglosse sont très altérées; celles du facial le sont un peu moins et celles du nerf spinal le sont moins que les racines du facial. Quant aux racines du nerf pneumogastrique, elles sont presque aussi altérées que celles du < facial. Le nerf glosso-pharyngien est sain.
Le nerf intermédiaire et la corde du tympan sont dans l'état sain. ^ Les quatre premières racines spinales antérieures sont très altérées; L'altération diminue dans la cinquième et la sixième ; elle n'existe plus dans la septième.
Les muscles (orbiculaire des lèvres, buccinateur, ptérygoïdiens, muscles du voile du palais, constricteurs du pharynx, muscles de la langue, muscles du bras, etc., des éminences thénar et hypothénar) présentent les caractères de l'atrophie simple; il y a, par places, hyperplasie des noyaux des faisceaux primitifs.
La membrane muqueuse de la langue offre une atrophie prononcée de ses papilles ; la muqueuse est lisse.
L'étude, à l'état frais, du noyau bulbaire de l'hypoglosse et de la substance grise des cornes antérieures, a permis de reconnaître que l'altération de ces parties des centres nerveux porte uniquement sur les cellules nerveuses; les vaisseaux et la névroglie sont sains. Les cellules présentent divers degrés d'atrophie.
Des coupes méthodiquement faites dans toute la hauteur de l'axe bulbo-spinal, après durcissement dans le bichromate d'ammoniaque et l'acide chromique, mettent à même de bien voir les altérations subies par les noyaux d'origine des nerfs bulbaires ■ et médullaires atteints.
Les noyaux d'origine des deux nerfs hypoglosses sont si altérés que, sur certaines coupes, on n'aperçoit pas une seule cellule; sur d'autres coupes, les rares cellules qui persistent sont très altérées. La névroglie
1. M. Dejerine a examiné avec attention, dans ce cas et dans le suivant, l'état du groupe de cellules que M. Mathieu Duval considère comme un noyau accessoire du nerf hypoglosse. Ce groupe de cellules était normal, tandis que le vrai noyau d'origine du nerf hypoglosse était très altéré.
n est pas sclérosée. Les noyaux d'origine des nerfs pneumo-gastriques sont altérés aussi, mais à un degré un peu moindre. Il en est de même du foyer d'origine des nerfs faciaux; l'altération existe non seulement dans le foyer inférieur, mais encore dans le foyer supérieur, commun au nerf facial et au nerf oculo-moteur externe. Enfin on constate aussi une altération du noyau d'origine du nerf masticateur. Les noyaux d'origine des autres nerfs bulbaires sont à l'état sain.
Les cellules nerveuses des cornes antérieures de la moelle sont très altérées dans la région cervicale, surtout au niveau des deux ou trois paires supérieures des nerfs cervicaux; l'altération, quoique moins considérable, est d'ailleurs très nette dans le reste de la hauteur de cette région. Dans la région dorsale, il y a, dans les cornes antérieures, des cellules saines mêlées à des cellules en voie d'altération; les colonnes vésiculaires de Glarke sont normales. Les cellules des cornes antérieures de la région lombaire sont aussi nombreuses qu'à l'état normal; mais, en général, leurs prolongements sont peu distincts et elles ont une forme globuleuse qu'elles n'offrent pas dans des moelles non altérées.
Les pyramides antérieures sont sclérosées; on trouve aussi de la sclérose, mais à moindre degré, dans la région moyenne de la face inférieure des pédoncules cérébraux ; c'est-à-dire dans les prolongements des pyramides antérieurs. Dans la région cervicale de la moelle, on constate une atrophie manifeste des cordons latéraux; les faisceaux antérieurs'sont altérés aussi dans cette région. La sclérose latérale diminue de haut en bas; elle est douteuse à la partie supérieure de la région lombaire.
La maladie, dans ce cas, n'a eu qu'une courte durée. Il ne s'est écoulé que 14 ou 15 mois entre son début et la mort. Les symptômes de la paralysie labio-glosso-laryngée étaient tellement nets qu'il n'y a jamais eu de doutes sur le diagnostic. On avait constaté, dans ce cas, des douleurs dans la région vertébro-dorsale, dès les premiers mois de la maladie : ces phénomènes se sont reproduits plus tard. On trouve ces douleurs de la région rachidienne signalées dans plusieurs observations; leur siège a varié selon les cas, mais, le plus souvent, elles se sont manifestées dans la nuque ou dans la région vertébro-dorsale supérieure : presque toujours, elles n'ont duré que quelques jours.
Un aulre phénomène douloureux, très accusé dans cette observation et que l'on retrouve aussi noté dans un grand nombre de cas, c'est la céphalalgie avec sensation de constriction de la tête. Parfois c'est une douleur sourde et pénible, localisée dans la région occipitale ou dans toute autre région (bi-temporale, frontale, etc.), qui tourmente les malades.
Enfin, il convient surtout de mentionner les douleurs qui se sont montrées, un an environ après le début, dans le bras droit,
puis dans le bras gauche, puis dans la jambe gauche, douleurs de formes variées qui ont été constrictives, par moments, dans le bras droit.
La mort a eu lieu par suite d'un érysipèle delà face; mais la maladie était déjà arrivée à un tel degré de gravité par ellemême qu'une issue funeste était imminente, en l'absence même de toute complication. Des accès d'étouffement se répétaient; l'alimentation qui se faisait à l'aide de la sonde était insuffisante; le cœur ne fonctionnait plus d'une façon normale : en un mot, on avait sous les yeux les accidents de la dernière période de la maladie. Il n'y a eu, jusqu'à la fin, aucun autre indice de paralysie qu'un peu d'affaiblissement du bras droit et, ce qui est important à noter, il n'y a pas eu, à aucun moment, le moindre phénomène de contracture des membres : on ne peut signaler, dans le sens de symptômes spasmodiques, qu'un peu cle raideur de la nuque et quelques soubresauts de la jambe droite, phénomènes que l'on a constatés dans le dernier mois de la maladie.
L'autopsie, en dehors des lésions des nerfs bulbaires ordinairement atteints dans cette maladie et de celles de leurs foyers d'origine, a révélé des altérations des cornes antérieures de la substance grise médullaire, et un certain degré de sclérose des pyramides antérieures et des faisceaux pyramidaux de la moelle, altérations semblables, comme topographie, à celles cle la sclérose bilatérale symétrique amyotrophique. Les pédoncules cérébraux offraient, à un faible degré, des lésions rappelant celles de la sclérose descendante provoquée par les hémorragies ou les ramollissements, soit de la capsule interne, soit delà capsule externe, soit clés régions dites motrices de l'écorce cérébrale.
La seconde observation du Mémoire de M. Dejerine concerne une femme âgée de 71 ans, entrée dans mon service, à l'Hôpital de la Charité, le 10 octobre 1879. Elle était alors malade depuis 17 mois. L'affection avait commencé chez elle brusquement, dans le mois de mai 1878. Elle s'était éveillée un matin avec une grande difficulté de la parole. Cette difficulté avait augmenté progressivement dans les mois qui suivirent et, au bout de six mois, la malade était dans l'impossibilité absolue de parler et n'émettait plus que des sons gutturaux, inarticulés. A cette époque, elle avalait, difficilement depuis un certain temps; elle était forcée de rassembler,' avec les doigts, sur sa langue, les aliments mâchés et de les pousser au fond du gosier : il y avait souvent rejet des liquides par le nez. La salive s'écoulail hors de la bouche.
Au moment de l'entrée de cette malade dans mon service, elle présentait l'ensemble symptomatique de la paralysie labio-glosso-laryngée. Aux paralysies habituelles de la face s'ajoutait un affaiblissement considérable des masséters et des ptérygoïdiens.
Le corps et les membres étaient très amaigris. 11 y avait un peu plus d'affaiblissement des membres du côté droit que de ceux du côté gauche. Au niveau des poignets et aussi au niveau du tiers inférieur de la jambe droite, la malade éprouvait des douleurs constrictives, en bracelet. Pas la moindre contracture.
Un peu de gêne respiratoire. Aucun trouble du cœur.
Miction et défécation normales.
Le 8 novembre, la malade est prise d'un violent accès d'oppression. Les mouvements du cœur sont accélérés, sans irrégularités. Cette dyspnée va en augmentant progressivement et la mort a lieu pendant la nuit du 8 au 9 novembre.
L'autopsie permet de constater à peu près les mêmes lésions que dans le cas précédent. Même état des foyers d'origine des nerfs bulbaires; mêmes altérations de ces nerfs, ainsi que des racines antérieures des premières paires cervicales; les modifications s'atténuent à mesure qu'on examine des nerfs plus éloignés du bulbe rachidien, si bien que les racines antérieures de la sixième paire cervicale sont dans l'état normal. Il y a une atrophie hien marquée des cellules des cornes antérieures dans la région cervicale; cette altération diminue dans la région dorsale, de haut en bas; dans la partie inférieure de cette région, elle n'existe plus.
Les pédoncules cérébraux, les pyramides antérieures, les faisceaux pyramidaux de la moelle, ont été trouvés par M. Dejerine dans le même état de sclérose que dans l'observation précédente. La sclérose devient de moins en moins nette à partir de la sixième paire nerveuse dorsale et elle disparaît vers la dixième paire dorsale. Les cordons postérieurs, les faisceaux cérébelleux, les cornes postérieures, les colonnes vésiculaires de Clarke sont dans l'état normal comme dans le cas précédent.
La langue offre aussi une atrophie très prononcée de ses papilles et une sclérose du derme sous-muqueux. Les muscles de la langue sont très atrophiés et il y a une augmentation du tissu adipeux interposé. Les ptérygoïdiens, les constricteurs du pharynx, l'orbiculaire des lèvres, les buccinateurs,les myloïdiens ont été aussi examinés et ont été trouvés atrophiés. L'atrophie était surtout accusée dans l'orbiculaire des lèvres et dans les buccinateurs. Les faisceaux primitifs de ces muscles offraient un piqueté très fin granulo-graisseux et granulo-protéique, et il y avait une stéatose interstitielle très manifeste. Les artérioles musculaires avaient leur tunique interne épaissie.
La maladie a eu une durée un peu plus longue que dans le cas précédent. La mort, a eu lieu dix-huit mois après le début, qui a été inopiné et subit pour ainsi dire. La maladie s'est terminée par une attaque de dyspnée, probablement d'origine cardiaque, attaque qui s'est aggravée progressivement et a pro-
duit la mort en quelques heures. Les résultais cle l'autopsie ont été très analogues à ceux qui avaient été constatés dans la précédente observation : je me bornerai à faire remarquer que M. Dejerine a trouvé encore, dans ce cas, une altération atrophique des cornes antérieures des régions cervicale et dorsale de la moelle, ainsi qu'une sclérose des pédoncules cérébraux, des pyramides antérieures et des faisceaux pyramidaux de la moelle. Or, chez la malade de la seconde observation, il n'y avait pas le moindre indice de contracture et Ton n'avait pas reconnu d'atrophie musculaire réelle pendant la vie.
Les lésions indiquées dans ces observations se retrouvent avec les mêmes caractères dans presque toutes les relations d'autopsies publiées jusqu'ici. Les dissemblances ne portent que sur des détails secondaires.
Un premier point ressort de l'étude comparative des faits de paralysie glosso-labio-laryngée relatés par différents auteurs, c'est que les lésions des centres nerveux ne sont presque jamais confinées dans le bulbe rachidien et que la moelle épinière, dans la plupart des cas, est atteinte à un degré variable, souvent dans toute sa longueur. Je parle ici uniquement des cas dans lesquels la maladie s'est révélée d'abord par des symptômes en rapport avec l'altération des noyaux d'origine des nerfs bulbaires. 11 importe même de faire remarquer qu'il n'en est pas autrement dans un bon nombre des cas clans lesquels on n'a observé ni atrophie, ni véritable paralysie des muscles des membres et du tronc.
Les lésions du bulbe rachidien consistent essentiellement, lorsque la paralysie glosso-labio-laryngée a paru simple pendant la vie, en des modifications morbides des noyaux d'origine des nerfs provenant du bulbe rachidien.
C'est le noyau d'origine du nerf hypoglosse qui est habituellement le plus altéré. On constate la disparition d'un grand nombre des cellules nerveuses de ce noyau. D'autres cellules offrent des altérations atrophiques plus ou moins avancées. 11 en est qui ne sont plus représentées que par un petit groupe de granulations jaunâtres; certaines cellules, réduites de volume, sont devenues globuleuses ou irrégulièrement polyédriques; elles ont perdu leurs prolongements et leur noyau, et elles ont une teinte plus ou moins brunâtre : d'autres ont encore leurs prolongements, mais leur noyau peut être difficilement
reconnaissable, parce que le corps cellulaire est rempli d'une grande quantité de pigment grenu, jaunâtre. Entre ces degrés d'altération, on peut voir tous les degrés intermédiaires. 11 y a presque toujours quelques cellules qui ont conservé les caractères de l'état normal; mais quand la durée de la maladie a dépassé un an ou dix-huit mois, le nombre de ces cellules respectées par la lésion est extrêmement restreint. L'altération des cellules est, en général, plus marquée dans la partie interne du noyau de l'hypoglosse, c'est-à-dire clans celle qui se rapproche le plus de la ligne médiane et de l'épendyme du quatrième ventricule; c'est dans la région externe et antérieure de ce noyau d'origine que l'on trouve d'ordinaire un certain nombre de cellules tout à fait saines, environnées d'une névroglie entièrement normale (Joffroy). On constate aussi que le point où les lésions sont le plus accusées correspond à la partie moyenne clu noyau de l'hypoglosse, vers le milieu de la hauteur des olives (Joffroy). Cette lésion est aussi prononcée dans une des moitiés du bulbe rachidien que dans l'autre.
La névroglie du foyer d'origine cle l'hypoglosse est un peu plus transparente, sur les coupes, que dans l'état normal; ce qui tient, sans doute, à la disparition atrophique des prolongements des cellules. On n'y constate pas de multiplication des noyaux. Certains auteurs ont signalé une augmentation cle la vascularité; mais cette modification n'a pas été vue par d'autres histologistes et, en général, les parois des vaisseaux ont été trouvées saines.
En somme, si les caractères de l'altération clu foyer d'origine de l'hypoglosse ne sont pas absolument en désaccord avec l'idée d'une lésion d'origine irritative, ils autorisent à admettre que l'irritation provocatrice n'a qu'une faible intensité. Cette irritation s'est presque bornée à produire l'atrophie des cellules nerveuses de ce foyer et cle leurs prolongements.
On retrouve ces mêmes caractères anatomo-pathologiques dans les foyers d'origine des autres nerfs bulbaires atteints, c'est-à-dire dans les foyers d'origine des nerfs pneumo-gastriques et des nerfs accessoires de Willis, dans ceux des nerfs faciaux, principalement ou uniquement même dans celui qui donne ^ origine aux branches inférieures du facial de chaque côté (noyau inférieur du facial), et enfin dans ceux des nerfs masticateurs. Ces derniers foyers sont les plus incomplètement atteints; car, le plus souvent, les muscles ptérygoïdiens
paraissent être les seuls, parmi ceux qu'innerve cette partie du trijumeau, qui soient paralysés : les masséters ont paru rarement participer à la paralysie et à l'atrophie.
D'une façon très constante, les noyaux d'origine des nerfs bulbaires ou prolubérantiels sensitifs (trijumeau, glosso-pharyngien, auditif) n'ont subi aucune altération. Les troubles de l'ouïe (bourdonnements) , signalés dans l'observation de MM. Mathias Duval et Raymond, étaient sans doute dus à un affaiblissement des muscles de l'oreille moyenne.
Lorsque les lésions ne sont pas confinées dans le bulbe rachidien et qu'elles s'étendent, comme c'est la règle générale, jusque dans la moelle épinière, c'est aussi la substance grise médullaire qui est le siège principal et parfois unique des altérations, et cette substance est altérée de la même façon que celle des foyers d'origine des nerfs bulbaires. Un certain nombre de cellules nerveuses des cornes antérieures ont disparu^ surtout dans les groupes antéro-externes et postéro-externes. Parmi les cellules qui persistent, les unes sont tout à fait normales ; les autres offrent des degrés divers d'atrophie et l'on retrouve là les mêmes modifications variées que nous avons indiquées à propos des foyers d'origine des nerfs bulbaires. La névroglie des cornes antérieures, dans les parties atteintes, offre des modifications analogues à celles que l'on observe dans les foyers d'origine de certains des nerfs bulbaires. Elle est devenue plus transparente et l'on n'y trouve, en général, ni multiplication notable des noyaux, ni altérations bien nettes des vaisseaux : ceux-ci toutefois peuvent paraître plus nombreux que dans l'état normal. Quant aux cornes postérieures, elles sont absolument saines. Les cellules des colonnes vésiculaires de Clarke et celles des tractus intermédio-latéraux sont normales.
La substance blanche du bulbe rachidien et celle de la moelle épinière ont été trouvées saines dans certains cas. On peut citer, entre autres, le fait recueilli par MM. Duchenne (de Boulogne) et Joffroy, dans lequel l'absence de toute lésion des faisceaux blancs du bulbe rachidien et de la moelle épinière est signalée d'une façon expresse. Mais il n'en est pas toujours ainsi et même on doit reconnaître que c'est là une exception. On voit, en effet, en lisant les diverses observations publiées jusqu'à ce jour, que l'on a constaté souvent une atrophie des pyramides antérieures du bulbe rachidien et des faisceaux
pyramidaux de la moelle épinière. M. Dejerine a réuni vingtdeux cas de paralysie labio-glosso-laryngée avec autopsie; or, dans la plupart de ces cas, on avait reconnu cette lésion des pyramides antérieures du bulbe rachidien et des faisceaux pyramidaux de la moelle. Dans les deux cas où il a pu examiner les centres nerveux, M. Dejerine a trouvé, en outre, dans les pédoncules cérébraux, une lésion tout à fait semblable, comme nature et comme topographie, à celle que l'on trouve à la face inférieure de ces parties de l'encéphale, à la suite de la production de foyers d'hémorrhagie ou de ramollissement, soit clans les régions dites motrices de Fécorce grise cérébrale, soit sur le trajet des fibres qui proviennent de ces régions.
Ainsi, dans la moelle épinière, c'est dans la substance grise des cornes antérieures et dans les faisceaux latéraux que siègent les lésions associées à celles du bulbe rachidien. On peut trouver aussi le faisceau pyramidal direct (celui qui est situé à la partie interne des faisceaux antérieurs proprement dits et qui est un prolongement de la pyramide bulbaire du même côté) dans un état d'altération très analogue à celui que présente le faisceau pyramidal croisé. Les cornes postérieures, les tractusintermédio-latéraux, les colonnes vésiculaires de Clarke, les faisceaux postérieurs, les faisceaux cérébelleux directs, sont toujours, dans les cas simples, épargnés par la maladie. Les lésions médullaires sont plus accusées dans la partie supérieure de la région cervicale que dans les autres points de la moelle; elles sont de moins en moins marquées au fur et à mesure qu'on les examine de haut en bas ; elles n'existent plus, en général, ou sont très atténuées, clans la région dorso-lombaire. M. Dejerine a vu, dans celte région, les cellules nerveuses des cornes antérieures en nombre à peu près ou tout à fait normal ; mais plusieurs d'entre elles étaient manifestement modifiées, plus ou moins altérées. 11 est d'ailleurs à croire que l'on pourrait, clans certains cas, observer des lésions très nettes dans la région lombaire, même lorsque la maladie semble débuter par le bulbe rachidien.
Dans la partie supérieure de la région cervicale, les lésions sont très étendues et rappellent tout à fait ce que nous avons vu à propos de la sclérose latérale amyotrophique. Elles ne sont pas, comme dans des régions moins élevées de la moelle épinière, limitées dans la partie postérieure des faisceaux latéraux; ces faisceaux se trouvent entièrement pris, mais les alté-
rations sont plus prononcées dans le milieu cle ces faisceaux, là où, dans Fétat normal, on constate une plus grande quantité de névroglies que dans les autres points. Au même niveau, les cordons anlérieurs proprement dits peuvent être atteints dans toute leur étendue ; un peu pins pourtant, au voisinage du sillon antérieur (faisceau pyramidal direct), que dans la partie externe de ces cordons.
De même que pour la substance grise du bulbe rachidien et de la moelle épinière, les lésions des pyramides antérieures et des faisceaux blancs de la moelle paraissent bien être plutôt les résultats d'une simple atrophie que d'un travail de sclérose : mais c'est là une question assez difficile à élucider complètement. Toujours est-il qu'on ne trouve pas, en général, de traces de multiplication des noyaux de la névroglie et que les vaisseaux n'offrent pas d'épaississement de leurs parois : de telle sorte qu'en réalité, c'est le processus atrophique qui do-, mine ; s'il s'y joint un peu d'irritation interstitielle, il est probable qu'il s'agit là d'un travail morbide collatéral et plus ou moins secondaire \
D'une façon générale, on peut dire que les lésions du bulbe rachidien et de la moelle épinière sont semblables, dans leurs caractères principaux, hislologiques et topographiques, à celles que Ton observe dans les cas de sclérose latérale amyotrophique, lorsque l'affection, comme c'est la règle, a envahi les foyers d'origine des nerfs bulbaires moteurs. Les altérations de la moelle sont toutefois beaucoup plus prononcées dans la sclérose latérale amyotrophique que dans la paralysie labioglosso-laryngée.
Les racines des nerfs hypoglosses, accessoires de Willis, faciaux, au sortir du bulbe rachidien, présentent le plus souvent une teinte grisâtre, dans la paralysie labio-glosso-laryngée; mais cette modification n'est pas toujours très marquée. Il en est de même des racines antérieures des nerfs rachidiens, dans le cas où la moelle épinière est altérée. Lorsque les racines ont une coloration grisâtre bien nette, elles sont aussi notablement plus grêles que dans l'état normal.
1. L'augmentation d'épaisseur des cloisons tic; névroglie, d'où résulte une coloration plus vive des parties altérées, lorsqu'on soumet les coupes de la moelle à l'action du carmin ammonical, tient évidemment surtout h la disparition d'un grand nombre de fibres nerveuses, ce qui a permis la coaîescence des cloisons d: névroglie qui séparaient les uns d ,:s autres les éléments uerveu* proprement dits.
L'examen microscopique montre que les nerfs crâniens contiennent un nombre plus considérable de tubes nerveux grêles que dans l'état normal ; on y voit aussi des gaines vides et, à l'aide de l'acide osmique, on constate la piésence de quelques rares tubes nerveux en voie d'altération granuleuse. Dans la plupart des cas, on trouve dans ces nerfs, si ce n'est dans les nerfs hypoglosses qui peuvent offrir une altération presque complète, un nombre assez considérable encore de tubes normaux et l'on peut reconnaître qu'il n'y a pas de multiplication notable des noyaux du tissu interstitiel de ces nerfs. Les résultats de l'examen microscopique sont les mêmes pour les racines antérieures des nerfs rachidiens, lorsque la région de la substance grise de la moelle qui leur donne naissance est altérée.
Les filets nerveux du nerf hypoglosse, pris dans les points où ils vont pénétrer dans le tissu musculaire de la langue ne sont pas plus modifiés que les racines de ce nerf.
On a étudié plusieurs fois avec soin l'état de la langue, dans les cas de paralysie glosso-labio-laryngée véritable. J'ai rappelé que cet organe n'offre pas d'ordinaire, pendant la vie, une diminution de volume proportionnelle au degré de paralysie qu'on y constate. Or, l'étude de la langue après la mort est tout à fait d'accord avec cette donnée clinique. Il est parfois difficile, à première vue, d'y reconnaître des indices d'atrophie. La plupart des coupes de la langue offrent à peu près la teinte habituelle. Duchenne (de Boulogne) dit que, dans trois cas, il a vu tous les muscles de la langue d'un rouge foncé, n'offrant aucune trace d'atrophie ni d'altération de texture. Cependant un examen attentif, même à l'œil nu, permet presque toujours de voir que le tissu graisseux est un peu plus abondant que l'état normal. Cette modification est surtout prononcée dans la partie la plus rapprochée de la pointe de la langue et là, les groupes de faisceaux musculaires sont souvent moins rouges que dans l'état normal ; ils peuvent même être manifestement pâles, comme ils l'étaient dans le cas rapporté par M. Charcot. Dans ce cas, il a constaté que les faisceaux musculaires primitifs de la langue présentaient une altération granuleuse bien nette et que les noyaux situés sous le sarcolemme étaient multipliés. J'ai, dit en analysant cette observation, que j'avais pu examiner un petit segment
de la langue étudiée par M. Charcot et que j'avais constaté aussi ces modifications.
Les muscles du larynx sont altérés de la même façon. Duchenne (de Boulogne) a constaté, dans un cas, une atrophie jaune (graisseuse) du muscle crico-aryténoïdien postérieur.
Quant aux muscles des membres, il est difficile de dire quel est leur état dans les cas où, pendant la vie, on a observé un certain degré de paralysie de ces muscles, sans atrophie Le fait le mieux étudié peut-être sous ce rapport, est celui qui a été publié par MM. Duchenne (de Boulogne) et Joffroy1. Dans ce cas, on avait noté, vers la fin de la vie, un affaiblissement, sans atrophie, des muscles fléchisseurs du pied sur la jambe. Malheureusement l'examen de ces muscles ne put pas être fait. J'incline à penser que, dans de telles conditions, on trouverait les nerfs musculaires et les muscles paralysés auxquels ils se rendent dans un état très analogue à celui des nerfs hypoglosses et des muscles de la langue. Dans les deux cas que j'ai observés et dans lesquels M. Dejerine a fait un examen très attentif de l'état du système nerveux et des muscles, il n'a constaté aucune altération des muscles des éminences thénar et hypothénar. Il est vrai que, dans ce cas, je n'avais pas noté de parésie bien marquée des membres : d'autre part, M. Dejerine avait vu que les racines antérieures des quatre premières paires cervicales étaient seules très atrophiées ; les racines antérieures de la cinquième paire cervicale l'étaient beaucoup moins et les racines antérieures de la septième paire cervicale étaient normales ; de telle sorte que les racines qui forment le plexus brachial étaient, au total, très peu atteintes. M. Dejerine, dans les cas dont il s'agit, a reconnu que les muscles du voile du palais, l'orbiculaire des lèvres et îe buccinateur étaient très atrophiés ; dans un cas, les ptérygoïdiens, les muscles constricteurs du pharynx et le mylo-hyoïdien étaient atrophiés aussi. Il s'agit, dans ces circonstances, d'une atrophie simple avec adipose interstitielle : les faisceaux musculaires contiennent souvent un semis de fines granulations, les unes, graisseuses, les autres, de nature protôique et on trouve parfois une multiplication de leurs noyaux.
1. Duchenne (du Boulogne), et Jolîroy. — De Vatropkie aiguë et chronique des celiules nervi es es de la moelle et du bulbe rachidien, à propos d'une observation de paralysie glosio-labio-laryngêe) (Archives de physiologie normale et pathologique, t III, 1870, [). 499 et suiv ).
Dans les deux examens nécroscopiques faits par M. Dejerine, le cœur a été trouvé modifié ; le myocarde offrait une teinte feuille morte, indiquant une altération trophique de ses fibres musculaires. Doit-on attribuer cet état du cœur aux lésions atrophiques constatées dans lespneumo-gastriques et les nerfs accessoires de Willis? Cela est possible, mais il faut remarquer qu'il s'agissait, dans l'un de ces cas, d'une femme âgée de 54 ans, dans l'autre, d'une femme de 74 ans; il faut considérer, en outre, que ces malades, par suite de leur affection, étaient nourries d'une façon insuffisante : ce sont là des conditions dont il faut d'autant plus tenir compte qu'elles peuvent suffire à expliquer l'état du myocarde.
M.Dejerine a vu encore que la membrane muqueuse de la langue avait subi des modifications assez prononcées ; sa surface était plus lisse que dans les conditions normales, ce qui tenait à une notable atrophie des papilles : en même temps le derme muqueux paraissait induré, sclérosé. Ces troubles de nutrition ont sans doute pour cause l'immobilité de la langue et l'irritation produite par l'accumulation incessante, sur la face supérieure, des produits de la desquamation épitliéliale. L'atrophie des fibres des nerfs hypoglosses ne saurait être incriminée en pareil cas, du moins comme facteur direct de cette modification de la langue; car l'expérimentation démontre que la membrane muqueuse linguale ne subit jamais de pareilles altérations chez les animaux (chiens) à la suite de la section des deux nerfs hypoglosses ou même de l'arrachement de toute la partie centrale (y compris les racines) de ces nerfs.
Traitement. — La paralysie labio-glosso-laryngée, comme toutes les maladies progressives de l'appareil nervo-musculaire, oppose une résistance désespérante à tous les moyens cle traitement dont nous pouvons actuellement disposer. Il faudrait que la substance organisée des éléments anatomiques condamnés à subir les atteintes de la maladie pût être modifiée de telle sorte qu'elle fût en état de résister à ces atteintes, ou plutôt il faudrait pouvoir y détruire la prédisposition qui y est en germe et dont l'évolution graduelle y fera naître, à un moment ou à un autre, le processus morbide. Mais en quoi consiste cette prédisposition? Nous l'ignorons complètement. Nous ne sommes avertis de son existence que lorsqu'elle se manifeste par les premiers accidents delà maladie: c'est alors seulement
que la thérapeutique peut intervenir ; c'est alors qu'il faudrait pouvoir agir sur les cellules nerveuses qui ne sont qu'en état d'imminence morbide, pour les mettre à l'abri des effets de cette menace. Or, que tenter pour obtenir un pareil résultat, puisque nous n'avons aucune idée nette sur la modification moléculaire ou dynamique qui s'est produite à ce moment dans les cellules ?
On est donc réduit à la nécessité d'essayer d'agir sur le processus morbide lui-même. Les lésions qui évoluent dans les éléments anatomiques de l'encéphale et de la moelle épinière sont vraisemblablement de nature irritative. Cette présomption s'appuie sur l'observation des phénomènes plus ou moins douloureux qui, chez presque tous les malades, peut-être chez tous, se manifestent pendant le cours de l'affection. Je parle des douleurs qui siègent soit dans divers points de la tête (céphalalgie frontale, temporale, occipitale), soit au niveau de la nuque, soit clans telle ou telle partie de la région vertébrale, soit dans les membres.
Il convient, par conséquent, de prescrire l'emploi de révulsifs qu'on appliquera principalement sur la nuque et sur la partie supérieure de la région dorso-vertébrale. On peut espérer que ces révulsifs pourront, dans une certaine mesure, exercer à distance une influence modératrice sur le travail morbide qui s'effectue dans le bulbe rachidien et la partie supérieure de la région cervicale de la moelle épinière.
D'autre part, on peut, comme dans tous les cas d'affection chronique des centres bulbo-médullaires, mettre en usage les agents thérapeutiques qui tendent à modérer les processus d'irritation subaiguë : l'ergot de seigle et l'ergotine, les iodudures, les préparations arsenicales, les sels d'argent ; on peut même essayer, comme modificateurs, le phosphore et les phosphures, les mercuriaux. Mais il faut bien avouer qu'on ne peut pas beaucoup compter sur l'efficacité de ces médications : c'est du moins ce qui ressort des observations publiées et c'est ce que m'a démontré ma propre expérience.
Gubler paraît avoir obtenu des résultats favorables, mais passagers, à l'aide de la picrotoxine, dans le cas qui a été publié par MM. Kaymond et Mathias Duval et dont j'ai parlé précédemment.
L'hydrothérapie et les eaux minérales n'ont exercé qu'une
action faible en général et, en tout cas, très peu durable sur la marche cle la maladie.
On a proposé aussi l'emploi de l'électricité dans le traitement de la paralysie labio-glosso-laryngée : c'est assurément un moyen qu'on ne saurait négliger en pareil cas. Les courants continus, avec application d'un des excitateurs sur la région cervicale de la colonne vertébrale et de l'autre, excitateur sur les régions latérales et supérieures du cou et sur la région sousmaxillaire, peuvent donner d'assez bons résultats. 11 en est de même de la faradisation de la langue, du voile du palais, du pharynx, de la région du larynx, au cou. On a pu ainsi rendre un peu plus de facilité aux mouvements de ces diverses parties et par suite à l'articulation des mots et à la déglutition ; Ducheune, cle Boulogne, a même vu une amélioration de ce genre se produire après quelques séances de faradisation ; mais ces effets ne sont pas constants et, malheureusement, ils ne sont que temporaires : bientôt la maladie reprend le dessus malgré l'emploi persévérant des courants faradiques.
On a publié, cependant, quelques cas de guérison obtenue au moyen de l'électricité. M. Wilheim rapporte qu'il a guéri un malade atteint de paralysie bulbaire (paralysie glosso-labio-laryngée) en soumettant les muscles de la région sousmaxillaire et plus tard la langue à l'action de courants faradiques et en faisant aussi passer des courants galvaniques par la région du cou correspondant au pharynx et à l'œsophage). Il est vrai que les premiers symptômes de la paralysie des foyers d'origine des nerfs bulbaires ne s'étaient manifestés, dans ce cas, que huit jours avant l'entrée à 1 hôpital. La guérison ne fut d'ailleurs complète qu'au bout cle plusieurs mois l. Malgré ces conditions favorables, on peut concevoir clés doutes sur ce cas de guérison, ainsi que sur ceux qui ont été observés par M. Benedikt et par M. Tomasi, lorsque l'on voit que les mêmes moyens ont échoué absolument en France, dans tous les cas où ils ont été mis en œuvre.
Le même doute peut être exprimé, à propos d'un cas de guérison obtenu en Angleterre. Il s'agissait, dans ce cas. d'après l'analyse de M. Bernharclt, d'un jeune homme ayant une prédisposition héréditaire et qui, après une série cle violents accès d'épilepsie, fut atteint, à 16 ans, d'une paralysie totale
1# Wilheim. Un cas de paralysie bulbaire guérie (AU g. Wiener med. Zeitung-, 1877r n° 4.— An. in. La France Médicale, 18 mars 1877;.
de tout le corps, à l'exception des l,c, 2e, 3e, 4e et 6e paires de nerfs crâniens. M. Dowse fut appelé à le traiter quatre ans plus tard. La paralysie des extrémités supérieures était alors améliorée ; au contraire, les membres intérieurs étaient absolument inertes et amaigris jusqu'aux os. En outre, on constatait tous les signes d'une paralysie bulbaire complète (impossibilité de parler, difficulté d'avaler, perte de la voix, paralysie de l'expression faciale). Le malade fut guéri complètement par l'emploi de faibles courants galvaniques constants et par des injections sous-cutanées de strychnine et d'atropine1.
Ce cas ne peut pas être considéré comme un fait de paralysie glosso-labio-laryngée véritable. C'est un exemple, suivant toute probabilité, de poliomyélite antérieure aiguë ou subaiguë, plus ou moins analogue à la paralysie infantile ou à la paralysie générale spinale antérieure subaiguë de Duchenne et remarquable, parce que des phénomènes de paralysie des foyers, d'origine des nerfs bulbaires se sont joints à ceux de la paralysie atrophique des membres. La curabilité plus ou moins complète d'un cas de ce genre n'a rien qui puisse nous étonner.
Ces faits ne sauraient clone modifier notre manière de voir, fondée sur l'expérience, par rapport aux effets qu'on peut attendre du traitement par l'électricité. Mais comme une amélioration, même lorsqu'elle n'est pas durable, n'est pas à dédaigner, lorsqu'il s'agit d'une si cruelle maladie, on devra toujours, surtout dans les premières périodes de la maladie, recourir à l'électrisation. Sous l'influence de ce moyen, les fibres nerveuses pourront donc reprendre une partie de l'action motrice qu'elles avaient perdue, ce qui tient sans cloute à ce que, dans un certain nombre de faisceaux musculaires en voie d'altération, la nutrition intime est ranimée et la contractilité réveillée par les courants électriques. L'électrisation des muscles ne peut avoir qu'une influence heureuse temporaire, dans l'état d'impuissance où se trouve aujourd'hui la médecine, lorsqu'elle s'efforce d'agir sur le principe même de la maladie ; mais elle deviendra un auxiliaire bien précieux, le jour où l'on aura découvert une méthode thérapeutique capable d'enrayer la marche de la paralysie labio-glosso-laryngée.
Pal/ioi/énic. — La pathogénie de la paralysie labio-glosso-
1. Dowse. On Bulbar Paralysis (Med. Times and Gaz. 1876, n° 134t. Anal, in Gentralblatt f. m. W., 1876, p. 814).
laryngée est très obscure. Qu'il s'agisse cle l'étiologie, ou de l'évolution, ou cle la nature cle cette redoutable maladie, on se trouve en présence des problèmes les plus difficiles.
Duchenne (de Boulogne) avouait que, dans les nombreux faits qu'il avait observés, il n'avait jamais pu démêler l'influence suffisante d'une cause quelconque. Certains malades ont été, il est vrai, exposés au froid humide; mais c'est là une circonstance sur laquelle ils appellent bien rarement d'eux-mêmes l'attention du médecin et, dans la plupart des cas, il n'est guère possible cle la considérer comme ayant pu jouer un rôle important dans la genèse de l'affection dont ils sont atteints. On peut en dire autant du chagrin, des privations, des diathèses, de l'alcoolisme, cle la syphilis, etc.
Ici, comme pour les affections aiguës, subaiguës et chroniques de la moelle épinière, la prédisposition est la condition causale dominante. La paralysie labio-glosso-laryngée est, en somme, une maladie rare. Elle se développe presque toujours dans l'âge adulte et peut n'apparaître que vers 40 ou 50 ou 60 ans ; elle a été observée dans toutes les classes de la société ; elle est à peu près aussi fréquente dans un sexe que dans l'autre. 11 est indubitable qu'elle ne se développe que comme la réalisation plus ou moins tardive d'une prédisposition probablement originelle. Lorsque cette prédisposition, par suite de l'évolution de l'individu, est arrivée, pour ainsi dire, à maturité, telle ou telle circonstance, aperçue ou ignorée, suffira pour faire éclore l'affection .
Il est bien difficile, pour ne pas dire impossible, dans l'état actuel de nos connaissances, de se prononcer sur la nature de la paralysie labio-glosso-laryngée. 11 est clair qu'il ne s'agit pas ici d'une inflammation analogue à celle qui, en frappant principalement sur les parties antérieures delà substance grise de la moelle, détermine la paralysie atrophique de l'enfance. Si, dans quelques observations, on a noté un début quelque peu brusque dans la paralysie labio-glosso-laryngée, c'est-à-dire un embarras de la parole se produisant en quelques heures, pendant la nuit, peut-être même parfois subitement, les troubles morbides ainsi produits ont toujours été très légers ou passagers dans leur intensité première, et la maladie a présenté, même dans ces cas, une marche progressive. 11 n'y a donc jamais, même dans les cas exceptionnels, rien qui rappelle l'évolution de la paralysie spinale de l'enfance.
La marche du processus morbide intra-médullaire, dans la paralysie labio-glosso-laryugée diffère aussi et assez notablement, de ce qui a lieu dans l'atrophie musculaire progressive. Bien qu'on puisse voir, dans cette dernière maladie, dans des cas assez rares, des phénomènes de paralysie précéder l'atrophie dans tels ou tels groupes musculaires, il y a cependant, même dans ces cas, des différences entre les deux sortes d'affections. Lorsque la paralysie précède l'atrophie dans l'atrophie musculaire progressive, elle se produit en général assez brusquement. Du jour au lendemain, un mouvement du pouce, d'un autre doigt ou du poignet, etc., qui s'exécutait bien ou assez bien, devient impossible et, quelques jours après, on constate que les muscles qui viennent d'être ainsi paralysés commencent à perdre de leur volume et de leur consistance. Dans la paralysie labio-glosso-laryngée, la paralysie peut être hors de toute proportion avec l'atrophie pendant des semaines, des mois, même jusqu'à la fin de la maladie. C'est ainsi que la langue, qui refuse tout service, qui reste immobile sur le plancher buccal, malgré les efforts du malade, peut avoir conservé, en grande partie, son volume normal; sa face dorsale, qui est souvent un peu irrégulière et plissée, peut, dans d'autres cas, être lisse comme dans l'état sain, et nous avons dit que, même à l'autopsie, par l'examen microscopique, on peut reconnaître, dans certains cas, que l'atrophie des faisceaux musculaires était bien loin d'être suffisante pour expliquer l'abolition des mouvements de l'organe.
Si l'atrophie de lalangue, du muscle orbiculaire des lèvres, des muscles du voile du palais, du pharynx, du larynx, des plérygoïdiens, etc., est souvent si incomplète, dans la paralysie labioglosso-laryngée, cela tient sans doute à ce que, dans la plupart des cas, les cellules nerveuses des noyaux d'origine des nerfs destinés à ces muscles ne sont pas toutes atteintes. 11 semble, en effet, résulter de faits expérimentaux, que la persistance de relations normales entre un certain nombre de fibres d'un nerf musculaire et les cellules nerveuses qui leur donnent naissance dans les centres, peut, lorsque ces cellules ne sont pas altérées, transmettre à la presque totalité des faisceaux des muscles animés par ce nerf l'influx trophique des centres nerveux et, par suite, empêcher plus ou moins complètement l'atrophie partielle de ces muscles. C'est du moins ce que démontrent les récentes
expériences de M. Minor1. Cet expérimentateur a vu qu'après des tentatives d'élongation du nert sciatique, sur des mammifères (chiens), les fibres du nerf ne se rompent pas toutes. Au bout de quelques jours, les fibres rompues subissent l'atrophie granuleuse dans toute leur partie périphérique; les fibres non rompues restent saines et, si l'on examine les muscles animés par le nerf sciatique, six semaines après l'opération, on peut les trouver entièrement sains. Les préparations de muscles que m'a fait voir M. Minor ne laissaient aucun doute à cet égard2.
La paralysie labio-glosso-laryngée diffère, avons-nous dit, de l'atrophie musculaire progressive par ce caractère important que c'est la paralysie qui domine la situation, comme l'a bien indiqué Duchenne (de Boulogne). La langue, les muscles du voile du palais, du pharynx, Forbiculaire des lèvres, etc., sont paralysés avant d'être atrophiés; ils peuvent même être paralysés sans atrophie notable, jusqu'aux derniers moments de la vie. Dans l'atrophie musculaire progressive, l'affaiblissement musculaire est proportionnel à l'atrophie des faisceaux primitifs des muscles ; il en est la conséquence, et cela est vrai pour la langue et pour la face, lorsque ces parties sont atteintes, comme pour les muscles des membres.
J'ai à peine besoin d'ajouter que l'évolution de l'affection est absolument différente dans les deux maladies. Dans la paralysie labio-glosso-laryngée franche, les premiers phénomènes morbides consistent dans des troubles de la parole et de la déglutition ; les membres ne s'affaiblissent que dans des cas rares et dans une mesure restreinte; la mort a lieu par suite de l'impossibilité de la nutrition, ou par l'apparition de perturbations des fonctions du cœur ou de l'appareil respiratoire, un an, dix-huit mois, deux ans après le début de la maladie. L'a(rophie muscuculaire progressive débute, le plus souvent, par une diminution du volume des muscles des mains. L'affection des muscles se propage peu à peu, graduellement, dans ces cas-là, des mains aux avant-bras, puis aux bras, puis aux épaules; les membres inférieurs peuvent être respectés pendant plusieurs années. L'envahissement des noyaux d'origine des nerfs bulbaires est rare, et j'ai eu soin de faire ressortir la différence qui existe
1. L. Minor. Contribution à V étude, expérimentale de Vélongation des nerfs. — (Comptes rendus de l'Acad. des sciences, 1883, I, p. 1159.)
2. Les expériences de M. Minor ont été faites dans mon laboratoire.
alors entre l'état de la langue, dans cette maladie, et celui qu'elle présente dans la paralysie labio-glosso-laryngée !. La contractilité, il est vrai, est conservée dans la langue, dans les deux sortes de cas2; mais c'est là un caractère commun qui ne peut pas suffire à autoriser le rapprochement nosologique des deux maladies. Disons encore que, dans l'atrophie musculaire progressive, les faisceaux latéraux de la moelle épinière restent sains, ou, du moins n'offrent pas de sclérose.
En un mot, il n'y a, en réalité, aucune parenté bien nette entre l'atrophie musculaire progressive et la paralysie labioglosso-laryngée.
Il n'en est pas de même, lorsqu'on étudie comparativement la paralysie labio-glosso-laryngée et la sclérose bilatérale amyotrophique. Ici, au contraire, les analogies entre les deux maladies sont incontestables. Elles sont telles, que divers auteurs (M. Leyden et autres) n'hésitent pas à considérer la sclérose latérale amyotrophique et la paralysie labio-glosso-laryngée' comme étant de même nature.
Les lésions trouvées lors de l'autopsie ne diffèrent que par leur étendue et leur degré; leur topographie est la même, si l'on envisage spécialement, d'une part, les cas de sclérose latérale amyotrophique dans lesquels, comme cela a lieu le plus souvent, des troubles fonctionnels bulbaires sont venus se joindre aux symptômes médullaires et déterminer la mort, et, d'autre part, les cas de paralysie labio-glosso-laryngée dans lesquels on a trouvé, outre les modifications morbides du bulbe rachidien, des altérations delà moelle épinière. Oi% je rappelle que, si l'on examine tous les faits publiés, ces cas sont, comme le dit M. Dejerine, beaucoup plus nombreux que ceux dans lesquels les lésions étaient confinées dans le bulbe rachidien. On est même entraîné, par cette constatation, à se demander si, dans les cas où l'on a indiqué la moelle épinière comme saine, des modifications morbides légères de ce centre nerveux n'ont pas échappé aux recherches histologiques.
Si l'on compare les lésions des centres nerveux dans la sclérose bilatérale amyotrophique de la moelle et dans la paralysie labio-glosso-laryngée, en se plaçant au point de vue que nous
1. L'atrophie musculaire progressive peut débuter par la langue (Lockbart-Clarke, fait analysé in. Gazette Hebdomadaire ltft.li, p. 30l) Voir aussi un car; publié par M. .lui Stein {Paralysie bilatérale des nerfs faciaux et des Impoglosses, suivie d'atrophie musculaire progressive généralisée. Archiv. P. Kliu. Med. VI. p. 593,18(39).
■i. Hallopeau. Des paralysie* bulbaires, 1875, p. 03.
venons d'indiquer, on reconnaît d'abord que celles dont le bulbe est le siège sont identiques dans les deux maladies. Même atrophie des pyramides antérieures, même altération des foyers d'origine des nerfs moteurs bulbaires, plus accusée dans le foyer d'origine du nerf hypoglosse que dans les autres. On ne peut pas s'étonner de cette similitude anatomo-pathologique, puisque, ainsi que nous l'avons vu à propos de la sclérose latérale amyotrophique, les symptômes de l'envahissement bulbaire dans cette maladie sont exactement ceux de la paralysie labio-glosso-laryngée .
Les lésions de la moelle épinière sont aussi distribuées de la même façon, dans les deux affections. C'est, dans la paralysie labio-glosso-laryngée, de même que dans la sclérose bilatérale amyotrophique, dans les faisceaux pyramidaux des cordons latéraux et dans les cornes antérieures de la substance grise qu'elles siègent. Dans la substance blanche, comme dans la substance grise, elles offrent les mêmes caractères histologiques. La seule différence à signaler, c'est que ces lésions sont plus prononcées dans toute l'étendue de la moelle épinière, lorsqu'il s'agit delà sclérose bilatérale amyotrophique, que lorsqu'on a affaire à un cas de paralysie labio-glosso-laryngée. Dans la première de ces deux maladies, les faisceaux pyramidaux sont, en général, altérés à un haut degré jusqu'au bas de la région lombaire de la moelle, et il en est de même des cornes antérieures de la substance grise: nous avons vu que, dans la paralysie labio-glosso-laryngée, l'altération des faisceaux blancs pyramidaux et celle des cornes antérieures de la substance grise vont en diminuant de la région cervicale vers la partie inférieure de la moelle. On constate bien, à la vérité, une diminution du même genre dans les altérations de la sclérose latérale amyotrophique, mais elle est beaucoup moins accusée que dans la paralysie labio-glosso-laryngée.
Il y a, de même, une similitude très frappante entre les altérations des racines des nerfs moteurs bulbaires, des racines antérieures des nerfs rachidiens, des nerfs moteurs et des muscles, dans les deux maladies.
Si, sous le rapport de l'anatomie pathologique, la paralysie labio-glosso-laryngée ne diffère que par des traits sans grande importance de la sclérose latérale amyotrophique, en est-il de même, relativement aux symptômes? Au premier abord, ces deux maladies paraissent très dissemblables comme physiono-
mie symptomatique ; mais, en y regardant de plus près, on s'aperçoit que les différences ne sont pas de nature à faire considérer ces maladies comme absolument distinctes l'une de l'autre. Au fond, ces différences consistent surtout en ceci : que, dans la sclérose bilatérale amyotrophique, les symptômes médullaires se manifestent longtemps avant les troubles bulbaires, tandis que, dans la paralysie labio-glosso-laryngée, ce sont ces troubles bulbaires qui apparaissent en premier lieu.
Dans la sclérose latérale amyotrophique, ce sont les lésions de la moelle épinière qui se produisent en premier lieu. Ces lésions évoluent peu à peu; elles se traduisent d'abord par de l'affaiblissement des membres supérieurs, puis des membres inférieurs; cet affaiblissement s'accompagne bientôt d'atrophie musculaire; puis, plus tard, apparaissent d'ordinaire des phénomènes de contracture dans les parties atteintes : après un temps plus ou moins long, les foyers d'origine des nerfs bulbaires moteurs s'altèrent, les cellules nerveuses y subissent une atrophie progressive et des symptômes semblables à ceux de la paralysie labio-glosso-laryngée se manifestent alors.
Dans la paralysie labio-glosso-laryngée, ce sont les lésions bulbaires qui naissent les premières. Aussi les symptômes initiaux sont-ils ceux de la paralysie de la langue, du voile du palais, de l'orbiculaire des lèvres, etc. La moelle épinière se trouve envahie plus tard; mais les indices de cette propagation de la maladie sont loin d'être nets au début. Des douleurs rachidiennes plus ou moins vives, quelques douleurs aussi dans les membres supérieurs, parfois un peu d'affaiblissement dans ces membres : telles sont les seules manifestations qu'on puisse rapporter aux lésions de la moelle épinière. Il faut même se hâter d'ajouter que ces symptômes peuvent avoir été très peu prononcés et avoir passé inaperçus dans des cas où, à l'autopsie, on constate une altération incontestable des faisceaux latéraux et de la substance grise de la moelle. La mort a lieu, dans ces cas, avant que les lésions médullaires et celles des racines motrices des nerfs rachidiens aient pu devenir assez considérables ou assez étendues pour déterminer forcément des troubles bien accentués delà sensibilité ou du mouvement.
Il n'y a pas de phénomènes de contracture dans la paralysie labio-glosso-laryngée et il y en a le plus souvent dans la sclérose latérale amyotrophique; mais il faut remarquer que, dans cette dernière maladie, on n'en constate pas non plus dans les
muscles animés par des nerfs bulbaires et, d'autre part, il faut noter aussi, avec M. Dejerine, que la contracture des muscles des membres, bien que très habituelle dans la sclérose latérale amyotrophique, n'est pas cependant constante. C'est d'ailleurs, en général, un symptôme relativement tardif et on ne saurait s'étonner s'il ne s'observe pas dans la paralysie labio-glossolaryngée, puisque, dans cette maladie, les symptômes médullaires n'ont pas encore fait leur apparition ou sont encore très peu prononcés, au moment où la mort vient mettre un terme à révolution des lésions.
En somme, il s'agit vraisemblablement plutôt de deux formes d'une même maladie que de deux maladies différentes : c'est là la conclusion à laquelle a été conduit M. Dejerine, et je m'y rallie complètement. Cette interprétation avait d'ailleurs déjà été donnée, d'une façon très nette, par MM. Duchenne (de Boulogne) et Joffroy1, et j'avais aussi envisagé les choses de la même façon, dans mes cours de la Faculté et dans mes cliniques de l'Hôtel-Dieu. Si l'on analysait, avec soin, toutes les observations publiées jusqu'ici, on trouverait bien certainement des cas formant transition entre ceux qui ont été désignés sous le nom de faits de paralysie labio-glosso-laryngée et ceux qui ont été considérés comme des faits-types de sclérose latérale symétrique amyotrophique.
Je citerai, par exemple, comme des faits de transition, deux cas observés et publiés par M. Eisenlohr2.
La première observation concerne un serrurier, âgé de 49 ans, qui est pris, quelques mois après un coup sur la nuque, d'une faiblesse progressive des bras et des mains et, deux mois plus tard, des membres inférieurs. Un mois après, commencent des altérations des jointures et l'on assiste au développement du tableau-type delà paralysie bulbaire, en même temps que se produisent une parésie et une atrophie étendues de la musculature du corps. Le malade meurt un an environ après le début des premiers phénomènes de paralysie. Dans les derniers temps de la vie, il y avait une paralysie et une atrophie complète des muscles des membres supérieurs; les muscles des membres inférieurs étaient un peu moins altérés que ceux-ci; quant aux muscles du cou et de la nuque, ils étaient simplement affaiblis. Les muscles qui n'étaient pas atro-
1. Duchenne (de Boulogne) et Joffroy. De l'atropine aiguë et chronique des cellules nerveuses de la moelle et du bulbe rachidien, à propos d'une observation ae paralysie glosso-labio-lary?igée (Archives de Physiologie normale et pathologique, 1870, p. 499 et suiv.)
2. C. Eisenlohr. Klinische und anatomische Beitràge zur progressive?! Bulb/'irparalyse (Zeitschrift f. Klin. Med., 1, p. 43o. — Anal, in Centralblatt f. die raed. Wiss., 1880, p. 907).
phiés o (Traient un certain degré de contracture. Ceux qui étaient atrophiés avaient perdu leur excitabilité, ou bien la contractiiité faradique y était seulement affaiblie à divers degrés. Il en était de même, en partie, dans le domaine des nerfs bulbaires. La musculature du larynx et des mâchoires était restée normale jusqu'à la fin.
A l'autopsie, on trouve une atrophie considérable des 10e, 11e et 12e nerfs crâniens de chaque côté; le facial est dans le même état et il en est encore de même des racines antérieures des nerfs cervicaux. L'angle postérieur du sinus rhomboïdal a un aspect jaune, grisâtre, gélatineux; les ailes cendrées sont quelque peu affaissées et ont une couleur gris-rosée.
Atrophie dégénérative très étendue de la musculature, avec prolifération conjonctive plus ou moins marquée suivant les points et sans stéatose interstitielle.... Dans la moelle épinière, il y a une dégénération très nette des parties postérieures des deux faisceaux latéraux; les faisceaux antérieurs sont sains dans toute la région cervicale. Dans les parties dégénérées, épaississement du réseau de la névroglie ; nombreux cylindres-axes encore présents. La substance grise des cornes antérieures, jusqu'à la base des cornes postérieures, offre un développement abondant de cellules-araignées et l'on y constate l'atrophie de groupes entiers de cellules ganglionnaires. Les cellules des cornes postérieures sont intactes et il en est de même des cellules du tract.us intermédiolatéral et des colonnes vésiculaires de Glarke. — Les pyramides antérieures bulbaires sont atrophiées jusqu'au bord de la protubérance annulaire. Altérations du noyau de l'hypoglosse, ainsi que de la partie marginale du noyau du vague et de l'accessoire; pigmentation et amoindrissement des cellules du noyau antérieur du facial, surtout dans sa partie antérieure et médiane. État intact du noyau du moteur oculaire externe.
On voit, dans cette observation, la maladie commencer, deux mois après un coup sur la nuque, par une faiblesse progressive des bras et des mains; au bout de deux mois, les membres inférieurs sont pris de la même façon et un mois plus tard, c'està-dire cinq mois après le début, se manifestent les symptômes de la paralysie bulbaire (paralysie labio-glosso-laryngée). Puis les muscles des membres, du cou et du tronc, s'atrophient rapidement; on observe un certain degré de contracture dans ceux de ces muscles dans lesquels l'atrophie n'est pas très considérable. La mort a lieu un an après le début.
La précocité des symptômes bulbaires a évidemment donné une physionomie toute particulière à la maladie ; la rapidité d'évolution des lésions médullaires et des phénomènes par lesquels elles se sont traduites constitue aussi un trait bien remarquable.
Dans la seconde observation, ce sont les symptômes de pa-
ralysie labio-glosso-laryngée qui ouvrent la scène; mais h ces symptômes se joint bientôt de l'atrophie des muscles des épaules et des petits muscles des mains. Le diaphragme est bientôt atteint de parésie et la mort a lieu cinq mois après le début, par paralysie de la respiration.
Il s'agit, dans cette observation, d'un homme âgé de 59 ans. Il ressentit, à la fin de mai, des douleurs dans le sacrum et entre les omoplates et remarqua, environ quatre semaines plus tard, de la difficulté de la déglutition et de la parole. Lors de son admission à l'hôpital, au commencement de septembre, on constatait déjà le tableau très net de la paralysie bulbaire, en même temps que de l'atrophie musculaire dans la région des épaules, dans les petits muscles des mains; il y avait d'ailleurs conservation des mouvements des muscles atteints. Les extrémités inférieures étaient libres. La contractilité n'était atteinte que dans les petits muscles des mains. Plus tard survint de la parésie du diaphragme et, à la fin d'octobre, le malade mourut par suite d'une paralysie subite de la respiration.
A l'autopsie, on constate à peu près le même état des nerfs bulbaires que dans le cas précédent. Le plancher du quatrième ventricule avait un aspect gris-brun; les stries acoustiques avaient disparu. Vers la base des ailes cendrées, on voyait, de chaque coté, une région aft'ai^sée, colorée profondément eu rouge-brun. Les racines antérieures des nerfs cervicaux supérieurs étaient extrêmement grêles; celles des nerfs situés plus bas étaient encore nettement atrophiées....
Dans la moelle épinière, il y avait diminution du nombre des grandes cellules des cornes antérieures et atrophie de plusieurs de celles qui existaient encore : cette altération était surtout marquée dans la partie supérieure de la région cervicale, moins considérable pourtant que dans le cas précédent. Les cellules du tractus intermédio-latéral et des colonnes de Glarke étaient normales.
Enorme hypérémie de la substance grise bulbaire correspondant à l'angle inférieur ou postérieurdu sinus rhomboïdal ; quelques extravasats isolés; la substance était friable dans ces points et se colorait fortement par le carmin. La plus forte altération se trouvait dans le noyau du nerf hypoglosse (de chaque côté), où les cellules étaient changées en globules sans prolongements, réfractant fortement la lumière. La partie contiguë du noyau communaux nerfs vague et accessoire était altérée de la même façon. Le noyau du nerf vague contenait quelques cellules ganglionnaires gonflées et globuleuses. Dans les parties altérées, la substance grise paraissait raréfiée et changée en tissu aréolaire : au niveau de l'entrecroisement des pyramides, ces modifications se concentraient autour du canal central.
Les faisceaux blancs de la moelle épinière et de la moelle allongée étaient sains.
Dans la première de ces deux observations, les lésions de la substance grise médullaire ne se bornaient pas à une simple
atrophie des cellules; l'état de la névroglie semblait indiquer qu'il y avait eu une irritation assez prononcée dans ce tissu.
On trouve aussi, dans un certain nombre d'observations de sclérose latérale amyotrophique, l'indication d'altérations de la substance grise qui offraient le même caractère. Il en était ainsi, par exemple, dans le cas publié par M. Worms, cas dans lequel l'examen histologique des centres nerveux, des nerfs et des muscles, a été fait par M. Hayem1. Bien que, dans la plupart des cas de paralysie labio-glosso-laryngée, on ait expressément spécifié que la névroglie de la substance grise ne présentait pas de sclérose ni de multiplication des noyaux, et que l'on en ait tiré la conséquence qu'il s'agissait, dans ces cas, d'une simple atrophie des cellules ; cependant, on ne peut pas refuser catégoriquement tout caractère irritatif à la lésion des foyers d'origine des nerfs bulbaires moteurs ou des racines motrices des nerfs rachidiens, ni à celle des pyramides antérieures4 du bulbe et des faisceaux pyramidaux de la moelle. 11 est probable, au contraire, que les modifications des cellules nerveuses qui les conduisent à l'atrophie sont des résultats dune irritation de leur protoplasme spécial; il me paraît vraisemblable aussi que l'atrophie de ces cellules, de même que celle des fibres nerveuses des pyramides et des faisceaux latéraux de la moelle, ne s'effectue pas sans qu'il y ait un certain degré d'irritation collatérale dans la névroglie qui les entoure. Cette irritation est très faible dans la plupart des cas; mais on conçoit facilement que, chez tel ou tel individu, par suite de conditions générales ou locales dont le mode d'influence nous échappe, le processus irritatif puisse acquérir une activité qu'il n'a pas d'ordinaire et déterminer une hypergénèse plus ou moins notable des éléments de la névroglie : de là des modifications de ce tissu; un épaississement des cloisons, une multiplication des cellules de Deiters, parfois même des rétractions plus ou moins prononcées.
Je crois devoir encore mentionner le cas suivant, comme un fait de transition entre la paralysie labio-grosso-laryngée et la sclérose latérale amyotrophique.
i . "Worms. Note sur un cas d'atrophie musculaire progressive avec paralysie ylussolahio-laryngée. — Sclérose symétrique des cordons latéraux de la moelle et des pyramides, ave: atrophie des cellules des cornes antérieures de la moelle et des racines et noyaux de l'hypoglosse, du spinal et du pneumoyastr ique (Archives de Physiologie normale et pathologique, 1877, p. 706).
Une dame russe, âgée de 45 à 46 ans, vient me consulter en 1878. Elle •est d'assez forte constitution et a toujours joui d'une bonne santé jusqu'au début de la maladie actuelle. Elle était très nerveuse.
Deux ans avant le moment où je l'examine, sans attaque initiale, elle a commencé à avoir un peu de difficulté pour parler ; puis, peu de temps après, la déglutition est devenue gênée. Des difficultés de la prononciation et de la déglutition ont augmenté peu à peu sans incidents particuliers.
A peu près dès le début, la malade a ressenti d'assez violents maux de tête et de la nuque. Pendant une année, il n'y a pas eu d'autres phénomènes morbides que ceux qui avaient la langue, les lèvres et le voile du palais pour siège. Il faut ajouter à ces symptômes une parésie évidente des différents muscles de la face qui offraient aussi, de temps en temps, des mouvements spasmodiques et même des contractures passagères.
Un an après le début de l'affection, le bras droit commençait à s'affaiblir. L'affaiblissement y a augmenté progressivement et lentement jusqu'au moment où la malade me consulte. Ce n'est que depuis quelques semaines avant ce moment que la main gauche a commencé à s'affaiblir.
L'appétit s'est conservé jusqu'alors. Il n'y a jamais eu ni accès de palpitations cardiaques, ni accès de dyspnée.
La malade est devenue encore plus émotionnable depuis le début de sa maladie, elle pleure facilement. Aucun trouble de l'intelligence.
Il y a impossibilité pour la malade d'articuler le moindre mot. La déglutition est très difficile ; la nutrition se fait pourtant encore, mais d'une façon insuffisante, car la malade, quoique encore assez grasse, a notablement maigri depuis plusieurs mois.
La bouche ne s'ouvre pas rapidement, ni avec force. La malade est incapable de faire la moue ou d'écarter les commissures labiales comme pour faire un rictus ; il y a certainement une parésie très prononcée des muscles agissant sur les lèvres; mais il n'y a pas d'effacement des plis normaux.
De temps en temps, paraît-il, des spasmes peu douloureux se manifestent dans les muscles releveurs de la mâchoire inférieure et les muscles circumbuccaux, et la malade ne peut pas ouvrir la bouche pendant la durée, assez courte d'ailleurs, de ces spasmes.
Langue appliquée sur le plancher buccal, un peu pâle à sa surface qui est plissée, comme chiffonnée. La malade ne peut lui imprimer qu'un léger mouvement sur place, sans lui faire abandonner le plancher buccal, sans produire un déplacement quelconque.
Le voile du palais et ses piliers ont conservé leur motilité réflexe ; ils sont relativement bien moins pris que la langue.
La langue est sensible au toucher; le goût paraît intact, ainsi que l'odorat. Les fosses nasales s'obturent parfois par congestion, lorsque la malade est couchée sur un côté de la tête; c'est la fosse nasale du côté correspondant qui se bouche alors et elle s'ouvre de nouveau lorsque la tête a changé de situation depuis un certain temps.
L'interrogatoire est, on le conçoit, des plus difficiles. La malade, en
réponse aux questions, ne fait entendre qu'un son guttural et nasal, plus ou moins modulé, que sa fille, qui l'accompagne, peut seule comprendre plus ou moins bien.
Salivation très abondante, profuse surtout à la suite des repas: ce symptôme est une gène considérable pour la malade.
Pas d'inégalité des pupilles. — Pas de troubles vaso-moteurs de la face.
Pas de douleurs véritables èins la face, la langue, te voile du palais. Parfois encore, il y a des douleurs vives dans la région occipitale et dans la nuque.
La malade n'éprouve pas de douleurs, soit dans le membre supérieur droit, soit dans le membre supérieur gauche ; quelquefois la main droite se ferme spasmodiquement.
Les muscles de la main droite offrent une atrophie considérable et la main a l'attitude de griffe, particulière à l'atrophie musculaire progressive (atrophie des muscles des éminences thénar et hypothénar, un peu d'atrophie aussi des interosseux). La malade ne peut pour ainsi dire pas se servir de cette main.
Les muscles de la main gauche sont bien moins pris ; mais ils ont subi aussi un commencement manifeste d'atrophie.
Cette malade n'a pas été revue 1.
Ce qu'il faut bien éviter, quand on compare, comme nous venons de le faire d'une façon très succincte, la paralysie labioglosso-laryngée à la sclérose symétrique latérale amyotrophique, c'est de faire usage, comme matériaux de comparaison, de faits qui n'appartiennent, en réalité, ni à l'une ni à l'autre de ces maladies. Je fais allusion aux cas publiés par divers médecins, sous le nom de paralysie labio-glosso-larijnr/ée d'origine cérébrale. C'est M. Lépine, de Lyon, qui a le premier appelé l'attention sur les faits de ce genre2. 11 cite trois observations. Deux d'entre elles ont été recueillies par M. Oulmont : l'une, dans le service de M. Charcot ; l'autre, dans celui de M. Maurice Raynaud. La troisième observation est due àMagnus. D'autres observations ont été publiées, depuis lors, par M. RircbofY, par M. Féré. Une thèse a été soutenue, sur ce sujet, par un élève de M. Raymond 3. MM. Raymond et Artaud ont publié un Mémoire dans lequel cette queslion se trouve traitée ,y et M . Ross a étudié
1. Voir un fait publié par Stuin (Deutsche Archiv, G Bel.). L'analyse décelait se trouve dans la thèse de concours de M.Hallopeau, 1 <Q75, p. 45. On peut signaler aussi un cas de paralysie labio-glosso-laryngée relaté par M. Samuel Wilks [Select Ciiuical Cases, including cases of Labio-ylosso laryngeai Paralysis, Kxophthalmic Goitre (Guy's liospital Reports, XV. — Anal*, in Centralblatt f. w. Méd., 1870, p. 239-24».)
2. Lépine. Note sur la paralysie glosso-labiée cérébrale à forme pseudo-bulbaire (Revue Mensuelle de Médecine et de Chirurgie, IS77, p. 90!)).
3. C. Puica. Paralysie glosso-labiée cérébrale (Thèse de Paris, 1883).
4. F. Ra inond et G. Artaud. Contribution à l étude des localisations cérébrales. — Trajet intru-cérébral de C hypoglosse (Archives de Neurologie, 1883, n°» 20 et 21).
ce même sujet dans un travail récent *. Les faits que l'on peut, à la rigueur, désigner sous le nom de paralysie glosso-labiée d'origine cérébrale, ne sont pas absolument rares. J'en ai observé quelques-uns. Mais il me semble qu'avec un peu d'attention, on ne peut pas être exposé à prendre ces faits pour des cas de véritable paralysie labio-glosso-laryngée. Lorsque l'affaiblissement des mouvements de la langue et des lèvres, ainsi que de ceux du voile du palais et du pharynx dépendent d'une lésion cérébrale, il succède presque toujours à un ictus apoplectique plus ou moins nettement caractérisé.; d'autre part, il y a, en même temps, une paralysie ou une parésie plus ou moins marquée d'un côté du corps, la face y comprise; l'intelligence est touchée; la mémoire est moins nette; il y a une tendance aux larmes, etc.; parfois, on observe des phénomènes convulsifs. Les troubles de la parole, de l'expression, des divers mouvements des lèvres, de la déglutition, ont atteint, soit dès le premier moment, soit en quelques heures ou quelques jours, toute leur intensité; ou bien, s'ils augmentent ultérieurement, c'est souvent par sortes d'accès indiquant la production brusque de nouvelles lésions cérébrales. La paralysie labio-glosso-laryngée d'origine bulbaire est une maladie essentiellement progressive, qui ne produit pas, du moins pendant nombre de mois, le moindre symptôme hémiplégique, qui ne s'accompagne pas de troubles cérébraux. Puis on trouve assez fréquemment, dans cette maladie, des modifications de la voix et elle peut se terminer par des accidents cardiaques ou respiratoires qui ne s'observent, pour ainsi dire jamais, dans les cas auxquels on a appliqué la dénomination de paralysie glosso-labiée d'origine cérébrale. Ces cas ne sont, à tout prendre, qu'une exagération de ce que Ton constate assez souvent dans l'hémiplégie ordinaire, au début. La difficulté de mouvoir la langue, de souffler avec les lèvres, de déglutir, que l'on observe alors, persiste-t-elle au delà de quelques heures ou de quelques jours, on a, sous les yeux, un fait qui peut rentrer dans le cadre des paralysies glosso-labiées d'origine cérébrale. D'après ce que j'ai vu, l'aspect de la face, celui de la langue, les troubles de la parole, de la voix, sont réellement différents, dans la paralysielabio-glossolaryngée d'origine bulbaire, de ce qu'ils sont dans les paralysies glosso-labiées d'origine cérébrale, et toute erreur de diagnostic, je le répète, me paraît assez facile à éviter, tout
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au moins dans le plus grand nombre des cas. Comment s'expliquer, par exemple, que le fait suivant ait pu être considéré comme un cas de paralysie labio-glosso-laryngée?
« Cette observation reproduit assez fidèlement le complexus symptomatique décrit par Duchenne (de Boulogne), sous le nom de paralysie labio-glosso-laryngée. Elle concerne une femme de38 ans, dont la santé, parfaite jusque-là, fut troublée tout à coup par une attaque d'aphasie complète qui dura quelques heures seulement.
« Cet accident se renouvela, avec ce même caractère éphémère, quelques mois après. Un an plus tard, en janvier 1882, l'aphasie se produisit de nouveau, mais accompagnée, cette fois, de légère hémiplégie gauche et de gêne dans la déglutition.
« Ces symptômes s'amendèrent néanmoins avec rapidité et, au bout d'un septénaire, ils avaient à peu près disparu : la malade avait recouvré l'usage de la parole et ne conservait qu'une très légère parésie du côté gauche du corps.
« Le 5 février, nouvel ictus au milieu de la nuit; à ce moment, la ma-, lade est tout à fait aphasique, mais a toute sa connaissance : le pouls est petit, serré; l'auscultation du cœur ne révèle rien d'anormal. Les mâchoires sont contracturées, mais il n'y a pas d'hémiplégie.
« Le jour suivant, la contracture des muscles masséters avait en partie disparu, et l'on put s'assurer alors de l'impossibilité où était la malade de mouvoir la langue et de la grande difficulté de la déglutition.
« La commissure labiale gauche était un peu abaissée. Les pupilles avaient leur diamètre normal. Urines albumineuses.
« Le surlendemain, la déglutition s'opère mieux et l'aphasie est moins complète.
« 9 février. — L'amélioration ne s'est pas maintenue, la paralysie faciale a fait des progrès. Toutefois, les mouvements volontaires seuls sont perdus, car si l'on excite la malade par des propos gais, le rire se produit; il y a contraction des muscles des lèvres et des paupières. Lui commande-t-on de fermer les yeux, elle ne réussit qu'à les rendre fixes, hagards.
« 11 février. — Ce jour-là, la main droite fut trouvée plus faible, alors que, dans les autres attaques antérieures, la parésie siégeait toujours à gauche.
« 24 février. — L'état, qui est resté le même jusqu'à ce moment, commence à se modifier. La force revient dans le bras droit; l'ingestion des aliments s'exécute mieux. Sensation douloureuse au niveau des masséters. La malade s'exerce à former son nom avec des lettres découpées et y parvient aisément.
« 21 mars. — La parésie n'existe pour ainsi dire plus; la déglutition est maintenant facile; les mâchoires s'écartent davantage et cependant la langue est toujours inerte, l'articulation des sons est tout à fait impossible.
« La sensibilité cutanée est normale à la face et légèrement obtuse aux doigts de la main droite *.
Assurément, malgré le titre, il ne s'agissait pas, clans ce cas, d'un fait de paralysie labio-glosso-laryngée d'origine bulbaire. Nous ne voyons pas réunis ici tous les traits du tableau clinique de cette maladie; en outre, la marche de l'affection, observée par M. Hobson, et certains de ses symptômes doivent détourner tout à fait d'une semblable assimilation. La paralysie labioglosso-laryngée débute bien quelquefois, il est vrai, par l'apparition brusque ou rapide d'un certain degré de difficulté de la prononciation et de la déglutition, et cette première atteinte peut rétrocéder plus ou moins complètement; mais ce mode de début est bien rare et l'on ne voit guère, comme phénomène initial, ainsi que dans le cas de M. Hobson, une attaque d'aphasie complète : encore moins voit-on, comme dans ces castrois attaques d'aphasie. De même on n'observe pas d'hémiplégie apoplectique : la contracture des muscles masséters, la paralysie des mouvements volontaires des muscles des lèvres et des paupières, les autres mouvements de ces parties restant possibles; la diminution de la sensibilité dans certaines parties du corps, l'albuminurie : tous ces symptômes notés par M. Hobson n'appartiennent pas au syndrome de la paralysie labioglosso-laryngée. Il s'agit, dans l'observation de ce médecin, d'un cas de lésions encéphaliques2 très différentes de celles qui donnent lieu à la maladie de Duchenne. C'est, en résumé, un cas de paralysie, par lésions en foyer, probablement d'origine ischémique, ayant sans doute pour siège l'isthme de l'encéphale ; mais ce n'est pas un cas de vraie paralysie labioglosso-laryngée et le diagnostic n'aurait pas dû être douteux un instant3.
J'en dis tout autant d'un cas relaté par M. le docteur Mauriac 4. Dans ce cas qu'il désigne ainsi : Exemple de paralysie
1. Hobson. A Case of Labio-glosso-laryngeal Paralysis (British Med. Journal, avril, 1881. — Anal, par M. P. Garnier, m Archives gén. de Méd., nov. 1882, p. 620).
2. Dans la plupart des cas de paralysie glosso-labiée d'origine cérébrale terminés parla mort et suivis d'autopsie, on a trouvé des lésions siégeant au niveau de la partie externe du noyau lenticulaire du corps strié et presque toujours les lésions étaient bilatérales et symétriques jusqu'à un certain point. Tantôt les lésions sont contemporaines, tantôt il s'agit de lésions de date différente, ayant produit deux attaques apoplectiques successives.
3. Joffroy. Note pour servir au diagnostic di/fére?itiel des paralysies labio-glossolaryngées d'origine bulbaire ou d'origine cérébrale (Comptes rendus de la Société de Biologie, 1873, p. 9).
4. Ch. Mauriac. Leçons sur V aphasie syphilitique et sur les localisations de la syphilose corticale du cerveau (Gaz. Hebd. de Méd. et de Ghir., 1877).
labio-glosso-laryngée, on constate aussi un ensemble de symptômes très différent de celui qui caractérise Ja maladie spécifiée parDuchenne (de Boulogne). Chez un homme âgé de 45 ans et atteint de chancre infectant six ans auparavant, on observait une paralysie delà face, une atrophie considérable des divers muscles animés par le nerf masticateur, des troubles profonds delà déglutition et une intégrité presque complète des mouvements de la langue ; en particulier, ceux qui sont nécessaires à l'articulation des mots s'exécutaient d'une façon à peu près normale, et la langue n'offrait aucune atrophie. Si l'on joint à cela l'existence d'un peu de surdité, d'un affaiblissement du goût et de l'odorat, d'un strabisme interne, d'une anesthésie disséminée coïncidant avec une hyperlhermesthésie remarquable, de phénomènes d'incoordination des mouvements des membres inférieurs, etc., on ne peut pas hésiter à rejeter absolument le diagnostic : paralysie labio-glosso-laryngée.
En somme, si l'on s'en tient aux faits de paralysie labio-glossolaryngée d'origine bulbaire, il me paraît impossible de méconnaître les traits de ressemblance qui existent entre cette paralysie et la sclérose latérale amyotrophique, traits qui décèlent à n en pas douter, une parenté véritable entre ces deux affections.
Les difficultés que nous avons rencontrées, lorsque nous avons examiné les questions de pathogénie que soulève l'étude de la sclérose latérale amyotrophique, nous les retrouvons ici tout aussi ardues, tout aussi insurmontables. De même que pour la sclérose latérale amyotrophique, on ne possède aucune donnée satisfaisante sur l'étiologie de Ja paralysie labio-glossolaryngée et l'on est conduit, dans une maladie comme dans 1 autre, h attribuer la principale influence causale à Ja prédisposition congénitale ou acquise qui produit une vulnérabilité toute particulière dans certains éléments anatomiques des centres nerveux. Cette vulnérabilité atteint peu à peu un tel de-ré qu une cause occasionnelle plus ou moins banale, plus ou moins reconnaissant, donne naissance à la maladie. Les éléments anatomiques dans lesquels évolue la prédisposition dont il s'agit sont les mêmes dans la paralysie labio-glosso-laryncrée et dans la sclérose latérale amyotrophique. Ce sont ceux dont t ensemble constitue l'appareil central de la motricité.
M. Dejerine a constaté que les pédoncules cérébraux, dans
les deux cas où il a examiné les centres nerveux, offraient une altération située dans le pied de ces parties de l'encéphale, et il a vu que cette altération occupait la région dans laquelle siège la sclérose descendante, provoquée par certaines lésions de la capsule interne ou des régions dites motrices de l'écorce cérébrale. Or, il en est de même dans la sclérose latérale amyotrophique. De plus, il ressort, comme nous l'avons vu, des recherches de M. Marie que, clans cette dernière maladie, les régions dites molrices de l'écorce grise du cerveau sont atteintes aussi : les grandes cellules de ces régions ont disparu ou sont en voie d'atrophie. S'il s'agit là d'un fait constant, nul doute qu'on ne trouve des résultats semblables, en examinant les mêmes régions des hémisphères cérébraux clans les cas de paralysie labio-glosso-laryngée.
En escomptant un peu l'avenir, on est donc à peu près autorisé à admettre que c'est bien, comme je viens de le dire, l'appareil central moteur, dans toutes ses parties constituantes principales, qui se trouve atteint, soit dans l'une, soit dans l'autre de ces maladies et je rappelle que cet appareil comprend : les régions motrices de l'écorce cérébrale, les tractus blancs qui en partent et traversent le centre ovale de Vieussens, le tiers moyen delà partie postérieure delà capsule interne, la partie moyenne du pied des pédoncules cérébraux, les régions correspondantes de la protubérance, les noyaux d'origine des nerfs moteurs bulbaires, les pyramides antérieures du bulbe rachidien, les prolongements de ces pyramides dans la moelle épinière et les loyers d'origine des racines antérieures des nerfs rachidiens. Si l'on considère, d'autre part, que les nerfs moteurs et les muscles animés par ces nerfs s'altèrent secondairement, on voit que tout l'appareil moteur s'altère, à des degrés divers, clans ces deux maladies.
11 n'est pas possible, d'ailleurs, de placer le siège primitif de l'une ou de l'autre de ces maladies dans l'écorce grise du cerveau. Pour ne parler que de la paralysie labio-glosso-laryngée, — et ce que j'en dis s'applique à la sclérose latérale amyotrophique — il est bien certain que les lésions constatées jusqu'ici ne sont pas, lorsqu'on examine les centres nerveux de bas en haut, de plus en plus étendues et complètes à mesure qu'on se rapproche du cerveau proprement dit. En particulier, les altérations des pédoncules cérébraux non seulement ne sont pas plus prononcées que celles des pyramides
antérieures, mais elles sont au contraire plus incomplètes. D'autre part, les lésions des faisceaux pyramidaux de la moelle épinière s'atténuent rapidement de haut en bas : considérables dans la région cervicale, elles ont presque disparu dans la partie inférieure de la région dorsale, ce qui les différencie des scléroses descendantes provoquées par la production de foyers d'hémorragie ou de ramollissement dans le cerveau.
D'ailleurs, dans la paralysie labio-glosso-laryngée, les noyaux d'origine des nerfs bulbaires sont altérés à un degré que les lésions de l'écorce grise cérébrale, si elles existent, sont loin d'atteindre, si l'on en juge par ce qui a été constaté dans la sclérose latérale amyotrophique, et il est évident qu'il s'agit, pour les noyaux d'origine des nerfs bulbaires, d'une altération tout aussi primitive que celles que nous supposons exister dans la couche corticale du cerveau. Les lésions des noyaux d'origine des racines antérieures des nerfs rachidiens sont primitives aussi. Il est même peut-être permis de considérer les altérations des faisceaux pyramidaux de la moelle épinière comme notant pas exclusivement secondaires : il se peut, en effet, qu'elles se produisent en partie sur place ; c'est, du moins, ce qu'on est amené à supposer, quand on constate que ces altérations sont plus accusées dans la région cervicale de la moelle que dans les pyramides antérieures et dans les pédoncules cérébraux.
On est ainsi conduit à penser que la prédisposition à la paralysie labio-glosso-laryngée se produit dans toutes les parties de l'appareil central de la motricité ; qu'elle n'atteint pas d'ailleurs son développement complet, au même moment, dans chacune de ces parties et que, suivant qu'elle est plus hâtive dans la moelle épinière ou dans le bulbe rachidien, elle donne origine à la sclérose latérale amyotrophique ou à la paralysie labio-glosso-laryngée.
Ce sont là, je le répète, deux formes d'une même maladie : Y atrophie progressive de F appareil cérébro-spinal de la motricité. Il me paraît nécessaire, en clinique, de les séparer l'une de l'autre, puisque dans les cas-types, leur ensemble symptomatique est tout à fait différent. Mais il ne faut pas oublier que des cas intermédiaires peuvent se présenter, qui empruntent certains traits à chacune de ces deux formes morbides pour se constituer une physionomie spéciale.
Nous pensons donc que l'on doit continuer à décrire à part la paralysie labio-glosso-laryngée et qu'on peut lui conserver
ce nom. Le nom de paralysie bulbaire progressive qui est adopté dans d'autres pays, principalement en Allemagne, n'est pas, au fond, plus exact et je ne vois pas de raisons décisives pour qu'on le substitue à celui sous lequel nous désignons, en France, cette maladie.
SCLÉROSE MÉDULLAIRE DIFFUSE, CIRCONSCRITE EN FOYERS, EN
ILOTS, EN PLAQUES
La sclérose médullaire ne se présente pas toujours sous l'aspect de lésions systématiques, occupant tels ou tels faisceaux de la moelle, dans une étendue plus ou moins grande de leur longueur. Elle peut se produire aussi en foyers circonscrits. Au niveau de ces foyers, elle est diffuse ; les lésions ne sont pas confinées dans des faisceaux distincts de la moelle épi-nière ; elles passent soit des uns aux autres, soit de la substance blanche dans la substance grise et réciproquement, sans aucune régularité.
11 y a là, dans cette disposition si particulière des lésions de la sclérose en foyers, un caractère d'une grande importance : il conduit forcément à admettre, pour .cette variété de sclérose, un processus morbide différent de celui qui évolue dans les cas de sclérose fasciculaire systématique. D'autre part, il en résulte naturellement une syrriptomatologie spéciale, différente, en général, de celle des scléroses systématiques, et forcément variée, suivant Je siège, l'étendue et la profondeur des foyers.
Les foyers de sclérose sont souvent multiples, plus ou moins nombreux, dispersés dans la plus grande partie de la longueur de la moelle épinière, ou même dans toutes les régions du du myélencéphale. Dans d'autres cas, on ne trouve qu'un îlot ; ou bien il y en a deux ou trois, concentrés alors d'ordinaire dans une môme région de la moelle et plus ou moins rapprochés les uns des autres.
Ce sont là deux formes distinctes de la sclérose en foyers circonscrits. Ce n'est même pas assez dire : il s'agit sans doute, effectivement, de deux maladies différentes l'une de l'autre; non pas seulement parce que, dans l'une, on trouve plusieurs foyers de sclérose, tandis qu'il n'y en a qu'un seul dans l'autre, en général; mais encore, et surtout, parce que,
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comme semble l'indiquer la dissemblance de leur mode d'évolution, la nature de l'impulsion morbide n'est probablement pas la même dans les deux cas.
Il convient donc de ne pas chercher à réunir dans une description d'ensemble la sclérose circonscrite à foyer unique (ou à foyers très peu nombreux, rassemblés dans une région peu étendue de la moelle) et la sclérose circonscrite à foyers multiples et disséminés. Cette séparation dont j'ai indiqué la principale raison, paraîtra encore plus naturelle à ceux qui savent que la sclérose circonscrite, à loyers multiples, est le plus souvent une affection généralisée dans les centres nerveux céphalorachidiens, tandis que la sclérose à foyer ordinairement unique est, dans la plupart des cas, localisée assez étroitement dans une région de la moelle épinière. Je décrirai, par conséquent, l'une après l'autre, ces deux affections des centres nerveux et je crois devoir commencer' par la sclérose circonscrite à foyer généralement unique.
Sclérose circonscrite, à foyer généralement unique (Myélite transverse. — Sclérose transverse de la moelle épinière)
Un malade souffre pendant un temps variable, plusieurs semaines, deux ou trois mois ou même durant un temps plus long encore, de douleurs vives dans la région dorsale, au niveau des apophyses épineuses, ou sur les côtés de ces apophyses. Ces douleurs sont continues, avec des exacerbations irrégulières comme époques d'apparition et comme durée ; elles irradient sur les côtés, sont généralement plus fortes d'un côté que de l'autre, ou même elles sont unilatérales. Elles peuvent s'accompagner de sensation de constriction thoracique ou abdominale. Plus tard elles se propagent vers les membres inférieurs où elles ont été précédées de sensations diverses plus ou moins pénibles. C'est encore ici, d'habitude, dans un des deux membres inférieurs qu'elles retentissent surtout. La marche devient difficile ; on voit que les membres ont perdu leur souplesse: il y a de la raideur dans les mouvements. La partie supérieure du corps a conservé tous les caractères de l'état sain. Les fonctions viscérales sont normales ; cependant il peut y avoir quelques modifications de la miction et de la défécation.
En examinant le malade au lit, on reconnaît que la sensibilité des membres inférieurs est atteinte. Pour parler du cas le plus ordinaire, on trouve cette sensibilité diminuée, principalement dans un de ces deux membres, dans celui dont la motilité est ou intacte ou peu affaiblie ; elle est moins obtuse, ou normale, ou même un peu exaltée dans le membre le plus faible. Les mouvements réflexes sont à peu près normaux* aussi, ou tout à fait normaux ou exagérés dans ce même membre , ils sont peu vifs ou peu étendus dans le membre inférieur le moins sensible.
Des troubles vaso-moteurs et trophiques peuvent exister, particulièrement dans le membre dont les mouvements sont le plus difficiles.
En présence d'un tel ensemble de symptômes, on est forcément conduit à se demander si le malade que l'on examine n'est pas atteint de sclérose médullaire, à foyer circonscrit, empiétant plus, dans ce cas, sur un des côtés de la moelle que sur l'autre; s'il ne s'agit pas, en un mot, de la lésion qu'on a nommée sclérose transverse de la moelle épinière. 11 est vrai que d'autres lésions, entre autres des tumeurs de la moelle ou de ses enveloppes., pourraient donner lieu à un pareil ensemble symptomatique ; mais, en somme, le nombre d'affections médullaires entre lesquelles le clinicien aurait à se prononcer, pour chercher à établir un diagnostic précis, serait très restreint.
Anatomie pathologique \ — L'anatomie pathologique delà sclérose transverse de la moelle épinière fournit des données à l'aide desquelles on se rend facilement raison des symptômes de la maladie.
Lorsqu'on fait l'autopsie d'un malade qui a succombé à la suite des accidents qu'entraîne la sclérose transverse, on trouve, en dehors des lésions qui ont pu se produire, à la fin de la vie, dans les téguments et parties sous-jacentes (sphacèle, escarres) ou dans les cavités viscérales (broncho-pneumonie, pneumonie hyposiatique, pleurésie, œdème ou gangrène pulmonaire, cystite, néphrite, etc.), des altérations très nettes de la moelle épinière.
Les méninges peuvent être saines : il en est du moins ainsi le plus ordinairement de la dure-mère et de l'arachnoïde. Cette dernière membrane offre parfois un peu cTépaississé-
ment au niveau de la région où siègent les altérations de la moelle ; elle peut être, làaussi, fixée à la pie-mère par des adhérences anormales plus ou moins étendues, plus ou moins fermes. La pie-mère est toujours épaissie dans cette même ré-
gion.
Quand les méninges sont ouvertes, l'examen de la surface de la moelle épinière y fait découvrir une tache grisâtre, grise rosée, grise brunâtre, dont la situation, les dimensions et la forme varient suivant les cas. Si l'on palpe la moelle, on reconnait qu'elle est plus résistante dans ce point que dans les autres. Parfois c'est surtout la palpation qui permet de constater, pendant ce premier examen, qu'il y a une lésion locale de la moelle, car cette lésion peut ne se révéler que d'une façon très équivoque à l'exploration visuelle par sa coloration ; d'autre part, elle peut, dans sa partie tout à fait superficielle, n'avoir que de très faibles dimensions, tandis qu'elle s'étend assez loin un peu plus profondément ; on conçoit même que la sclérose pourrait ne pas occuper la couche corticale de la substance blanche. Il est nécessaire de dire que les modifications de la surface de la mœlle ne se bornent pas loujours, lorsqu'elles existent, à un simple changement de teinte de la substance blanche ; il y a, dans la plupart des cas, en même temps, une dépression légère au niveau des points altérés : toutefois, dans certains cas, cette dépression n'existe pas ; il se peut même que l'on observe une sorte d'intumescence de ces points. C'est principalement, sinon exclusivement, dans des cas où la lésion est de date relativement récente que cette saillie des parties altérées peut se rencontrer.
Le plus souvent, comme je l'ai déjà dit, il n'y a qu'un îlot de sclérose ; mais parfois il y en a deux ou même trois : dans ces derniers cas, les foyers de sclérose sont, en général, situés dans la même région de la moelle. Dans un cas que j'ai observé dans mon service avec M. Troisier, alors mon interne, et qui a été publié par lui 1, il y avait deux petits îlots de sclérose, placés l'un au-dessous de l'autre, à une faible distance : ils étaient situés àla partie postérieure delà moelle, dans la région dorsale, à deux centimètres au-dessus du renflement dorso-lombaire. La sclérose était peu étendue en largeur et en profondeur: l'îlot le plus large, placé au milieu de la face postérieure de la
1. Troisier. Note sur deux cas de lésions sc.lêreuses de la moelle épinière (Archives de Physiologie normale et pathologique, 1873, p. 709).
moelle, ne dépassait, ni à droite ni à gauche, le bord externe des faisceaux postérieurs. Sur les coupes transversales de la moelle, on voyait que cet îlot, dans le point où il était le plus étendu (côté gauche), n'occupait en profondeur qu'une partie du faisceau postérieur. A droite, il ne pénétrait pas à plus de deux ou trois millimètres dans l'épaisseur du faisceau postérieur.
Les foyers de sclérose ne se présentent pas toujours, comme on pourrait le supposer d'après le nom que l'on donne à cette variété de sclérose (sclérose transverse) , comme des bandes transversales de tissu altéré. Ils ont assez souvent une direction générale qui légitime cette dénomination; mais il n'est pas absolument rare qu'ils soient plus étendus en hauteur qu'en largeur \ et en outre, on peut dire qu'ils n'ont presque jamais une configuration régulière. Parfois, sur tous les points de leurs bords, ils semblent couper transversalement et nettement les faisceaux blancs intéressés: dans d'autres cas, la plaque de sclérose s'unit par des transitions de teinte au tissu sain, resté blanc .
Leur situation est très variée. Ils siègent dans la partie inférieure de la région dorsale ou dans la partie supérieure du renflement dorso-lombaire plus fréquemment qu'ailleurs; mais ils peuvent se constituer dans tel ou tel point des autres régions de la moelle. Tantôt ce sont les parties latérales ou postérolatérales qui sont atteintes; tantôt la sclérose occupe surtout les faisceaux postérieurs ou les faisceaux antérieurs : mais presque toujours elle déborde plus ou moins d'un faisceau dans le faisceau voisin, sans que les sillons de séparation paraissent d'ordinaire avoir entravé cet envahissement, car la ligne de démarcation entre le tissu sain et le tissu altéré n'est pas modifiée, en général, dans son parcours, par ces sillons.
Pour avoir une idée nette de la configuration des foyers de sclérose transverse, il faut pratiquer des coupes de la moelle épmière. Déjà, à l'aide de sections transversales, faites sur la moelle, à l'état frais, on peut se rendre compte des dimensions en profondeur de ces foyers et, jusqu'à un certain point, de leur forme. Mais, pour être tout à fait instructives, ces coupes
1. Dans le second dos cas publiés par M. Troisier (fait communiqué par M. Charcot), a lésion occupait la moitié latérale gauche ,1e la moelle, au niveau de la région mZLST?™' (,;mY,ne !Tteur de f',,cl(Iucs centimètres; elle envahissait, en oer-
ï 0I - ï m,01 c7 U!' ,,ne faible étendll0; on trouvail en oull"e unc autre
plaque corticale de sclérose dans le faisceau latéral droit.
doivent être pratiquées lorsque la moelle a été soumise à Faction durcissante de certains liquides, tels que des solutions aqueuses faibles d'acide chromique, ou de bichromate d'ammoniaque. Après macération dans les solutions habituelles d'acide chromique, les parties sclérosées ont pris, comme on le sait, une teinte blanc-jaunâtre, qui tranche nettement sur la coloration verdâtre de la substance blanche normale. Sur les coupes faites au travers de la région où siège un îlot de sclérose, il est facile de rendre le tissu altéré encore plus apparent, en passant sur ces coupes un pinceau chargé de solution ammoniacale de carmin. Ce procédé, conseillé par M. Bouchard, met en évidence les parties sclérosées, car si on lave dans de l'eau la surface imbibée du liquide colorant, ces parties présentent une teinte beaucoup plus rouge que les tissus sains qui les circonscrivent, plus rouge même souvent que la substance grise. C'est, du reste, en multipliant ces coupes, de façon à passer successivement en revue tous les points de la hauteur delà région altérée, que l'on arrive à connaître exactement la topographie delalésion. On ne distingue pas toujours très bien l'étendue de l'envahissement de la substance grise, à l'œil nu . Mais l'étude microscopique des coupes donne à cet égard toutes les indications désirables.
La structure du tissu altéré est, d'une façon générale, la même que dans les autres variétés de sclérose médullaire étudiées jusqu'ici. Sil'on examine de petites parcelles delà substanceblanche, enlevées dans l'îlot de sclérose au moyen de ciseaux, ou détachées avec la pointe d'un scalpel, lorsque la moelle vient d'être retirée du rachis, on voit que le tissu de ces parcelles est constitué par une substance paraissant amorphe en certains points, nettement fîbrillaire en d'autres points, substance au milieu de laquelle se trouvent quelques rares fibres nerveuses très grêles, moniliformes et des vaisseaux assez nombreux, sains ou altérés. Cette substance est parsemée cle granulations graisseuses, plus ou moins nombreuses, assez souvent aussi de granules pigmentaires ; on y trouve parfois quelques corps granuleux et quelques grains arnyloïdes. On y constate encore la présence d'éléments cellulairesdelagangueinterstitielle, souvent réduitsàleurnoyau. Les éléments cellulaires sont bien plus nombreux, si l'examen porte sur des parcelles enlevées dans les régions de la substance grise, atteintes par la lésion. On trouve alors, dans le tissu altéré, des cellules de diverses formes et de diverses dimensions:
des cellules nerveuses plus oumoins modifiées, de configuration variée suivant la région de la moelle que l'on examine- des noyaux et des cellules de la névroglie, parmi lesquelles on peut reconnaître, à l'aide de certains procédés de préparation, des cellules à prolongements multiples et ramifiés (cellules d'Otto Deiters, cellules-araignées) ; mais ces cellules sont, en général plus faciles à distinguer dans les coupes régulières, faites après durcissement de la moelle. Outre ces éléments, on peut trouver aussi dans la substance grise altérée, des granulations graisseuses et des granules pigmentaires, des corps granuleux et des corpuscules amyloïdes, des vaisseaux sains etdes vaisseaux altérés. Dans tous les points du tissu altéré que l'on soumet ainsi, dans 1 état frais, à l'examen microscopique, on peut donc rencontrer des vaisseaux altérés, et même on en rencontre toujours. Les vaisseaux capillaires présentent, çàetlà, une multiplication très évidente des noyaux de leur paroi. Certains d'entre ces vaisseaux ont, en outre, leur paroi parsemée de granulations graisseuses, plus ou moins nombreuses, entremêlées parfois de granulations pigmentaires jaunâtres, soit dispersées, soit réunies, comme d'ailleurs le sont aussi celles qui sont manifestement graisseuses, en petits groupes cohérents. D'autres vaisseaux capillaires paraissent sains. Certains vaisseaux d'un plus fort calibre offrent aussi les mêmes modifications ; mais on en trouve dont la paroi contient des corps granuleux, manifestement situés, pour la plupart au moins, dans la gaine lymphatique et parfois ces corps granuleux sont si nombreux qu'ils forment une sorte d'épais manchon tout autour du vaisseau. Sur les vaisseaux moins chargés de granulations graisseuses, on reconnaît assez souvent une multiplication notable des noyaux de la tunique externe: cette tunique peut être épaissie à des degrés divers et, sur quelques vaisseaux, l'épaississement est assez considérable pour doubler le diamètre qu'ils devaient avoir, à l'état normal. La tunique externe peut être constituée alors par un tissu fibrillaire, à fibrilles dirigées dans le sens delalongueur des vaisseaux : mais ce mode d'altération est assez rare quand il s'agit de la sclérose transverse; nous verrons qu'on l'observe fréquemment dans la sclérose en îlots multiples, disséminés.
L'étude de coupes minces, excisées après durcissement de la moelle dans les liquides appropriés, complète les renseignements fournis par l'examen à l'état frais.
La lésion, vue à l'aide du microscope sur ces coupes, n'est plus aussi nettement délimitée qu'elle le paraissait à l'œil nu. Sur ses confins, le tissu altéré se relie au tissu sain par une zone dans laquelle les caractères morbides s'atténuent peu à peu; mais cette zone est généralement étroite. En passant du tissu sain au tissu altéré, on voit les cloisons de la névroglie augmenter peu à peu d'épaisseur; en même temps le diamètre d'un certain nombre de fibres nerveuses diminue : quelquesunes conservent cependant leur diamètre normal et elles sont, ou disséminées, ou rassemblées en petits groupes séparés les uns des autres par des cloisons plus ou moins épaisses. Dans ces cloisons on aperçoit de petites lacunes qui probablement correspondent aux espaces qu'occupaient les fibres nerveuses avant leur disparition. Le tissu connectif devient de plus en plus prédominant, à mesure que le regard se porte sur des parties plus altérées.
Lorsqu'on examine les points complètement sclérosés, on n'y trouve plus que quelques fibres nerveuses très rares et presque toutes très grêles : ça et là, une fibre à peu près du diamètre normal contraste avec celles-ci. Le tissu des pariies sclérosées est fortement teint par les solutions colorantes à Faction desquelles on a soumis les coupes, avant de les monter. 11 offre assez souvent un aspect poreux : de petites ouvertures plus ou moins arrondies et plus ou moins libres sont séparées les unes des autres par un réseau connectif. On croirait avoir sous les yeux la charpente de l'ancien tissu nerveux, charpente à travées épaissies, limitant les lacunes lubuliformes, occupées auparavant par les fibres nerveuses. Mais l'on ne constate pas toujours cet aspect ; il n'est pas rare même que le tissu n'offre aucune apparence lacuneuse.
Les cylindres axiles ont, en général, disparu dans les îlots de sclérose: cependant on peut en retrouver un certain nombre, surtout dans les parties du tissu lésé les plus voisines du tissu sain.
On ne trouve point de granulations graisseuses, ni de corps granuleux, dans les coupes de moelle examinées après qu'on les a rendues transparentes par l'alcool, l'essence de girofles et le baume de Canada: mais on reconnaît encore les corpuscules amyloïdes, qui résistent à ce mode de préparation. Le tissu sclérosé contient, en outre, des noyaux cellulaires, peu nombreux d'habitude. Les vaisseaux altérés présentent encore,
en quelques points, des granulations pigmentaires et il est facile de constater la multiplication des noyaux de leur paroi et l'épaississement de cette paroi.
Les parties de la substance grise envahies par la sclérose se distinguent aisément, même sans coloration préalable des coupes, des régions voisines de la même substance qui sont demeurées saines. Ces parties, vues au microscope, sont plus transparentes que le reste de la substance grise et lorsque les coupes ont été soumises à Faction du carmin ammoniacal ou du picro-carmin, le tissu altéré est plus fortement teint que celui qui est sain. On reconnaît d'ailleurs nettement que la structure n'est pas la même dans les deux tissus. La substance grise, dans les points atteints, ne contient plus ni cylindres axiles, ni fibres à myéline grêles, ou du moins n'en renferme qu'un très petit nombre ; elle n'a plus l'aspect grenu ordinaire et semble lisse ou finement fibrillaire. Les vaisseaux y sont ou y paraissent plus nombreux et quelques-uns d'entre eux ont des parois épaisses. Les noyaux sont d'ordinaire moins nombreux que dans les parties saines de la substance grise : peut-être en serait-il autrement si l'on avait plus souvent l'occasion d'examiner des îlots de sclérose récente.
Si le district de la substance grise qui est atteint contenait des cellules nerveuses, à l'état normal, ces cellules ont presque toutes disparu dans cette région. La destruction des cellules est plus ou moins complète suivant le degré de la lésion : Au milieu de la partie sclérosée, il n'en reste d'ordinaire aucune trace ; près des confins de l'îlot de sclérose, on reconnaît quelques corps cellulaires ratatinés, dépourvus de noyaux, privés de prolongements, ayant pris parfois une teinte jaunâtre ou brunâtre et peu colorés par les solutions carminées. Dans la zone de transition entre la partie altérée et les parties saines, zone plus étroite dans la substance grise que dans la substance blanche, les cellules nerveuses conservent leurs caractères morphologiques normaux : peut-être leur structure intime est-elle modifiée; c'est un point sur lequel on n'est pas jusqu'ici suffisamment renseigné l.
î. Il serait nécessaire surtout de rechercher si les fibrilles qui, ainsi que Max Scliultze l'a montré le premier, constituent une partie de la substance des cellules nerveuses et celle des prolongements de ces cellules, demeurent intactes ou s'altèrent dans la zone de transition dont il s'agit. Suivant que l'on constaterait leur persistance ou leur disparition, on pourrait sans doute supposer que les cellules qu'elles contribuaient h former, avaient conservé ou perdu leurs aptitudes fonctionnelles,
Lorsque les coupes sont rendues transparentes parles procédés ordinaires, on ne trouve pas plus dans la substance grise que dans la substance blanche, des granulations graisseuses ou des corps granuleux ; mais on peut, ainsi que je l'ai dit pour la substance blanche, distinguer encore assez facilement les corpuscules amyloïdes : ces corpuscules n'existent pas dans tous les cas et ils sont rarement en grand nombre.
Si les plaques de la sclérose dite transverse intéressent les cornes antérieures de la substance grise, on peut trouver des filets radiculaires altérés dans les racines antérieures correspondantes des nerfs. L'influence trophique qu'exercent les ganglions des racines postérieures sur les fibres sensitives s'oppose d'ordinaire à ce qu'il en soit de même des fibres de ces racines, lorsque ces fibres sont atteintes dans leurs parcours, au travers des faisceaux postérieurs. L'altération des fibres des racines nerveuses diffère un peu, suivant que les lésions médullaires sont de date plus ou moins ancienne. Le plus souvent, au moment où l'on examine la moelle épinière, le début de la sclérose remonte à une époque éloignée: dans ce cas, les fibres nerveuses altérées, dans les racines, ont disparu ou ne sont plus représentées que par leur gaîne de Schwann plus ou moins méconnaissable. Si la plaque de sclérose est relativement récente, les fibres nerveuses radiculaires antérieures, atteintes par la lésion médullaire, peuvent présenter une des phases de l'altération granuleuse que détermine leur soustraction à l'influx trophique de la moelle.
Telles sont les lésions que l'on constate dans les cas de sclérose transverse de la moelle épinière. Un des points intéressants de l'anatomie pathologique de cette affection, c'est l'absence assez habituelle d'altérations secondaires, ascendantes ou descendantes, de la moelle, lorsque la plaque cle sclérose interrompt la continuité des faisceaux postérieurs ou des faisceaux antéro-latéraux. C'est là une particularité que nous retrouverons, plus frappante encore peut-être, à cause de la variété de disposition des îlots de sclérose, dans le cas de sclérose en plaques disséminées. Elle s'expliquerait assez facilebien qu'à vrai dire, on ignore le rôle physiologique de ces fibrilles. En tout cas, jusqu'à preuve péremptoire, je me refuse absolument à admettre qu'elles soient les uniques facteurs du travail fonctionnel des cellules et je ne puis les considérer que comme des conducteurs des excitations destinées aux cellules et des excitations qui résultent de l'élaboration de ces excitations, effectuée par Ja substance nerveuse traversée par ces fibrilles.
ment si les cylindres axiles étaient toujours respectés par le processus morbide, comme ils le sont habituellement dans les îlots de sclérose en plaques multiples ; mais il n'en est pas constamment ainsi, et il est difficile, dans l'état actuel de nos connaissances, de nous expliquer ce qui semble être une anomalie.
En effet, lorsque les cylindres d'axe sont conservés et que l'altération paraît se borner à une disparition de la gaine de myéline des tubes nerveux atteints par la lésion, on peut admettre, sans choquer les vraisemblances, que l'influx trophique delà moelle peut agir encore, par l'intermédiaire de ces cylindres, sur les prolongements des tubes nerveux séparés des centres nutritifs par l'îlot de sclérose. Le cylindre d'axe forme, d'après l'opinion de tous les physiologistes, la partie principale du tube nerveux, celle qui est nécessaire et qui suffît pour la transmission des impressions et pour celle des excitations motrices: elle peut suffire aussi pour le transport de l'influx trophique de la substance grise. Mais quand les cylindres d'axe ont partagé le sort des autres parties constituantes des tubes nerveux et ont disparu comme celles ci, nous ne voyons plus quelle interprétation pourrait nous permettre de comprendre comment les tubes nerveux, interrompus dans un point de leur trajet, ne s'altèrent pas au delà de l'îlot de sclérose, jusqu'aux extrémités les plus éloignées des centres trophiques. Peut-être, avant d'essayer de trouver une explication acceptable, faudrait-il être plus certains que nous le sommes de la destruction des filaments axiles, clans les points sclérosés où nous ne les trouvons plus : les diverses opérations de la préparation des coupes pourraient avoir fait disparaître ces filaments dans ces points. Bornons-nous donc, pour le moment, à constater le fait, en attendant de nouvelles lumières des recherches ultérieures.
Symptômes. — J'ai esquissé, au début de cette étude, le tableau symplomatique le plus habituel de la sclérose transverse. Il est uécessaire de reprendre les principaux traits de ce tableau et de les examiner successivement. Nous passerons ainsi en revue les altérations de la motilité, celles de la sensibilité, les dérangements des fonctions viscérales, les troubles vaso-moteurs et trophiques.
Les perturbations de la motilité sont en général précédées
par des modifications 4e la sensibilité, mais elles se manifestent habituellement peu de temps après l'apparition des douleurs rachialgiques ; dans quelques cas même, elles peuvent les précéder. Il y a là, comme pour tous les autres symptômes de la maladie, des variétés, non seulement dans l'époque du début des troubles de la motilité, mais encore dans leur intensité.
Si la plaque transversale de sclérose est située dans la région dorsale, vers la partie inférieure cle cette région, comme c'est le cas le plus ordinaire, les premiers troubles de la motilité se manifestent d'ordinaire par un degré plus ou moins prononcé d'embarras des mouvements de locomotion. Il y a de la lourdeur des membres inférieurs ou de l'un de ces membres ; le pied se détache moins vivement du sol dans la marche et retombe plus pesamment. Parfois le malade s'incline alternativement à droite et à gauche à chaque pas. Parfois la pointe de chaque pied reste pendante durant le mouvement qui porte ce pied en avant de l'autre; dans d'autres cas, la pointe du pied, au contraire, se relève brusquement au moment où le pied quitte le sol et, au bout du pas, c'est le talon qui porte à terre bien plus visiblement que dans la marche ordinaire.
Ce sont là les modifications initiales des mouvements des membres inférieurs ; elles conservent plus ou moins longtemps les mêmes caractères ou à peu près : mais, au bout d'un certain nombre de mois, la motilité de ces membres subit un affaiblissement plus grand et la marche finit par être impossible, surtout si la sclérose transverse est située de telle sorte qu'elle intéresse profondément les parties postérieures des deux faisceaux latéraux. Les membres peuvent même être finalement atteints d'une paralysie complète 1.
Pendant que la faiblesse des mouvements progresse, il se produit, de temps à autre, des phénomènes de raideur spasmodiques clans les muscles parésiés et lorsque ces contractures se manifestent, la marche se trouve entravée. Parfois elles ont lieu chaque fois que le malade se met debout pour essayer de marcher; dans d'autres cas, c'est après qu'il a fait plusieurs
1. Dans le cas provenant de mon service et publié par M. Troisier, il y avait une paraplégie complète, bien que les lésions fussent limitées à la partie postérieure de la moelle épinière. La pioduction d'une paralysie complète de la motilité, dans ces conditions, n'est pas facile à expliquer. On doit supposer que, par suite de la tendance à la rétraction du tissu sclérosé, la lésion qui ne pénétrait qu'à une faible profondeur dans la région atteinte, exerçait une compression sur toute l'épaisseur de la moelle dans cette région et entravait ainsi le fonctionnement moteur de ce centre.
pas. Les raideurs spasmodiques s'observent d'ailleurs aussi, et assez fréquemment, lorsque le malade est en repos, soit assis soit couché : tantôt elles envahissent peu à peu les parties qui vont se contracturer; tantôt elles atteignent en peu d'instants leur plus haut degré d'intensité. Si l'on examine à ce moment les membres, on voit les muscles contractures faire saillie; ces muscles sont durs comme dans les crampes, car ce sont de véritables crampes que l'on a sous les yeux. La douleur n'est pas en général aussi forte que dans les crampes ordinaires de la fatigue ; mais cette différence n'est pas constante et j'ai vu des malades éprouver alors une très vive souffrance dans les muscles contractures. Tel ou tel segment du membre ou tout le membre se trouve immobilisé par ces raideurs spasmodiques : le plus souvent c'est dans l'extension qu'a lieu cette immobilisation et les contacts nécessités par l'exploration des membres, les tentatives faites pour chercher à vaincre la contracture, ne font que susciter des spasmes plus violents : il semble même parfois yavoir un certain degré d'excitabilité comme tétanique.
Les contractures peuvent durer plusieurs heures, plusieurs jours même. Lorsqu'elles ont une longue durée, il n'est pas rare que les membres où elles siègent se refroidissent, surtout si elles se sont étendues à la plus grande partie du système musculaire de ces membres ; la peau des pieds et des orteils peut offrir alors une cyanose plus ou moins marquée.
Dans des cas rares, lorsque les accès de contracture sont très intenses, les spasmes musculaires ont une tendance à gagner, en remontant, les parois de l'abdomen et les muscles lombo-sacrés. Dans un cas, je les ai vus se propager jusqu'aux muscles du thorax, aux muscles des membres supérieurs, à ceux de la partie postérieure du cou et aux muscles moteurs du maxillaire inférieur. Mais le cas dans lequel j'ai observé cette sorte de tétanos ascendant n'appartenait peut-être pas h l'histoire de la sclérose transverse, malgré la ressemblance de sa physionomie symptomalique avec celle des cas avérés de cette maladie.
Les contractures musculaires plus ou moins durables sont plus rares dans la sclérose transverse que les spasmes passagers, instantanés, qui déterminent des mouvements involontaires des membres. Ces spasmes se produisent très irrégulièrement, tantôt à un moment, tantôt à un autre, le malade étant soit debout, soit assis sur un siège ou sur son lit, soit couché.
Ils peuvent avoir lieu sans douleur coïncidente, ou bien ils s'accompagnent ou sont immédiatement précédés d'une douleur plus ou moins vive, quelquefois très forte.
Je n'ai pas pu parler des perturbations de la motilité, au début de cetle étude, sans dire quelques mots des modifications que subit aussi la sensibilité dans le cours de la sclérose transverse : il est nécessaire de compléter les indications que j'ai données.
Parfois, comme dans le cas publié par M. Troisier, la maladie peut évoluer complètement sans qu'il y ait eu de vraies douleurs dans les membres ; mais ce n'est pas le fait le plus ordinaire. Habituellement, dès le début ou peu à près, des douleurs se manifestent, douleurs de caractères variés, siégeant tantôt dans la continuité des membres, tantôt dans telles ou telles jointures, tantôt sur le trajet des nerfs principaux: ces douleurs, plus ou moins aiguës, plus ou moins durables, peuvent être prises pendant longtemps soit pour des douleurs rhumatismales, soit pour des douleurs de névralgies périphériques ; on ne reconnaît, dans certains cas, qu'elles sont dues à une affection de la moelle que lorsque les troubles moteurs viennent déceler leur véritable signification.
Les douleurs des membres sont d'ailleurs souvent précédées et accompagnées de douleurs siégeant dans la région du rachis et, dans ces cas, on ne peut guère hésiter, dès le début, à les considérer comme des symptômes d'une maladie de la moelle épinière.
Ces douleurs cessent complètement, dans certains cas, après quelques heures ou quelques jours et elles ne reparaissent alors qu'au bout d'un intervalle de temps plus ou moins long. Dans la plupart des cas, elles persistent avec les mêmes caractères, pendant une période plus ou moins longue de la durée de la maladie : plus ou moins intenses, plus ou moins fugaces, sous forme lancinante, ou déchirante, ou contusive, etc. Lorsqu'elles ont cessé, leur réapparition annonce quelquefois — mais non toujours — une aggravation de l'état de la motilité.
Les douleurs de la région rachidienne varient aussi comme intensité, comme durée, comme fréquence. Elles siègent le plus souvent au niveau des apophyses épineuses, mais elles ont quelquefois leur maximum d'intensité sur les côtés de ces apophyses, au niveau des gouttières vertébrales. Même dans
les moments où elles ne se manifestent pas spontanément, on peut les provoquer presque toujours parla pression des points où le malade indique leur siège habituel. 11 est rare qu'elles n'irradient pas jusqu'à une certaine distance du rachis, et partois elles se propagent jusque dans les parois abdominales, en produisant d'une façon presque constante une sensation de constriction, comme celle que déterminerait une ceinture trop serrée, un corset trop étroit.
Outre les douleurs, on observe encore d'autres phénomènes morbides, relatifs à la sensibilité.
Je mentionnerai d'abord les sensations de contact, de choc léger, de formication superficielle, de courant de liquide sous la peau, etc. Ces symptômes sont loin de se produire dans tous les cas ; mais ils sont quelquefois assez nets dès le début pour préoccuper les malades. On peut rapprocher de ces phénomènes, les fourmillements et les engourdissements qui se montrent soit d'une façon continue, soit à certains moments, dans les orteils, dans les pieds, dans les jambes ou même dans toute l'étendue des membres inférieurs.
D'autre part, la sensibilité peut subir un affaiblissement plus ou moins marqué, soit dans la phase initiale de la maladie, soit dans une période un peu plus avancée. Les différents modes de la sensibilité s'affaiblissent en même temps. Lorsque l'anesthésie devient très prononcée, c'est la sensibilité tactile qui disparaît la première : d'abord les contacts légers ne sont plus perçus ; puis les contacts avec pression cessent d'être sentis; les sensations provoquées par l'application de corps froids ou de corps chauds et les sensations de douleur, produites par des irritations de la peau, ne sont abolies qu'en dernier lieu : il est rare même qu'elles ne persistent pas jusqu'à la fin. Lathermesthésie et l'algesthésie sont toutefois plus ou moins perverties, dans les phases avancées de l'affection. Le malade, les yeux fermés, reconnaît difficilement, dans une certaine période du développement de la sclérose, si le corps mis en contact avec la peau de ses membres inférieurs est froid ou est chaud; ou bien même il éprouve une sensation de chaleur, lorsqu'on le touche avec un corps froid. Les impressions produites par l'application de corps froids ou de corps chauds sur le tégument cutané s'accompagnent parfois de sensations plus ou moins douloureuses. D'autre part, le pincement, les piqûres de la peau, peuvent, lorsqu'il y a perception, susciter, en même temps que de la
douleur, une sensation de cuisson plus ou moins brûlante.
On peut observer un retard plus ou moins marqué des sensations produites par les divers modes d'exploration de la sensibilité cutanée. Ce retard atteint rarement la durée que l'on observe chez les ataxiques. On peut constater de l'incertitude des notions de situation des divers points des membres atteints. Le malade, par exemple, n'indiquera pas, dans ce cas, avec précision, le point de la peau qui aura été pincé ou piqué, pendant qu'il avait les yeux fermés. Ce symptôme fait souvent défaut et, en tout cas, n'est jamais aussi marqué dans la sclérose transverse que dans l'ataxie locomotrice. La dissemblance des lésions dans ces deux maladies explique bien ces différences.
Les mouvements réflexes peuvent être, suivant le siège de la lésion, soit abolis, soit affaiblis ; ou bien, au contraire, ils peuvent être exagérés. Si la sclérose occupe la région du renflement dorso-lombaire, le chatouillement de la plante des pieds, le pincement de la peau de la jambe ou de la cuisse, la percussion du tendon rotulien peuvent, tout en étant perçus, ne déterminer aucun mouvement réflexe ou ne provoquer qu'une très faible réaction motrice. Si la lésion est située dans un point plus élevé de la moelle épinière, par exemple dans la région dorsale, les mouvements réflexes qui ont lieu d'habitude sous l'influence des moyens d'excitation précités, pourront être exagérés et le seront même souvent. Je ne dis pas que l'exaltation de la réflectivité de la partie inférieure de la moelle sera constante dans ces cas : il .est évident qu'elle n'existera d'une façon certaine, que lorsque la lésion siégeant dans la région dorsale, ou au-dessus, aura une assez grande étendue, dans le sens de l'épaisseur de la moelle, pour interrompre ou restreindre, dans une notable mesure, les relations des parties inférieures de la substance grise de la moelle avec les parties supérieures.
Lorsque les conditions de l'exagération du pouvoir réflexe de la région inférieure de la moelle sont remplies, relativement au siège et aux dimensions de la lésion, on détermine des mouvements réflexes brusques et plus ou moins étendus des membres inférieurs, en chatouillant la plante des pieds, en pinçant la peau du pied ou des autres segments des membres, ou en touchant ce segment avec un corps froid ou chaud : en relevant la pointe du pied, on détermine une trépidation réflexe plus ou moins énergique ; en frappant même légèrement,
le tendon rolulien, on provoque une contraction réflexe des muscles extenseurs de la jambe sur la cuisse ; la percussion du tendon d'Achille peut produire des mouvements d'extension du pied sur la jambe.
Le plus souvent les troubles du mouvement et de la sensibilité ne sont pas aussi marqués dans un des membres inférieurs que dans l'autre et cela se conçoit facilement; car la plaque de sclérose transverse n'est presque jamais disposée d'une manière symétrique dans la moelle : elle est le plus souvent beaucoup plus étendue en surface et en profondeur dans l'une des moitiés de la moelle que dans l'autre et même, elle peut siéger exclusivement dans l'une de ces moitiés. On comprend que l'expression symptomatique des lésions offre des caractères particuliers dans chacun de ces différents
cas.
C'est lorsque la plaque de sclérose est complètement unilatérale, que la physionomie de la maladie offre au plus haut degré un cachet spécial. On observe alors, plus ou moins nettement caractérisé, l'ensemble symptomatique par lequel se traduisent, ainsi que l'a montré M. Brovvn-Séquard, certaines lésions unilatérales de la moelle. On constate, en effet, dans ces cas, une hémiparaplégie directe, associée à unehémianesthésie croisée. Mais il est bien rare que la paralysie du mouvement soit exclusivement limitée au membre du côté correspondant au siège de la lésion médullaire et que la paralysie de sensibilité soit bornée au membre inférieur du côté opposé. Pour qu'il en soit ainsi, il faut, en effet, plusieurs conditions qui ne se trouvent qu'exceptionnellement réalisées dans la sclérose transverse. Il faut que la plaque de sclérose soit unilatérale; il est nécessaire en outre qu'elle siège dans la région dorsale, qu'elle ait une assez grande étendue en surface et en profondeur, et qu'elle interrompe la continuité de la substance grise d'une des moitiés de la moelle épinière, ainsi que de la partie postérieure du faisceau latéral du môme côté : en un mot, il faut que la lésion produise dans la moelle épinière une solution de continuité analogue h celle que détermine, chez un chien ou un autre mammifère, une hémisection expérimentale de ce centre nerveux. Non seulement, s'il en était ainsi, il y aurait, du côté de la lésion médullaire, une paralysie du mouvement du membre inférieur, avec persistance de la sensibilité dans ce membre; mais la sensibilité y serait même exagérée,
comme elle Test chez les animaux qui ont subi une hémisection expérimentale de la moelle épioière dans la région dorsale, comme elle Test aussi chez l'homme, après certaines blessures unilatérales de ce centre nerveux. Ce tableau symptomatique s'observe rarement, je le répète, dans la sclérose transverse, avec la netteté qu'il présente dans les conditions susdites. On peut observer encore, mais rarement aussi, une bande d'hyperesthésie cutanée, d'une hauteur de quelques centimètres, disposée transversalement sur le tronc; cette bande part de la région rachidienne et s'étend en ceinture ou en demi-ceinture, suivant que la lésion est bilatérale ou unilatérale. Ici encore, il s'agit d'un phénomène qui se manifeste constamment chez les animaux, comme l'a montré Aug. Waller, à la suite des hémisections de la moelle épinière. Sa rareté, chez l'homme, dans la sclérose transverse, tient pareillement à ce que la lésion ne réalise qu'exceptionnellement les conditions qui résultent des sections expérimentales pratiquées sur la moelle épinière.
En réalité, lorsque la plaque de sclérose transverse a une certaine étendue, elle traverse d'ordinaire Je sillon antérieur ou le sillon postérieur de la moelle et empiète d'une moitié de ce centre sur l'autre. Lorsqu'il en est ainsi, la paralysie du mouvement existe dans les deux membres inférieurs ; mais elle est plus prononcée dans un des membres que dans l'autre : quant à la sensibilité, elle n'a disparu ni dans l'un ni clans l'autre de ces membres, mais elle est plus affaiblie dans le membre du côté opposé à la moitié de la moelle la plus lésée, que dans celui qui correspond à la moitié de ce centre la moins altérée.
Si la lésion est peu étendue, elle est souvent unilatérale, mais il est rare qu'elle intéresse toute la moitié de la moelle et le plus habituellement elle n'atteint qu'une petite partie de la surface et de l'épaisseur de cette moitié : alors les symptômes sont différents suivant le siège de la plaque de sclérose : il n'est pas très rare cependant que, dans ces cas, on observe encore sous une forme peu accusée, les traits de l'hémiparaplégie spinale : seulement, la paralysie du membre inférieur correspondant au côté lésé de la moelle est très incomplète et il n'y a dans l'autre membre inférieur qu'une diminution, parfois h peine reconnaissable, de la sensibilité cutanée.
Dans tous ces cas, lorsqu'il y a de la raideur des membres inférieurs, des contractions très passagères ou d'une certaine
durée, des mouvements involontaires, c'est toujours dans le membre dont la motilité est plus ou moins paralysée, que ces phénomènes spasmodiques se manifestent le plus fréquemment et avec le plus d'intensité.
C'est aussi dans ce membre inférieur que l'exagération des mouvements réflexes est le plus prononcée, lorsque la lésion siège au-dessus du renflement dorso-lombaire. Quand elle siège dans une des moitiés latérales de ce renflement, il y a le plus souvent affaiblissement et parfois même abolition des mouvements réflexes dans le membre inférieur correspondant.
Il n'a été question jusqu'ici que des cas dans lesquels la lésion scléreuse circonscrite a pour siège la région dorsale de la moelle ou la région du renflement dorso-lombaire. 11 est nécessaire de ne point passer sous silence les cas dans lesquels la plaque de sclérose se développe dans une région plus élevée de la moelle épinièré, c'est-à-dire dans la région cervicale.
Ici encore, il faut distinguer les cas de sclérose transverse du renflement cervical de la moelle, de ceux dans lesquels la lésion occupe un point de la région cervicale situé au-dessus de ce renflement.
Lorsque la sclérose transverse siège au niveau du renflement cervical de la moelle épiuière, on peut voir s'ajouter aux symptômes que nous avons indiqués une paralysie plus ou moins prononcée des membres supérieurs ou d'un des membres supérieurs, suivant que la lésion est bilatérale ou unilatérale : la sensibilité peut offrir des modifications variées suivant la disposition de la plaque de sclérose. C'est du moins ce que la théorie autorise à présumer, car les données d'observation clinique font presque complètement défaut.
Si la lésion s'est produite au-dessus du renflement cervical de la moelle, il peut y avoir une paralysie des quatre membres, avec affaiblissement ou exagération, ou état normal de la sensibilité, selon la disposition et l'étendue en surface et en profondeur de la sclérose. Les mouvements réflexes sont exagérés, surtout dans les membres inférieurs : des mouvements spasmodiques variés, en apparence spontanés, peuvent se manifester dans les membres supérieurs et inférieurs, particulièrement aussi dans les derniers.
Lorsque la sclérose transverse de la partie supérieure de la région cervicale de la moelle est unilatérale, on peut observer
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l'ensemble symptomatique que nous désignons, avec M. Brown- Séquard, sous le nom d'hémiplégie spinale. Il y a alors une paralysie du mouvement des deux membres du côté de la lésion ; celte paralysie est, en général, plus accusée dans le membre supérieur que dans le membre inférieur, parce qu'il n'y a presque jamais solution de continuité de toule la moilié de la moelle épinière. La sensibilité peut être ou conservée ou affaiblie dans le membre supérieur impotent ; elle est toujours conservée et même exagérée dans le membre inférieur correspondant et elle n'est que diminuée à un plus ou moins haut degré dans le membre inférieur du côté opposé. 11 peut y avoir une zone d'hypereslhésie sur la moitié supérieure du cou, du côté de la lésion.
Il est nécessaire de dire que cette description est théorique, en grande partie. Elle est tracée à l'aide de présomptions fondées sur les faits soit de lésions unilatérales, traumatiques ou autres, des vertèbres cervicales, soit de blessures d'une des moitiés de la moelle épinière dans la région cervicale. Il n'est pas douteux qu'elle ne soit confirmée dans l'avenir, lorsqu'on aura recueilli des observations de sclérose nettement unilatérale, ayant pour siège exclusif cette région de la moelle épinière.
On doit présumer aussi que, dans un cas de ce genre, outre les phénomènes vaso-moteurs qui se manifesteraient sans doute dans les membres du côté de la lésion, on pourrait observer des changements de dimension de la pupille du même côté : des modifications pourraient avoir lieu clans la circulation capillaire et clans la température de la moitié correspondante de la face ; peut-être les sécrétions cutanées y seraientelles modifiées aussi.
f^nfin, en restant dans le domaine des probabilités théoriques, on peut ajouter que, dans un cas de lésions sclérosiques transverses de la région cervicale de la moelle épinière, ou, pour généraliser, dans un cas quelconque de sclérose transverse médullaire, on ne devrait pas s'étonner de voir se produire des accès d'épilepsie. On sait en effet, par les travaux de M. Brown-Séquard, que les plaies de la moelle peuvent faire naître chez certains animaux une disposition à des attaques épileptiformes et que des attaques de ce genre peuvent éclater chez eux, soit spontanément en apparence, soit sous l'influence d'excitations portant sur des régions limi-
tées du tégument cutané, régions que ce physiologiste a fait connaître sous le nom de zones épileptogènes. Or, les affections morbides de la moelle épinière déterminent parfois, très rarement il est vrai, outre leurs symptômes caractéristiques, des attaques épileptiformes plus ou moins complètes. J'ai vu, par exemple, des attaques de cette sorte se produire dans un cas d'atrophie musculaire progressive, sans complications bulbaires ou cérébrales. II. n'y aurait rien de surprenant par conséquent, à ce que la sclérose transverse pût provoquer une disposition à des attaques épileptiformes.
J'ai mentionné les troubles vaso-moteurs qui pourraient se montrer dans les cas de sclérose transverse de la région cervicale de la moelle épinière. Des troubles du même genre peuvent avoir lieu, lorsque la lésion a pour siège la région dorsale moyenne ou la région dorso-lombaire de ce centre ; ils sont limités alors aux membres inférieurs : ils sont d'ailleurs assez rares. Ces troubles sont dus à un resserrement des artérioles des parties paralysées. Ils peuvent êtrereconnaissables, même lorsque le malade est couché, ou n'être apparents que dans la station verticale ou l'attitude assise: en tout cas, ils augmentent dans ces conditions. On voit les veines cutanées ou sous-cutanées se gonfler et la peau prend une teinte d'un rouge sombre, d'autant plus prononcée que l'on examine les régions des membres de plus en plus rapprochées des extrémités des orteils. Si la lésion est unilatérale, la cyanose et la dilatation des veines superficielles, lorsque ces phénomènes existent, ne s'observent que dans le membre du côté correspondant à la moitié de la moelle dans laquelle siège la plaque de sclérose 1.
Une modification inverse delà circulation est quelquefois observée au début du travail morbide qui doit avoir la sclérose médullaire pour résultat. On peut voir, comme dans la période initiale de la méningo-myélite, la peau de la partie inférieure des jambes ou d'une des jambes, suivant la disposition de la lésion, offrir une teinte plus pâle que dans l'état normal. Plus tard, cette
\. Il ne faut pas oublier, pour apprécier la signification réelle de ces changements circulatoires, d'examiner l'état des artères du malade. Ainsi que je l'ai montré, lorsque l'on a affaire à un sujet atteint d'athéromasic artérielle très prononcée, si la circulation se trouve embarrassée, amoindrie, dans lus artères d'un des membres inférieurs, parles rétrécisse me ita produits parles plaques scléro-athéromateuses, la peau de ce membre, surtout au niveau de la jambe et du pied, prend une coloration rouge plus ou moins sombre, lorsque le malade se tient debout : les veines superficielles de ces parties du membre s* gonflent, une élévation de température se manifeste, le tégument se couvre parfois de sueur, etc.
pâleurTait place h la rougeur plus ou moins sombre dont nous venons de parler. Le resserrement des artères, dans la sclérose en question, s'explique lorsqu'on se rappelle que le grand sympathique entre en activité exagérée dans les régions où l'influence modératrice du névraxe s'affaiblit ou tend à se paralyser.
Tantôt, lorsque la sclérose transverse siège dans la région dorsale moyenne, la température de la peau reste telle qu'elle était auparavant, dans les parties inférieures du corps ; tantôt elle s'abaisse. Elle subit toujours, tôt ou tard, un abaissement plus ou moins prononcé, quand la lésion se développe dans la partie supérieure du rendement dorso-lombaire et qu'il y a un certain degré de cyanose permanente de la jambe et du pied. Le ralentissement de la circulation capillaire et veineuse, en permettant une déperdition plus grande de calorique par la surface cutanée, explique facilement cet abaissement thermique, dans les cas où on l'observe.
On ne constate guère de modifications de la sécrétion sudorale que dans les cas où la peau de la partie inférieure des jambes et celle des pieds présente un certain degré de cyanose. Qu'il y ait alors, ou non, diminution de la température de ces régions des membres inférieurs, il y a, en général, dans les mêmes parties, une tendance à une sécrétion plus abondante de sueur que dans l'état normal. 11 faut voir là sans doute le résultat d'une excitation des nerfs sudoraux, excitation qui se produit dans ces nerfs en même temps que dans les nerfs vasomoteurs de ces régions.
Nous n'avons aucune donnée précise sur ce qui concerne le système pileux des membres affaiblis ou paralysés, chez les malades atteints de sclérose transverse. D'après ce qui a lieu assez souvent dans des cas d'affections médullaires d'autres sortes, dans lesquels les membres paralysés offrent de la cyanose cutanée et une activité plus grande de la sécrétion sudorale, il est probable que, dans certains cas de sclérose où ces mêmes symptômes existent, le système pileux, si la maladie avait une durée suffisante, présenterait plutôt une production exagérée qu'une diminution du nombre et de la longueur des poils. Les ongles des orteils subissent quelquefois des déformations et des modifications d'aspect très marquées.
On peut observer encore des éruptions sur les membres affaiblis ou sur le tronc : herpès zoster, telle ou telle variété de
lichen ou d'eczéma, des furoncles, des éruptions icbthyosiformes, etc.
En un mot, on peut voir se produire tous les troubles vasomoteurs, thermiques et trophiques qui se manifestent dans le cours des myélites subaiguës et chroniques, diffuses ou systématiques: seulement ces troubles morbides sont beaucoup plus rares dans les cas de sclérose circonscrite, dite transverse, que dans les cas d'inflammation étendue de la moelle épinière.
Je n'ai pas parlé d'atrophie musculaire, comme suite possible de la sclérose transverse. C'est qu'en effet les muscles, dans la généralité des cas, ne subissent pas une atrophie véritable, analogue à celle qui a lieu dans les polio-myélites, lorsqu'une assez longue partie de la substance grise de la moelle se trouve atteinte d'inflammation destructive dans ses cornes antérieures. Le plus souvent, dans la sclérose transverse, la substance grise, est peu touchée; si elle Test au niveau des cornes antérieures, c'est toujours dans une petite étendue. Les faisceaux musculaires qui peuvent s'atrophier alors appartiennent d'ordinaire aux muscles du tronc et il est difficile, pendant la vie, de reconnaître cette atrophie limitée. Pour qu'il y eût atrophie musculaire bien reconnaissable, il faudrait que la lésion portât sur la région delà substance grise médullaire qui est le foyer d'origine des nerfs moteurs des deux membres inférieurs ou de l'un de ces membres, ou d'un segment de ces membres ou au moins d'un groupe musculaire. Or, c'est une localisation de la sclérose transverse qui est exceptionnelle.
Enfin, on peut mettre au nombre des troubles trophiques, observés dans le cours de la sclérose transverse, les escarres qui sont relativement si fréquentes et qui se produisent soit à la région sacrée, soit au niveau des grands trochanters, soit sur tel ou tel point exposé à des pressions répétées ou prolongées. Lorsque la sclérose transverse est unilatérale, les escarres ne se produisent que sur un des côtés du tronc ou sur un des membres inférieurs, d'ordinaire sur celui qui correspond au siège de la lésion. La sensibilité est conservée le plus souvent il est vrai, dans ce membre ; mais l'impossibilité où se trouve le malade de le bouger condamne les points de ce membre qui supportent une pression h y rester soumis pendant un temps fort long; la circulation finitpar s'embarrasser dans ces points; la nutrition intime s'y affaiblit, puis
y devient progressivement nulle; de là une nécrose de la peau et des tissus sous-jacents. Le sphacèle est d'ailleurs favorisé quelquefois, au niveau du sacrum ou des trochanters, par le contact de l'urine avec la peau. Une irritation de ce tégument prend naissance dans ces conditions, et, qu'il y ait ou non apparition d'une éruption ecthymaleuse ou pemphigoïde clans les points souillés par l'urine, l'irritation produite par ce liquide contribue, par les extravasats et exsudats qu'elle provoque, à hâter l'arrêt de la circulation et la gangrène qui en est la suite. De même que les escarres, les autres troubles trophiques, (éruptions, modifications de la peau, clés ongles, etc..) se manifestent d'ordinaire exclusivement clans le membre clu côté de la lésion, lorsque celle-ci est unilatérale.
La sclérose transverse peut donner lieu à des troubles des fonctions viscérales. Le siège de la lésion, son étendue en profondeur, l'acuité plus ou moins grande du processus, sont les principales conditions qui sont en cause dans la production de ces troubles.
On peut observer, dans le cours de l'évolution de cette varié! é de sclérose, des phénomènes variés de gastralgie plus ou moins vive, accompagnés ou non de dyspepsie stomacale avec ou sans vomissements. Pour que de tels symptômes se produisent, il faut que la lésion siège dans la partie supérieure de la région dorsale.
Les troubles gastriques sont assez fréquents dans l'ataxie locomotrice; mais, à cause de l'envahissement d'une grande partie de la longueur des faisceaux postérieurs de la moelle épinière, il a été impossible jusqu'ici de déterminer avec netteté les points dont la lésion, dans cette maladie, provoque ces troubles morbides. Même clans les cas où les lésions sont encore peu accusées au moment où ces symptômes se manifestenl, elles sont cependant étendues déjà à une notable longueur delà région dorsale, tout au moins, et Ton n'a pas encore pu démêler la différence anatomo-pathologique qui existe certainement entre les cas où les troubles gastriques se montrent et les cas où, malgré une apparente similitude des altérations, ces troubles font défaut. Peut-être, après tout, est-ce clans des lésions périphériques, c'est-à-dire dans des altérations des nerfs et ganglions sympathiques en relation avec l'estomac et parties voisines, les qu'il faut chercher le point de départ de
ces (roubles morbides. Mais s'ils dépendent des lésions de la moelle épin.ère, on trouvera sans doute, relativement à leur point de départ, des indications assez précises dans clés ca de
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La défécation s'exécute librement chez certains malades atteints de sclérose transverse ; mais chez d'autres malades il peut y avoir aussi ou impossibilité d'expulser le contenu du rectum, ou, au contraire, exonération alvine involontaire.
IHafjuostic — Le diagnostic de la sclérose transverse offre en général, d assez grandes difficultés. Lorsque le travail mor-
bide envahit en même temps les deux moitiés de la moelle épinière, de façon à produire un îlot de sclérose traversant l'un ou l'autre des sillons longitudinaux médians (antérieur ou postérieur) de ce centre nerveux, l'ensemble des symptômes n'indique pas nettement si l'on est en présence d'un cas de myélite chronique ordinaire, plus ou moins compliquée de méningite spinale, ou d'un cas de sclérose transverse et Ion peut rester dans le doute pendant un temps plus ou moins long, parfois jusqu'à la fin de la maladie. Pourtant, même dans les cas où tous les symptômes de la myélite chronique existent, si la lésion ne paraît pas gagner peu à peu, de proche en proche, des parties de la moelle jusque-là restées saines, il y aura des probabilités pour que cette lésion soit plutôt une sclérose qu'une inflammation ordinaire du tissu médullaire ; car, des deux sortes d'altérations, ce sont celles de la sclérose qui ont le moins de tendance à être envahissantes. La sclérose transverse deviendra plus probable, si l'on n'observe pas d'atrophie musculaire manifeste dans les membres atteints, même après une longue durée de la maladie. 11 en sera de même, si le mouvement volontaire est seul aboli dans les membres inférieurs et si la sensibilité persiste, intacte ou presque intacte. L'examen des mouvements réflexes ne fournit que des indices de peu de valeur, car ces mouvements peuvent être ou abolis, ou affaiblis, ou conservés, ou enfin exagérés, soit dans la myélite chronique, soit dans la sclérose transverse. Les altérations trophiques de la peau des membres paralysés sont plus fréquentes et plus prononcées dans la myélite chronique que dans cette variété de sclérose.
En somme, dans un cas du genre de ceux que nous supposons, c'est-à-dire dans un cas de sclérose transverse empiétant d'une des moitiés de la moelle sur l'autre, on peut être amené, par l'ensemble des symptômes, à soupçonner plutôt l'existence de cette affection que celle d'une myélite chronique ; mais on ne pourra prendre parti entre ces deux sortes de maladies de la moelle qu'en stipulant certaines réserves. D'ailleurs, ce n'est pas seulement avec la myélite chronique diffuse que la sclérose transverse peut être confondue \
!. En réalité, la sclérose transverse n'est qu'une variété de la myélite chronique ; mais la forme anatomique de la lésion, son peu détendue dans la plupart des cas, l'absence fréquente d'altérations secondaires, ascendantes ou descendantes, la différencient nettement des cas décrits sous le nom de myélite transverse (Voir, par exemple, le fait intéressant publié par MM. Raymond et G. Artaud : Note sur un cas de myélite transverse. — Archives de Physiologie normale et patholog-que, 1883.
Le mal de Pott peut déterminer un ensemble de symptômes offrant une grande analogie avec le tableau symptomatique de la sclérose transverse. On sait que, par suite de la pachyméningitecaséeuse qui se produit si souvent, dans ces cas au niveau des vertèbres altérées, la moelle épinièrepeut être comprimée qu'il y ait ou non, en outre, un certain degré de myélite dans la région médullaire correspondante. Quand les altérations des vertèbres ont produit un affaissement d'un ou deux corps vertébraux et, comme conséquence, l'apparition d'une gibbosité, avec saillie plus ou moins aiguë des apophyses épineuses correspondant à ces corps vertébraux, le diagnostic ne présente pas de difficultés : il se fait pour ainsi dire à première vue du clos du malade. Mais il n'en est pas toujours ainsi et surtout lorsqu'il s'agit d'un mal vertébral de Pott survenu dans 1 âge adulte, le diagnostic pourra être des plus difficiles, si les lésions vertébrales n'ont pas déterminé la moindre gibbosité. S il y a une compression de la moelle épinière dans de telles conditions et si cette compression se complique d'un léger degré de myélite ou simplement d'irritation des racines des nerfs qui traversent les trous de conjugaison des vertèbres altérées, les symptômes pourront être les mêmes que dans un cas de sclérose transverse de la même région.
J'ai vu un cas dans lequel on hésitait d?abord, pour le diagnostic, entre une sclérose transverse et une myélite chronique ; puis on avait fini par être assez affirmât if dans le sens de cette dernière maladie : or il s'agissait d'un mal de Pott de la région dorsale (la quatrième ou la cinquième vertèbre) sans déformation de la colonne vertébrale, survenu chez un homme âge de 40 ans environ. Pour tout dire sur les difficultés du diagnostic dans ce cas, j'ajouterai que le médecin qui avait soigné le malade, avant son entrée à l'hôpital, avait cru a l'existence d un tabès dorsalis.
Au moment où le malade entra à lïlôtel-Dieu, quelques mois après le début de l'affection, l'ensemble des symptômes n offrait plus aucune analogie avec ce qu'on observe dans l'alaxie locomotrice; mais on n'y trouvait aucun trait particulier qui pût empêcher d'admettre une sclérose transverse. Il s'agissait d'un homme vigoureux, non amaigri et chez lequel il n'y avait aucun signe do lésion viscérale. Il se plaignait de douleurs racnidiennes dans la région dorsale et d'affaiblissement des membres inférieurs. Les mouvements réflexes de ces mem-
bres étaient conservés et même un peu plus vifs que dans l'état normal et la sensibilité y persistait intacte, ou à peu près. La miction et la défécation étaient paresseuses. Les douleurs rachidiennes irradiaient en ceinture dans les parois abdominales et se propageaient aussi dans les cuisses. De temps à autre, il y avait des exacerbations brusques de ces douleurs, avec mouvements spasmodiques du membre où elles se produisaient et parfois avec miction involonlaire en jet. C'est dans la dernière période seulement de la maladie qu'on abandonna définitivement l'idée d'une sclérose transverse, pour penser qu'il s'agissait d'une myélite chronique à marche envahissante. La motilité volontaire s'était peu à peu paralysée complètement dans les membres inférieurs et, bientôt après, les mouvements réflexes y étaient devenus eux-mêmes impossibles. En même temps, on y trouvait une aneslhésie de plus en plus accusée, puis ultérieurement complète. Les douleurs qui irradiaient encore parfois de la région dorsale du rachis dans les parois de l'abdomen et dans les parties supérieures des cuisses, se manifestaient sans être accompagnées soit de contractions spasmodiques des muscles, soit de miction involontaire; une escarre s'élai t produite à la région sacrée ; la vessie était tout à fait paralysée ; l'urine était trouble et ammoniacale au moment où l'on pratiquait le cathétérisme. Il y avait de l'œdème des deux membres inférieurs. La région rachidienne n'était pas plus déformée que lors des premiers examens auxquels on avait soumis le malade et la pression faite avec les doigts sur les apophyses épineuses ne révélait qu'une faible douleur vers la quatrième ou cinquième vertèbre dorsale.
Lorsque le malade mourut, par suite surtout des progrès de l'escarre de la région sacrée, l'autopsie fit reconnaître l'existence d'une carie vertébrale, ayant creusé une caverne profonde dans l'un des corps vertébraux (quatrième ou cinquième vertèbre dorsale). Il n'y avait pas eu, malgré cela, le moindre affaissement de ce corps vertébral et, par suite, il ne s'était pas produit la moindre gibbosité. Sur chaque côté des vertèbres dorsales, sous la plèvre et les aponévroses, on constata l'existence d'une poche purulente, allongée dans le sens même de la colonne vertébrale et communiquant avec la caverne de la vertèbre altérée. Outre la pachyméningite qui existait au niveau de la vertèbre atteinte de carie, on trouva un épanchement de sérosité qui remplissait et distendait l'espace sous-arachnoïdien, dans
toute la partie inférieure du canal rachidien, et qui devait comprimer fortement la moelle épinière. La moelle elle-même n'était pas altérée, même au niveau du siège de la carie vertébrale, c'est-à-dire dans le point où elle était comme enserrée par l'épaississement de la dure-mère. C'est vraisemblablement la compression de la moelle épinière par l'épanchement séreux, qui avait déterminé la paralysie complète des mouvements volontaires et réflexes des membres inférieurs et qui y avait aboli la sensibilité 1 .
Je puis mentionner encore un autre cas dans lequel j'ai cru, pendant plusieurs mois, à l'existence d'une sclérose transverse et qui, probablement, était aussi un cas d'affection des vertèbres avec pachyméningite, méningo-myélite superficielle. C'est le cas de Paulin C..., dont l'histoire se trouve relatée dans la clinique delà Charité, publiée par M. Raymond2. La maladie, dans ce cas, s'est terminée par une guérison paraissant complète, et, bien qu'on ait parlé de faits de sclérose transverse dans lesquels on aurait observé aussi une entière guérison, j'avoue ne pas croire à ces merveilleux résultats et je suis entraîné à les expliquer par une erreur de diagnostic.
C'est surtout dans les cas où l'on se trouve en présence d'un fait d'hémiparaplégie, avec anesthésie croisée, que l'on peut hésiter entre une sclérose transverse et une tumeur de la moelle épinière ou de ses membranes, ou encore une lésion des vertèbres. Le cas de Paulin C .. appartenait à cette catégorie de faits. Les tumeurs intra-médullaires peuvent ne compromettre que le fonctionnement d'une moitié de la moelle épinière et alors les phénomènes de l'hémiparaplégie avec anesthésie croisée sont des plus nets. Les tumeurs intra-médullaires, il est vrai, donnent lieu, peut-être plus que la sclérose transverse, à des accès de douleurs, à des crises de mouvements spasmodiques en apparence spontanés; mais, à franchement parler, on ne peut pas trouver dans des différences de ce
1. On trouva des nodules caséeux dans la partie supérieure de chaque poumon.
1. Vulpian, Clinique médicale de l'hôpital de la Charité, publiée par M. Raymond, Paris, i819, p. (i6 -697. La guérison a été assez complète pour permettre il cet homme de remplir, pendant plusieurs années, les fonctions de garçon de laboratoire, dans un des laboratoires de la Faculté de médecine de Paris. Je dois ajouter toutefois que, plus d'un an après qu'il était entré en place, il a été repris assez brusquement de phénomènes analogies à ceux qu'il avait éprouvés pendant sa longue maladie. Ces phénomènes, qui étaient d'ailleurs moins violents que lors de son séjour dans nos salles d'hôpital à la Charité, se sont dissipés au bout de quelques jours et il a pu reprendre alors son service.
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genre des éléments de diagnostic ; car, en réalité, la sclérose transverse, si elle atteint la partie postérieure des faisceaux latéraux et si elle intéresse la substance grise, peut provoquer des manifestations symptomatiques très analogues, sinon tout à fait semblables. Pour ce qui concerne les tumeurs ou les épaississements des membranes de la moelle et les tumeurs des vertèbres, il ne me semble pas non plus qu'il y ait d'indices bien significatifs qui puissent guider avec certitude dans le diagnostic à faire entre ces lésions et la sclérose transverse. Peut-être les douleurs rachidiennes et leurs irradiations sont-elles plus intenses, dans les cas où les membranes sont le siège des altérations susdites, que lorsqu'il y a développement d'une plaque circonscrite de sclérose: je répète que l'on ne peut pas s'appuyer sur cette considération pour éliminer l'idée d'une sclérose transverse, puisque cette lésion peut aussi, dans certains cas, déterminer par elle-même de vives douleurs ; elle peut d'ailleurs provoquer une irritation inflammatoire des membranes à son niveau et elle fait naître ainsi des conditions du même genre que celles dans lesquelles se produisent les douleurs dues aux lésions des méninges médullaires. On peut enfin croire à l'existence d'une sclérose transverse dans des cas de scléroses ou plaques disséminées. C'est là ce qui m'est arrivé à propos d'une malade dont l'autopsie a été faite par mon ancien interne, M. Babinski, et dont il a publié l'observation dans sa thèse inaugurale. Lorsque cette malade entra dans mon service à l'Hôtel-Dieu, les médecins qui l'avaient vue chez elle avaient cru à l'existence d'une affection hystérique. Je n'eus pas de peine à reconnaître qu'il s'agissait d'une lésion de la moelle épinière. La malade marchait péniblement ; un de ses membres inférieurs était plus faible que l'autre ; la sensibilité cutanée était diminuée dans le membre dont la motilité était le moins atteinte. 11 n'y avait aucun trouble de la sensibilité ni du mouvement dans le tronc, dans le cou, la tête et les membres supérieurs. Je diagnostiquai une sclérose transverse de la moelle épinière, occupant principalement le côté correspondant au membre inférieur le plus affaibli. Pendant plusieurs mois, l'état de la malade resta à peu près le même, et le diagnostic paraissait confirmé, lorsque des troubles oculaires, qui apparurent en peu de jours, montrèrent que les lésions n'étaient pas limitées à la partie inférieure de la moelle épinière ; les membres supérieurs furent pris à leur
tour; la maladie marcha rapidement vers une terminaison funeste. A l'autopsie, ou trouva une sclérose en plaques disséminées, occupant toute l'étendue de la moelle épinière. Je serai amené à parler un peu plus longuement de ce fait dans la leçon prochaine.
En résumé, il est encore des affections médullaires qui mettent les médecins, même les plus exercés, dans une grande perplexité, lorsqu'il s'agit d'établir le diagnostic et la sclérose transverse est certainement une de celles qui peuvent offrir, dans certains cas, les plus sérieuses difficultés, sous ce rapport.
Pronostic. — Le pronostic cle la sclérose transverse est incontestablement grave. Celte affection de la moelle épinière donne lieu, en effet, à des douleurs plus ou moins vives et à des paralysies plus ou moins étendues qui, le plus souvent, finissent par s'accompagner d'incontinence d'urine et de matières fécales, de cystite compliquée ou non de néphrite, d'escarres sur la région sacrée et différents autres points du corps La mort est la conséquence plus ou moins tardive de ces accidents. La sclérose transverse est d'ailleurs au nombre des maladies de la moelle qui résistent à tous les moyens de traitement connus actuellement.
On a cité des faits de guérison, mais je suis obligé de répéter que l'on doit se montrer résolument incrédule à l'égard de ces faits. Il suffit d'avoir présente h l'esprit la nature de la lésion qui forme l'îlot circonscrit de sclérose, dans cette affection, pour s'affermir dans le doute. Tout au plus pourrait-on admettre qu'une sclérose transverse, dans la première période, lorsqu'il n'y a encore qu'une très faible multiplication des éléments de la gangue instestitielle de la moelle, peut non seulement s'arrêter dans son évolution, mais encore rétrocéder peu à peu. Il suffirait pour cela que la cause, sous l'influence immédiate de laquelle la lésion s'est produite, cessât complètement d'agir : il se pourrait alors que le tissu interstitiel reprît son état primitif, sous l'influence de la tendance générale des tissus vivants à revenir au type normal, lorsque la cause, morbifique ou autre, qui les en avait écartés, a disparu. Mais nous n'avons même aucune preuve convaincante en faveur de cette hypothèse. Le diagnostic de la sclérose transverse, au début, est trop incertain pour qu'on soit assuré — si l'on a posé ce diagnostic et si le
traitement prescrit a eu pour résultat une grande amélioration ou même la guérison — qu'on a bien eu affaire à l'affection médullaire diagnostiquée. Quant aux cas dans lesquels on peut présumer l'existence d'une sclérose transverse déjà arrivée à son développement complet, on ne voit pas comment une pareille lésion pourrait disparaître. Il faudrait, pour cela, non seulement que les fibres nerveuses atrophiées se reformassent par régénération, mais encore que le tissu connectif épaissi, induré, qui constitue la sclérose, se modifiât peu à peu, de façon à se réduire aux minces cloisons de névroglie qui séparent, les unes des autres, ces fibres nerveuses, Or, rien ne nous autorise jusqu'à présent à admettre la régénération sur place, chez l'homme adulte, de fibres nerveuses de la moelle atrophiées et disparues plus ou moins complètement. D'autre part, nous ne connaissons aucun cas dans lequel le tissu connectif spécial, qui constitue la sclérose médullaire, se soit modifié au point de reprendre les caractères de la névroglie normale.
Traitement. — Ce que je viens de dire du pronostic me permet d'être bref à l'égard du traitement da la sclérose transverse. Ce traitement doit comprendre deux ordres de moyens : la médication externe' et la médication interne. A l'extérieur, dans tous les cas, on devra employer des révulsifs appliqués sur la région vertébrale, à savoir : des ventouses sèches, des badigeonnages de teinture d'iode, des frictions de diverses sortes, des vésicatoires, des pointes de feu, des cautères, etc. A l'intérieur, on prescrira des préparations iodées, telles que la teinture d'iode ou l'iodure de potassium, ou, si cet iodure est mal supporté, de l'iodure soit de sodium, soit de lithium, soit d'ammonium, soit de fer, soit d'amidon, etc. Les préparations arsenicales devront être conseillées aussi, et enfin on pourra faire des essais de traitement par l'azotate d'argent ou le chlorure d'or et de sodium. Le bromure de potassium trouvera son indication dans les phénomènes spasmodiques qui se manifestent assez souvent pendant le cours de la maladie; h belladone, la jusquiame et le datura stramonium pourront être utiles, lorsque l'affection se traduira par des douleurs ; il en sera parfois de même de la morphine. L'électricité pourra être employée, sous forme de courants continus, ascendants ou descendants, passant par la colonne vertébrale: un des excitateurs sera appliqué
sur la région dorsale supérieure ou la région cervicale ; l'autre, sur la région dorso-lombaire. S'il y a de l'atrophie musculaire, on pourra, tous les jours ou tous ]es deux jours, soumettre les muscles en voie d'altération soit à ces mêmes courants, soit aux courant faradiques. La paralysie de la vessie, celle du rectum, la cystite, les escarres, nécessiteront l'emploi de moyens appropriés, etc. En un mot, le traitement sera ici le même que dans les cas de myélite chronique diffuse et, de même que dans ces cas, s'il y a des antécédents syphilitiques, il conviendra de prescrire une médication anti-syphilitique, avant de recourir aux autres moyens thérapeutiques internes.
Quelque bien dirigés que soient les efforts du médecin, quelque persévérance qu'y mette le malade, l'affection de la moelle épinière résiste bien souvent à tout traitement. Mais parfois aussi, sans qu'il soit possible de reconnaître d'avance les cas dans lesquels la médication ne restera pas impuissante, on observe une notable amélioration, sous tous les rapports. J'ai vu fréquemment des amendements considérables qui pouvaient faire illusion, en faisant naître l'espoir d'une guérison plus ou moins prochaine; je n'ai jamais vu de guérison dans les cas où le diagnostic n'avait hésité qu'entre une sclérose transverse et une myélite diffuse de la partie inférieure de la moelle. Lorsqu'il y a eu guérison, il m'a toujours semblé que l'on pouvait expliquer cet heureux résultat en admettant que l'affection n'avait pas été une véritable sclérose transverse.
Je ne doute pas cependant, en théorie, — et je l'ai déjà dit — de la possibilité de la guérison des premiers degrés de cette affection médullaire. Lorsqu'il n'y a encore qu'un début de prolifération de lanévroglie, comme il ne s'agit pas d'une affection à tendance impérieusement progressive, le processus morbide, sous l'influence d'un traitement judicieusement choisi, peut s'arrêter. Le premier effet de ce traitement, que nous supposons efficace, sera donc la cessation des phénomènes d'irritation inflammatoire dont une région de la moelle est le siège et qui conditionnent la production de la sclérose. Or, l'étude de la clinique des maladies des centres nerveux nous démontre que, dans toutes les affections médullaires dénature irritative, l'irritation joue un rôle important; c'est elle qui se traduit d'ordinaire par les premiers symptômes observés et, lorsque, sous son influence, des modifications de tissu se sont effectuées, elle exagère ou aggrave, en y mêlant
ses propres effets, les troubles morbides qui dépendent de ces modifications.
Examinons, par exemple, ce qui a lieu dans une des affections médullaires les plus connues, dans l'ataxie locomotrice progressive, lorsque le malade offre déjà une irrégularité bien manifeste des mouvements des membres inférieurs et qu'il est encore torturé par les douleurs tabétiques. Ces douleurs témoignent que le processus irritatif qui évolue dans les racines postérieures et les faisceaux postérieurs est en pleine activité, Or, si Ton réussit, soit par le nitrate d'argent, soit par l'iodure de potassium, soit par des révulsifs externes, soit par toute autre médication, à faire disparaître les douleurs, c'est-à-dire à modérer l'irritation qui se traduit par ces douleurs, on voit, en général, l'ataxie des mouvements diminuer clans une proportion plus ou moins forte.
Ce qui s'observe dans l'ataxie peut avoir lieu dans la sclérose transverse, du moins pendant les premières périodes de la maladie. Les douleurs, l'affaiblissement des mouvements, les spasmes musculaires, peuvent être amendés favorablement par le traitement, lorsqu'on réussit à enrayer la marche du travail irritatif et à réfréner ou à paralyser complètement son activité. L'amélioration qu'on obtient ainsi est parfois considérable ; parfois, elle persiste pendant des mois ; il se peut même qu'elle soit définitive, et si les lésions produites dans la moelle sont peu considérables, comme je le supposais tout à l'heure, ce centre nerveux peut recouvrer peu à peu la plénitude de ses fonctions physiologiques. 11 y a alors, même quand ces lésions ne disparaissent pas, guérison complète, grâce aux suppléances qui entrent progressivement en jeu et finissent par effacer jusqu'aux dernières traces des troubles morbides. Mais c'est là un résultat bien rare. Le plus souvent, les effets du traitement doivent être considérés comme satisfaisants, lorsqu'on obtient une suspension plus ou moins longue de la marche de la maladie, avec atténuation de tous les symptômes. Au bout d'un temps plus ou moins long, la myélite sclérosique transverse reprend d'ordinaire son cours interrompu; les divers phénomènes par lesquels elle se manifeste s'accentuent de nouveau et la situation s'aggrave progressivement, tantôt avec lenteur, tantôt assez rapidement, malgré les efforts de la thérapeutique la plus rationnelle.
PLAQUES
Sclérose en îlots dispersés ou disséminés ; Sclérose en plaques disséminées ; Sclérose polynésique
Nous avons vu que, dans la sclérose transverse, la lésion consiste le plus souvent en un foyer unique de sclérose circonscrite. Parfois il y a deux ou trois îlots de sclérose; mais ces îlots sont voisins les uns des autres et rassemblés dans une région peu étendue de la moelle épinière.
La disposition de la sclérose en foyers circonscrits peut être tout autre. Des îlots de sclérose se développent dans des parties diverses des centres nerveux : dans les différentes régions de la moelle épinière, dans les centres encéphaliques. Lorsqu'il en est ainsi, l'ensemble des lésions prend le nom de sclérose en plaques disséminées ou en îlots dispersés. Cette sorte de sclérose offre une physionomie symptomatique spéciale, une marche particulière : c'est en réalité une maladie distincte.
Quoique cette maladie ne soit pas, en général, cantonnée exclusivement dans la moelle épinière, je ne crois pas devoir me dispenser d'en parler ici. Si, d'ordinaire, la sclérose en îlots multiples se produit simultanément dans les centres cérébraux, l'isthme de l'encéphale et la moelle épinière, il est cependant des cas où l'on a trouvé des lésions uniquement dans les centres intra-rachidiens : ces faits ne peuvent pas être passés sous silence dans un cours consacré à l'étude des maladies delà moelle épinière. D'autre part, lorsque le myélencéphale est atteint dans ses diverses parties, les lésions qui siègent dans la moelle épinière et conséquemment les symptômes par lesquels ces lésions se traduisent pendant la vie, prédo-
minent souvent à un tel degré qu'il est difficile de ne pas faire figurer les cas dont il s'agit dans la pathologie médullaire. Il m'a paru qu'il convenait de ne pas me borner à parler de ces deux catégories cle faits et qu'il était préférable de faire un résumé de nos connaissances sur tout ce qui concerne la maladie dont il s'agit.
C'est Cruveilhier qui a fait connaître les premiers faits de sclérose en plaques. Dans son Atlas danatomie pathologique, 1835-1842, se trouvent relatés deux cas de cette affection. Les observations et les figures qui les accompagnent ne sauraient laisser aucun doute à cet égard. (Liv. XXXII, pi. n, fig. 4, et Liv. XXXY1II, pi. i et n.) Cruveilhier vit bien qu'il s'agissait là de lésions exceptionnelles ; mais il ne put pas démêler dans ces observations un ensemble de signes pouvant permettre de distinguer cette affection médullaire de toutes les autres maladies de la moelle, confondues avec elle sous le nom de myélite chronique. Carswell a figuré aussi cette lésion dans son ouvrage sur les formes élémentaires des maladies *. Ce n'est qu'en 1855 qu'un nouveau fait est publié par Ludwig Tiirck 2. Rokitansky mentionne les lésions de la sclérose en plaques dans son Traité tfanatomie pathologique. Des observations cliniques et des relations anatomo-pathologiques cle cette affection sont ensuite publiées par Frerichs, Valentiner, Rindfleisch, Leyden, Zenker, Oppolzer, Cohnheim, Frommann, Rindfleisch, Skoda, et par un grand nombre d'autres auteurs, tant en Allemagne que dans d'autres pays 3.
L'histoire clinique de la sclérose en plaques n'avait réellement pas été tracée avant les recherches que nous fîmes, M. Charcot et moi, à la Salpêtrière. En 1866, je communiquai à la société médicale des hôpitaux un mémoire sur la sclérose en plaques disséminées : ce travail avait pour éléments principaux, outre les faits de Cruveilhier, de Carswell, de Ludwig Turck, etc., trois observations nouvelles : l'une, recueillie par moi ; les deux autres, communiquées par M. Charcot. Le nom de sclérose en plaques disséminées que j'avais employé dans
1. Carswell. Illustrations of the Elementary Forms of Disease, pi. IV, fig1. 4. London, 1838.
2. Ludwig Tùrck. Beobachtungen ùber das Leitungsvermôgen des menscklichen Rùckenmarks (Sitzung-sberi der KK Akademie der Wissensoh., t. XVI, 1855, p. 329).
3. Des indications exactes sur les principales publications relatives à cette affection, parues avant 1869, ont été données par MM. Bourneville et Guérard (De la sclérose en plaques disséminées . Paris, 1869).
ce travail était celui que M. Charcot avait proposé pour désigner cette affection : il est resté dans la science. J'avais indiqué dans ce mémoire quelques-uns clés symptômes qui permettent de reconnaître la sclérose en plaques pendant la vie; mais, sous ce rapport, l'histoire de cette affection n'était pas encore complète. Nous nous appliquâmes, chacun de notre côté, M. Charcot et moi, à rechercher si les lésions de cette affection ne se traduisent pas par des symptômes caractéristiques et nous ne tardâmes pas à constater que le tableau clinique de la sclérose en plaques offre le plus souvent des traits significatifs, de telle sorte que le diagnostic de cette maladie, dans les cas où ces traits sont bien accentués, est non seulement possible, mais même assez facile en général. J'eus l'occasion, à diverses reprises, de faire voir aux personnes qui suivaient ma visite à la Salpêtrière, en 1866 et les années suivantes, les symptômes qui me paraissaient des indices révélateurs de l'existence de la sclérose en plaques. Dans les deux cas que j'avais étudiés dans mon service et dont M. Liouville, alors mon interne, a recueilli, sous ma direction et publié les observations, le diagnostic « sclérose en plaques disséminées » avait été formellement posé par moi pendant la vie et même longtemps avant la mort.
Comme je viens de le dire, M. Charcot, de son côté, arrivait, à la même époque, à déterminer les véritables caractères symptomatiques de cette affection. Les résultats de ses recherches furent d'abord consignés clans la thèse de M. Orclenstein ' puis précisés et développés clans ses leçons cliniques 2. Je citerai encore, comme ayant contribué à établir l'histoire clinique de la sclérose en plaques, la leçon de M. Jaccoud publiée en 1866 dans la Clinique de la Charité*, puis la revue critique due à M. Bourne ville *, la traduction du cas du docteur Pennock faite par ce même auteur et accompagnée d'annotations \ le travail de M. Jolfroy G. Depuis lors, cle nom-
1. Ordenstein. Sur la paralysie agitante et la sclérose en plaques généralisées. Thèse inaugurale. Paris, 1867.
Charcot. Loc. cit
3. Jaccoud. Sur la sclérose diffuse de la moelle. (Leçons de clinique médicale, faites à l'hôpital de la Charité, 1867, p. 421 et suiv).
4. Bourneville. Sclérose en plaques généralisées. Revue analytique, m Mouvement médical, 1868, 197, 235, 259, 327.
5. Bourneville. Le cas du docteur Pennock, ou co?itribution à l'histoire de la sclérose en plaques disséminées, 1868.
Joffroy. Gaz. Méd., 1370, nos 23 et
breuses publications ont été faites sur le même sujet, tant en France qu'à l'étranger 1 ; de nouveaux détails ont été ajoutés à ceux que nous avions fait connaître au début de nos recherches, mais, si je ne me trompe, on peut dire que l'histoire clinique de la sclérose en plaques était, dès ce moment, établie sur des bases solides.
D'ailleurs la sclérose en plaques ne présente par toujours la même physionomie clinique, et cela ne saurait causer la moindre surprise, dès qu'on sait que les altérations n'ont pas une localisation toujours identique. Les plaques de sclérose peuvent, en effet, être disséminées dans tous les départements des centres nerveux : cerveau proprement dit, cervelet, isthme de l'encéphale, bulbe rachidien, moelle épinière ; elles peuvent, dans certains cas, s'être développées exclusivement dans la moelle épinière et, clans d'autres cas, elles peuvent siéger uniquement dans l'encéphale. De là, trois formes principales admises par M. Charcot et par la plupart des pathologistes : la forme cérébro-spinale, la forme cérébrale et la forme médullaire . Les symptômes, par lesquels se traduisent ces diverses formes, forment des syndromes nécessairement dissemblables sous plusieurs rapports. D'autre part, même dans chacune des formes énumérées, le nombre, le siège et la disposition des îlots de sclérose doivent donner lieu et donnent lieu, en réalité, à des différences symptomatiques parfois Iras accusées. La structure des îlots de sclérose, dans cette maladie, est, au contraire, partout la même au fond, quelle que soit la partie des centres où on les examine : on trouve cependant quelques traits clistinctifs qui résultent forcément de la dissemblance de la structure normale des régions où s'est développée la sclérose. C'est ce qu'une étude sommaire de l'anatomie pathologique de la sclérose en plaques démontre nettement.
Anatomie pathologique. — La forme cérébro-spinale de la sclérose en plaques est celle qui est la plus fréquente ; aussi est-ce cette forme que nous allons examiner sous le rapport de l'anatomie pathologique. Ce choix a encore cet avantage que nous pourrons ainsi passer en revue les lésions scléreuses circonscrites des diverses parties des centres nerveux et décrire du
1. Voir, pour la bibliographie jusqu'en 1878, W. Erb, Krankheiten des Rùckenmarks, pp. 487 et 488, in Handbuch der speciellen Pathologie und Thérapie, herausg. von V. Ziemssen, 1878.
même coup les altérations des différentes formes de la maladie.
Lorsqu'on fait l'autopsie, dans un cas de sclérose en îlots disséminés et généralisés, on trouve, en général, à l'examen de la moelle épinière, que les méninges médullaires sont peu altérées. Parfois le feuillet viscéral de l'arachnoïde offre un peu d'épaississement ; on peut y constater la présence de plaques arachnitiques, blanchâtres, irrégulièrement arrondies, d'aspect fibreux ou cartilaginiforme , mais il n'y a rien là de constant, rien qui paraisse lié, par une relation indiscutable, à l'affection de la moelle épinière. Habituellement l'état de l'arachnoïde n'empêche nullement de voir, sans la moindre préparation préalable, la surface de la moelle épinière revêtue de la pie-mère. On constate ainsi facilement, sur cette surface, et mieux encore après l'incision et Fécartement de l'arachnoïde, des taches disséminées, d'un gris rosé un peu ambré, nettement délimitées, tranchant, par suite, sur le tissu blanc normal circonvoisin. Ces taches prennent une teinte un peu plus rosée après un certain temps d'exposition à l'air. Elles sont plus ou moins étendues : les unes n'ont que quelques millimètres de diamètre ; il en est d'autres qui ont plus d'un centimètre carré de surface. Arrondies en général, assez régulièrement ou irrégulièrement, souvent allongées dans un sens ou dans un autre (longitudinal, transversal, oblique), elles sont dispersées sans ordre. Leur distribution est extrêmement variée suivant les cas; elles sont aussi plus ou moins nombreuses. Si on les étudie dans un cas déterminé, on voit que certaines d'entre elles siègent sur une des moitiés de la moelle; ici, sur un des faisceaux, là, sur un autre ; dans un autre point, elles empiètent du faisceau postérieur sur le faisceau antéro-latéral ou dans le sens inverse ; d'autres taches passent d'une des moitiés de la moelle à l'autre, en franchissant le sillon antérieur ou le sillon postérieur et en présentant d'ordinaire plus d'étendue d'un côté de ces sillons que de l'autre ; il en est enfin qui s'étendent sur une grande partie de la circonférence de la moelle, et, ici encore, la présence des sillons ne paraît avoir exercé aucune influence sur leur disposition. L'aspect tacheté qu'a pris ainsi la surface de la moelle épinière est tout à fait caractéristique. Comme je l'ai vu plusieurs fois, ces taches existent jusque sur le filum terminale.
Si l'on regarde un peu plus attentivement ces taches, il est facile de reconnaître qu'elles correspondent à des plaques de
tissu altéré, plus ou moins épaisses, c'est-à-dire s 'enfonçant plus ou moins dans les profondeurs de la moelle. Ce tissu est parfois tout à fait opaque, parfois à demi transparent. Les plaques qu'il forme sont tantôt un peu saillantes à la surface de la moelle, tantôt un peu déprimées, tantôt de niveau avec le tissu sain environnant.
Les racines des nerfs rachidiens, lorsqu'elles naissent dans des points où siègent des plaques de sclérose, et qu'elles émergent pour ainsi dire de ces plaques, offrent presque constamment leur teinte blanche habituelle et paraissent avoir conservé leur structure normale.
Il n'en est pourtant pas toujours ainsi. Les racines des nerfs peuvent offrir aussi des lésions scléreuses circonscrites. C'est ce que l'on constatait, par exemple, dans un cas recueilli par MM. Liouville et Fontaine dans le service de M. Bernutz, à la Pitié. Ces lésions se trouvaient sur des racines postérieures, mais surtout sur des racines antérieures de certains nerfs rachidiens1. On a observé cette même particularité dans d'autres cas.
Le bulbe rachidien, clans la forme que nous choisissons pour cette description, présente aussi à sa surface des îlots de sclérose plus ou moins nombreux, plus ou moins étendus. Comme nons venons de le dire à propos de la moelle, ces îlots sont irrégulièrement arrondis, allongés dans tel ou tel sens, et ils traversent souvent, sans subir aucune modification de forme, les sillons normaux du bulbe, empiétant d'une partie de ce centre sur les parties voisines. Presque toujours on trouve des plaques de sclérose sur les pyramides antérieures et sur les olives et il est rare qu'un îlot situé, par exemple, en travers de la partie moyenne d'une des pyramides, ne traverse pas le sillon qui la limite en dehors, pour s'étendre sur l'olive conliguë. Parfois, un îlot de sclérose franchit le sillon médian antérieur de séparation entre les deux moitiés du bulbe, coupe transversalement les deux pyramides, en s'allongeant sur l'une d'elles plus que sur l'autre, intéresse les olives lorsqu'il se trouve à leur niveau et se termine sur les parties latérales du bulbe, à une distance plus ou moins grande du sillon médian, différente d'ailleurs à droite et à ganche. Toutes les variétés de disposition peuvent s'observer, aussi bien sur la face antéro-inférieure,
1. Liouville. Observations détaillées de deux cas de sclérose en îlots multiples et disséminés du cerveau et de la moelle épinière (Mém. de la Société de Biologie, 18b8, p. 231 et suiv. voy , p. 628, note 1).
que sur la surface postéro-supérieure et sur les faces latérales du bulbe. Les îlots de sclérose ont tous le même aspect que ceux de la moelle épinière; ils offrent une coloration grise un peu jaune-rosée, et la teinte rosée devient plus manifeste après que le tissu morbide a été exposé à l'air. En somme, la coloration de ces plaques est analogue, mais non semblable à celle de la substance grise des centres nerveux. De même aussi que dans la moelle épinière; ces îlots, vus à l'œil nu, sont nettement circonscrits par le tissu blanc des parties saines voisines.
Les plaques de sclérose de la protubérance annulaire ne diffèrent pas non plus, parleurs caractères reconnaissables à l'œil nu, de celles de la moelle épinière; elles sont peut-être, en général, plus irrégulières; mais certaines d'entre elles sont tout à fait arrondies et leurs dimensions ainsi que leur siège présentent de grandes variétés. 11 en est de même de leur nombre: habituellement, on en trouve de deux à cinq ou six sur la surface antéro-inférieure de la protubérance annulaire ; parfois il y en a plus de dix. Ici encore elles sont nettement circonscrites; elles coupent brusquement sur leurs bords les fibres blanches transversales du pont de Yarole : on voit assez souvent sur ces bords de petites bandelettes de substance blanche qui les dépassent en se prolongeant un peu dans le tissu sclérosé et qui sont interrompues aussi, comme incisées en travers, après un trajet d'un millimètre au plus. Lorsqu'il y a plusieurs prolongements de ce genre, le contour des plaques semble irrégulièrement et finement dentelé sur ses parties latérales. Les plaques sont souvent un peu déprimées au-dessous de la surface des parties saines.
Rien de particulier à dire des plaques de sclérose que l'on peut observer à la surface des pédoncules cérébraux. Elles sont toujours irrégulièrement arrondies et leur disposition n'a aucun rapport avec la direction des fibres pédonculaires. Lorsqu'elles sont situées vers la partie interne des pédoncules, elles débordent souvent, sans se déformer, dans l'espace inter-pédonculaire etentourentparfoisl'origine des nerfs oculo-moteurs communs.
Enfin, pour terminer ce qui concerne l'examen superficiel des centres nerveux, il faut dire qu'après qu'on a dépouillé de la pie-mère les circonvolutions cérébrales et le cervelet, on aperçoit, dans certains cas, des îlots de sclérose à la surface de ces centres nerveux. La présence de ces îlots est révélée par des
taches de forme et de dimensions variées, dont la coloration, bien qu'analogue à celle de la substance grise corticale du cerveau et du cervelet, en diffère cependant assez pour ne pas échapper à un examen quelque peu attentif.
Nous avons vu que les racines nerveuses qui traversent les plaques de sclérose circonscrite de la moelle épinière ont, en général, conservé les caractères de l'état normal, mais qu'elles sont aussi quelquefois atteintes de la même lésion. Peut-être en trouverait-on même sur les nerfs rachidiens, s'ils étaient examinés avec soin, sous ce rapport, dans tous les cas. En ce qui concerne les racines des nerfs bulbaires et celles des nerfs qui naissent de la protubérance annulaire ou des pédoncules cérébraux, on peut répéter à peu près exactement ce que nous avons dit des racines des nerfs rachidiens. Le plus souvent, les racines des nerfs crâniens sont saines, même lorsqu'elles naissent au milieu d'une plaque de sclérose; parfois, très rarement, elles présentent aussi des îlots de sclérose. C'est ce qui avait lieu, par exemple, dans le cas auquel j'ai déjà fait allusion et qui a été recueilli par MM. Liouville et Fontaine. Dans ce cas, le nerf trijumeau du côté gauche présentait des plaques de sclérose, dans la moitié de son épaisseur, depuis son point d'origine apparente, jusqu'à un demi-centimètre de dislance de ce point 1. On a trouvé aussi des plaques de sclérose dans certains cas, sur les nerfs hypoglosses et sur les nerfs moteurs des yeux.
Les nerfs optiques et les nerfs olfactifs offrent assez souvent des plaques de sclérose tout à fait comparables à celles qui existent sur les centres nerveux. Comme les nerfs olfactifs ne sont que des prolongements du tissu cérébral, la présence de plaques de sclérose sur ces processus, n'est qu'un cas particulier de la sclérose polynésique des centres nerveux. Quant à la sclérose des nerfs optiques, elle est à assimiler à celle des nerfs trijumeaux ou des nerfs crâniens en général, malgré la structure un peu spéciale des nerfs optiques.
1. Il convient d'ajouter que, dans la sclérose en plaques multiples et disséminées, on peut observer des atrophies ordinaires des racines de nerfs rachidiens ou de nerfs crâniens, c'est-à-dire des lésions qui s'étendent jusqu'aux extrémités périphériques de ces nerfs. Cruveilhier, dans une de ses observations, avait noté l'atrophie des racines antérieures des nerfs rachidiens et celle des racines du grand hypoglosse, du glosso-pharyngien et du pneumogastrique. Ces sortes de lésions se produisent dans les cas où des plaques de sclérose atteignent les groupes cellulaires dans lesquels naissent ces nerfs et altèrent profondément les cellules intéressées. Ce sont là d'ailleurs des faits exceptionnels.
Dans un des deux cas étudiés dans mon service et publiés par M. Liouville, j'ai observé avec lui l'existence de plaques de sclérose sur les nerfs optiques et sur les nerfs olfactifs : dans l'autre, il y avait un îlot de sclérose sur le chiasma, îlot qui s'étendait, d'une part, sur les bandelettes optiques, d'autre part, sur les* nerfs optiques, jusqu'à une faible distance du chiasma.
Je n'ai parlé, jusqu'ici, que de l'aspect et des caractères des plaques, tels qu'on peut les étudier en examinant la surface des centres nerveux. Pour en connaître exactement la disposition et même pour les voir toutes, il est nécessaire de soumettre la moelle épinière et les centres encéphaliques à des coupes en divers sens.
Si Ton pratique des coupes transversales de la moelle épinière, dans un cas de sclérose en plaques multiples, de façon à examiner successivement tous les points de la longueur de ce centre nerveux, on constate que les altérations pénètrent à des profondeurs variées, suivant les régions de la moelle et même suivant les différents points des plaques ainsi examinées. Dans un point, la sclérose est limitée à la substance blanche d'un faisceau, du faisceau antéro-latéral par exemple; un peu plus haut ou plus bas, elle s'étend en profondeur jusqu'à la colonne de substance grise correspondante dont elle envahit une plus ou moins grande partie. On distingue assez facilement, par le léger changement de teinte et d'aspect qu'elles ont subi, les régions de la substance grise qui sont sclérosées. De même que nous l'avons noté pour la surface médullaire, la sclérose offre une disposition très irrégulière dans les profondeurs de la moelle;ellepeutpasser d'une moitiéàl'autredececentre nerveux sans subir la moindre déformation. Dans certains points, sur une coupe, on trouve une sclérose de la partie antérieure de la moelle, intéressant les deux faisceaux antérieurs proprement dits, les deux cornes antérieures, parfois les commissures, et les parties les plus antérieures des faisceaux latéraux, sans symétrie bilatérale, du reste; dans d'autres points, c'est une large bande de sclérose qui traverse obliquement la moelle de gauche à droite, par exemple, et d'arrière en avant, occupant le faisceau postérieur du côté gauche et une petite partie de celui du côté droit, la partie postérieure du faisceau latéral gauche, une grande partie de la substance grise et la région antérieure du faisceau latéral droit; dans d'autres points en-
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core, la sclérose est strictement corticale dans une région ou dans une autre du pourtour de la moelle ; ailleurs, on trouve un îlot de sclérose tout à fait entouré de tissu sain et provenant sans doute d'un prolongement d'une plaque dont une partie seulement est superficielle; ailleurs encore, on constate l'existence de deux îlots séparés l'un de l'autre, situés sous la piemère, pénétrant plus ou moins profondément et différant l'un de l'autre : en un mot, on peut rencontrer sur les coupes de la moelle, dans ces cas, toutes les diversités possibles de disposition des plaques de sclérose, et à différentes hauteurs d'un même îlot, la sclérose offre des configurations et des dimensions très variées.
Les plaques de sclérose de la moelle allongée1, du pont de Varole, des pédoncules cérébraux, offrent les mêmes irrégularités et les mêmes variétés de forme, lorsqu'on les examine sur des coupes transversales. Dans la protubérance annulaire, on trouve assez souvent des îlots de sclérose qui ne viennent pas affleurer la surface et qui s'étendent plus ou moins dans les différents sens.
On ne peut aussi prendre une bonne idée des dimensions des plaques de sclérose de l'écorce grise du cerveau et du cervelet qu'en faisant des sections traversant ces plaques dans toute leur épaisseur.
Si l'on pratique des coupes méthodiques de l'encéphale, de façon à pouvoir en examiner les divers départements, on voit que les parties profondes ne sont pas épargnées. Les plaques constatées à la surface des circonvolutions s'enfoncent dans l'écorce grise cérébrale et envahissent souvent la substance blanche sous-jacente jusqu'à une profondeur plus ou moins grande. On peut trouver aussi des îlots de sclérose dans le centre ovale de Vieussens: les uns sont entourés, de toutes parts, de substance blanche saine; d'autres se prolongent jusqu'à l'écorce grise, l'envahissent et peuvent atteindre la surface cérébrale; d'autres encore sont situés sur les confins des ventricules latéraux et sont recouverts uniquement dans une partie de leur contour par l'épendyme de ces cavités. Il n'est pas
1. M. Joffroy a publié un fait intéressant de sclérose en plaques, dans lequel il a étudié avec beaucoup de soin la structure des plaques de sclérose du bulbe rachidien (Mémoires de la société de Biologie, 1^69). Voir aussi : Hallopeau : Des paralysies bulbaires. Thèse de concours, 1815. La planche annexée à cette thèse contient une reproduction de la photographie, faite par Duchenne (de Boulogne), d'une préparation de M Joffroy.
rare d'observer, dans les corps striés et les couches optiques, des îlots de sclérose qui, le plus souvent, affleurent la surface ventricuhire de ces renflements : certains îlots passent sans se déformer de la substance blanche des hémisphères à telle ou telle région des corps opto-striés. Les coupes du cervelet mettent de même à découvert des foyers de sclérose plus ou moins volumineux, contenus entièrement dans la substance blanche, ou empiétant — ce qui est le plus fréquent, — soit sur l'écorce cérébelleuse, soit sur les corps rhomboïdaux. On peut enfin constater l'existence d'îlots de sclérose soit sur le plancher du quatrième ventricule, soit sur les tubercules quaclrijumeaux et les corps genouillés.
Les îlots de sclérose des parties profondes de l'encéphale ont la même teinte et les mêmes apparences que ceux des parties superficielles et, comme ceux-ci, ils prennent une teinte un peu plus rosée après un certain temps de contact avec l'air.
La structure des plaques de sclérose est à peu près la même dans tous les points des centres nerveux où on les trouve. Pour étudier avec soin cette structure, il est nécessaire d'abord d'examinerau microscope des parcelles du tissu altéré, enlevées lorsque la moelle n'a pas encore été soumise à l'action des liquides dans lesquels on la fait durcir. Ces parcelles, lorsqu'elles correspondent aux faisceaux blancs de la moelle, se montrent formées d'une substance finement grenue, çà et là nettement fibrillaire, au milieu de laquelle on reconnaît encore quelques rares fibres nerveuses dont les unes ont à peu près le diamètre normal, mais dont la plupart sont grêles et deviennent moniliformes dans les préparations. Parmi les fibrilles, il en est qui paraissent être des filaments axiles, surtout par la teinte qu'elles prennent, lorsque l'on traite le tissu dilacéré par de la solution aqueuse de carmin ammoniacal ou de picro-carmin. Plusieurs de ces cylindres d'axe paraissent tuméfiés, soit d'une façon régulière, soit en certains points de leur longueur. Ils semblent parfois être plus fragiles que dans l'état normal. De nombreuses et fines granulations graisseuses et souvent des corps granuleux parsèment la préparation ; on y reconnaît en outre la présence de quelques noyaux de cellules de tissu conneclif, parfois des corps amyloïdes et des vaisseaux. Parmi les noyaux dispersés dans le tissu, les uns sont arrondis; les autres, plus nombreux, subovalaires, ont environ un centième de millimètre de diamètre dans leur plus grand axe et sont le plus or-
dinairement munis d'un nucléole au moins. Les corps granuleux ont aussi, en général, une forme un peu elliptique ; ils sont un peu volumineux et mesurent trois à quatre centièmes de millimètre dans leur plus grande longueur: ils ne paraissent pas toujours circonscrits par une membrane.
Les vaisseaux que Ton voit dans ces préparations sont, les uns, des capillaires ; les autres, des veinules et desartériolesde différents calibres. Les parois des vaisseaux capillaires sontplus nucléées que dans l'état normal : quelques-uns de ces vaisseaux ont l'apparence de capillaires de nouvelle formation : d'autres sont évidemment de date antérieure au début de la lésion : sur leurs parois, ont voit assez souvent des granulations graisseuses. Ces granulations sont bien plus nombreuses sur les parois et à l'intérieur cle la gaine lymphatique des artérioles et des veinules : on y trouve même des corps granuleux en plus ou moins grand nombre et parfois des granulations cle pigment hématique modifié, soit isolées, soit en petits groupes arrondis, constituant des sortes de corps granuleux spéciaux. On peut rencontrer des artérioles enveloppées d'une sorte de manchon, parfois épais, de corps granulo-graisseux : en regardant à l'œil nu, ou à la loupe, directement, les préparations où se trouvent des vaisseaux ainsi altérés, on les aperçoit sous forme de fines lignes d'un blanc crayeux ; si l'on examine à l'œil nu ces préparations par transparence, ces mêmes lignes paraissent noires. Lorsque les corps granulo-graisseux ne sont pas assez nombreux pour empêcher le regard de pénétrer, à l'aide du microscope, jusqu'aux vaisseaux, on reconnaît que les parois de certains d'entre eux ont subi un épaississement plus ou moins marqué : quelques vaisseaux ne présentent pas d'autre modification bien reconnaissable qu'une multiplication plus ou moins abondante de noyaux, particulièrement de ceux de leur gaîne conjonctive. Il semblerait même, dans certains cas, qu'au moment delà mort, l'hypergénèse des noyaux de cette gaîne était en pleine activité ; les noyaux sont, en effet, clans ces cas, cle dimensions très variées; quelques-uns offrent deux nucléoles et un étranglement clans le milieu de leur longueur, comme s'ils étaient en travail cle scissiparité ; d'autres sont devenus vésiculeux, ce qui inclique sans doute qu'ils avaient été le siège d'un certain degré d'irritation morbide, etc.
Les parois de certains vaisseaux, comme je l'ai clit,offrentun épaississement parfois considérable et leur structure ne peut
être bien examinée, qu'après qu'on les a débarrassées des granulations graisseuses et des corps granuleux qui les recouvrent ; mais on trouve toujours, dans ces sortes de préparations, d'autres vaisseaux épaissis au même degré que les précédents et qui sont libres ou à peu près de ces granulations graisseuses isolées ou agminées ; dételle sorte que les modifications de leurs parois sont directement et immédiatement visibles. Les artérioles qui présentent l'altération dont il s'agit sont surtout celles dont le calibre intérieur a un diamètre de deux à quatre centièmes de millimètre. Cette altération consiste principalement en une transformation fibrillaire de la tunique adventive : cette tunique, en même temps très épaissie, forme une gaine qui rend le diamètre transversal du vaisseau trois, quatre ou cinq fois plus grand que dans l'état normal. Le tissu fibrillaire accompagne aussi les ramifications du vaisseau : les fibrilles ont une direction parallèle à celle des canaux vasculaires. Ce tissu devient transparent par l'action de l'acide acétique et l'on peut alors apercevoir les fibres musculaires de la tunique moyenne : dans quelques vaisseaux, il semble pourtant que cette tunique ait disparu.
L'étude de la substance grise de la moelle, dans les points où cette substance est atteinte de sclérose, peut être faite aussi, à l'état frais, par l'examen de parcelles détachées avec la pointe d'un scalpel ou avec des ciseaux. On trouve dans ces parcelles du tissu fibrillaire, des noyaux plus ou moins nombreux, des cylindres axiles, une substance amorphe qui est traversée par ces divers éléments et qui contient, en outre, des granulations graisseuses et quelques corps granuleux ainsi que de rares grains hématiques : çà et là se voient quelques vaisseaux moins altérés que ceux des parties blanches, mais offrant aussi cependant en général des noyaux plus nombreux que dans l'état normal ; les parois de certains d'entre eux sont plus ou moins couvertes de granulations graisseuses ou en contiennent dans leur épaisseur. Si les parcelles du tissu examiné ont été prises dans les points où existent des cellules nerveuses, on constate d'ordinaire que ces éléments sont peu altérés ; mais ce n'est pas à l'aide de ces sortes de préparations que l'on peut obtenir des résultats entièrement satisfaisants par rapport aux modifications des cellules nerveuses comprises dans les îlots de sclérose.
Les coupes minces excisées sur des moelles durcies dans l'alcool peuvent fournir aussi des renseignements utiles, après qu'on les a rendues plus transparentes à l'aide de la glycérine et de l'acide acétique. L'examen est facilité encore par la coloration de ces coupes au moyen du carmin ammoniacal ou du picro-carmin, comme aussi par l'action préalable de l'acide osmique en faibles solutions. L'étude de ces coupes permet de se rendre compte de la disposition de l'altération, dans l'intérieur de la moelle, au milieu de tel ou tel îlot de sclérose et de voir le mode de répartition des corps granuleux et des granulations graisseuses, etc.
Mais pour étudier méthodiquement et à fond les altérations de la moelle épinière, il est nécessaire de la faire durcir dans des liquides appropriés, en particulier dans une solution aqueuse d'acide chromique ou dans une solution de bichromate de potasse et de pratiquer, après un temps convenable, des coupes que l'on soumet aux modes ordinaires de coloration et de montage \ C'est surtout par ce procédé d'étude que Ton peut facilement reconnaître l'étendue et les limites de la sclérose dans tous les points de la hauteur des parties atteintes.
On fait usage maintenant d'un procédé de préparation qui permet une étude plus précise encore des altérations des nerfs et des centres nerveux. C'est ce procédé, indiqué par M. Weigert, que M. Babinski a employé pour ses recherches sur la sclérose en plaques 2. Il a, en outre, coloré, au moyen de l'hématoxyline, un certain nombre des coupes de la moelle ainsi traitées.
Sur les coupes préparées par l'un ou l'autre de ces procédés, on constate que l'altération n7est pas aussi nettement dilimitée qu'elle le paraît à l'œil nu 3. Comme l'a fait re-
1. Lorsqu'on fait des coupes transversales sur la moelle épinière ainsi durcie, les parties sclérosées apparaissent, à l'œil nu et avant toute autre préparation, sous forme de taches grises un peu blanchâtres, nettement circonscrites, tranchant avec neiteté sur les parties des faisceaux restées saines qui ont pris, sous l'influence du bichromate et surtout de l'acide chromique, une teinte sombre, un peu verdâtre.
2. .1. Babinski. Etude anatomique et clinique sur la sclérose en plaques. Thèse inaugurale. Paris, 18^5.
3. Ces coupes sont intéressantes à regarder même à l'œil au, soit directement, soit par transparence. Les parties sclérosées sont, en effet, fortement colorées en rouge par le carmin et la teinte qu'elles prennent permet de distinguer les contours de la lésion, même au niveau de la substance grise qui offre une coloration moins accusée. On reconnaît tout aussi bien la configuration des iésions, en examinant de même, à l'œil nu, des coupes préparées par la méthode de Weigert : les parties saines sont noirâtres, lorsqu'on regarde les coupes par transparence; les parties altérées sont
marquer M. Charcot, le tissu de la moelle, au voisinage des îlots de sclérose, est modifié jusqu'à une certaine distance des confins de cet îlot. Les travées de névroglie des faisceaux blancs sont plus épaisses dans ces points ; les fibres nerveuses complètes sont moins nombreuses et plusieurs de celles qui persistent ont un diamètre inférieur au diamètre normal. De même, pour la substance grise, les caractères du tissu altéré se retrouvent encore, plus ou moins atténués, dans les points voisins de la plaque de sclérose.
Si l'on étudie spécialement l'altération des faisceaux blancs de la moelle, dans les plaques de sclérose, on voit que la névroglie de ces faisceaux est notablement hypertrophiée et forme un réseau à trame assez épaisse. M. Babinski a constaté que, le plus souvent, dans les plaques de sclérose, on ne trouve pas une fibre saine, ce qui différencie cette lésion de la sclérose secondaire. Dans les faisceaux atteints de cette sclérose secondaire, on rencontrerait toujours un certain nombre de fibres nerveuses pourvues encore de leur gaine de myéline et offrant par conséquent les caractères de l'état normal. Sous ce rapport, M. Babinski rapproche les lésions de la sclérose en plaques de celles du tabès où l'on ne trouve parfois pas une fibre nerveuse saine dans les régions des faisceaux postérieurs altérées depuis longtemps \
Mais ce qui frappe le plus l'attention, c'est que les mailles du réseau de la névroglie ne paraissent vides pour ainsi dire nulle part : presque partout, on reconnaît, ainsi que je l'ai noté dans mon mémoire de 1866, la persistance de cylindres axiles dont la gaine de myéline a disparu. Ces cylindres axiles se colorent fortement par le carmin et beaucoup d'entre eux, dans chaque coupe, paraissent moins grêles que dans l'état normal. L'aspect qu'offre l'ensemble de ces cylindres, sur des coupes un peu épaisses, est tout à fait remarquable et me paraît différencier lalésion dont il s'agit ici des diverses autres sortes
plus ou moins incolores et diaphanes. Cette méthode permet même de distinguer, mieux encore que la coloration par le picrocarmin, le tissu altéré du tissu resté normal. On peut s'en convaincre en examinant les planches annexées au remarquable travail de M. Babinski, planches dont la fidélité est complète, comme je m'en suis assuré, en étudiant au microscope les préparations de l'auteur. Les coupes longitudinales montrent bien que les fibres de la substance blanche, qui perdent leur gaine de myéline en pénétrant dans un îlot de sclérose, en sont munies au sortir de cet îlot. On voit nettement ainsi que ces fibres ne subissent pas de dégénération secondaire, ascendante ou descendante, suivant qu'il s'agit des faisceaux postérieurs ou des faisceaux latéraux.
Babinski. Loc. cit., p. 31 et suiv
de sclérose de lamoelle épinière. Les altérations des vaisseaux sont très manifestes dans ces coupes ; cependant les caractères de ces altérations sont moins faciles à analyser que dans les préparations faites sur la moelle épinière à l'état frais. On voit bien toutefois, sur ces coupes, la multiplication nucléaire de la paroi des vaisseaux et le rétrécissement du calibre intérieur de ceux qui ont subi la modification la plus prononcée.
On peut, au contraire, se rendre compte, mieux que par tout autre mode de préparation, du nombre et de la disposition des noyaux dans les parties sclérosées, reconnaître s'il existe des corps amyloïdes et déterminer les points où ils siègent : quant aux corps granuleux et aux granulations graisseuses, les divers liquides que l'on a fait agir sur les coupes pour les rendre translucides, les ont fait disparaître: du moins il en est ainsi, lorsqu'il s'agit de coupes de moelles durcies dans l'acide chromique ou le bichromate de potasse, lorsqu'on a teint ces coupes à l'aide du picrocarmin ou du carmin ammoniacal et qu'on les a traitées ensuite par l'alcool, l'essence de girofles et le baume de Canada.
Les altérations de la substance grise peuvent aussi être étudiées utilement sur ces coupes. Dans les points sclérosés, le tissu n'a plus le même aspect que dans les parties saines ; il est devenu moins grenu, plus homogène, parfois plus fibrillaire, en tout cas plus transparent, et il est plus coloré par le carmin. La substance grise n'est plus traversée, comme dans l'état normal, par d'innombrables fibres nerveuses grêles pourvues de myéline : cette modification se voit surtout avec une grande netteté dans les préparations faites à l'aide de l'acide osmique ou à l'aide du procédé de Weigert. On reconnaît facilement que certains vaisseaux sont altérés ; mais il faut dire que, de même que pour ceux de la substance blanche, les altérations vasculaires sont moins nettement caractérisées dans ces sortes de préparations que dans celles qui sont faites à l'état frais. Les noyaux de la névroglie paraissent , quelquefois multipliés, mais il n'en est pas toujours ainsi. C'est surtout pour l'étude des cellules nerveuses, comprises dans l'enceinte de la sclérose, qu'il est important d'examiner la substance grise sur des coupes de moelle ainsi préparées. Ces cellules ne sont pas toutes altérées, comme on serait tenté de le croire a priori ; l'examen de la moelle à l'état frais
le démontre déjà : en réalité, les cellules profondément modifiées peuvent faire absolument défaut. La plupart des cellules, en pleine plaque de sclérose, paraissent avoir conservé, en général, tous les caractères de l'état normal ; d'autres cellules ont une teinte plus jaunâtre que celles qui font partie du même groupe dans les régions saines ; elles peuvent se colorer moins vivement par le carmin, être plus chargées de pigment; en même temps, leur noyau et le nucléole ont parfois des contours moins nets. Quelques cellules sont plus atteintes ; le noyau n'est guère plus reconnaissable, et les prolongements cellulaires ne se suivent pas aussi facilement. Le corps de la cellule peut lui-même être ratatiné ; dans ce cas, les prolongements ont disparu. On peut même trouver des cellules qui sont aussi en voie d'atrophie et qui sont à peine reconnaissants, tant elles sont revenues sur elles-mêmes, déformées, racornies pour ainsi dire : ces cellules momifiées, souvent jaunâtres ou brunâtres, résistent habituellement à tous les procédés de coloration.
Lorsqu'une plaque de sclérose, occupant les cornes antérieures, empiète sur les faisceaux antéro-latéraux, dans les points où ils sont traversés par les fascicules de fibres des racines antérieures, ces fibres sont dépouillées de leur gaîne de myéline dans toute leur partie comprise dans l'îlot de sclérose. Il en est de même pour les fibres radiculaires postérieures, quand elles passent au travers d'une plaque de tissu sclérosé.
Les caractères histologiques des plaques de sclérose du bulbe rachidien, de la protubérance annulaire et des pédoncules cérébraux, sont, au fond, les mêmes que ceux des plaques de sclérose de la moelle épinière. Dans l'isthme de l'encéphale, de même que dans la moelle, on trouve, dans les îlots de sclérose, outre les noyaux de la névroglie, des éléments cellulaires qui appartiennent à la gangue connective altérée et qui offrent une certaine analogie avec de vraies cellules nerveuses. Ces éléments cellulaires sont pourvus de prolongements ; ils sont plus ou moins volumineux, parfois assez nombreux et doivent sans doute être considérés comme des cellules-araignées (cellules de Deiters). Ces cellules multipolaires m'ont paru avoir, en général, des dimensions plus grandes dans les îlots de sclérose de l'isthme encéphalique que dans ceux de la moelle. L'analogie avec des cellules nerveuses est plus prononcée aussi dans le bulbe rachidien, la prohibé-
rance annulaire et les pédoncules cérébraux, que dans les plaques de la moelle. Dans la moelle, ces cellules sont absolument différentes, au premier coup d'œil, des vraies cellules nerveuses.
Les îlots de sclérose du centre ovale de Vieussens ', ne diffèrent pas non plus essentiellement; comme constitution histologique, de ceux des faisceaux blancs de la moelle. Quant aux îlots de sclérose des corps opto-striés ou de la substance grise des circonvolutions, ils se rapprochent beaucoup, sous le même rapport, de ceux de la substance grise médullaire : on comprend, sans qu'il soit besoin d'y insister, que les éléments cellulaires normaux de ces diverses régions de Fencéphale, lorsqu'ils ne sont pas atteints d'atrophie, conservent, dans les plaques de sclérose, leurs caractères respectifs.
Les nerfs optiques et les nerfs olfactifs, dans les points qui sont sclérosés, offrent aussi une structure très analogue à celle de la sclérose des faisceaux blancs médullaires. L'examen cle minces sections transversales des nerfs optiques altérés montre que l'altération y consiste essentiellement en une névrite interstitielle.
De tous les nerfs crâniens, ce sont les nerfs optiques qui, ainsi que nous l'avons dit, sont le plus souvent atteints clans la sclérose polynésique. Je crois devoir rappeler ici ce que j'ai déjà eu l'occasion de faire remarquer, à savoir qu'il y a une sorte de sympathie incontestable entre les nerfs optiques et la moelle, sympathie par suite de laquelle des lésions analogues à celles de la moelle épinière se produisent bien souvent dans les nerfs optiques. Ainsi, dans Fataxie locomotrice progressive, les nerfs optiques subissent très fréquemment une atrophie comparable à celle qui a lieu dans les faisceaux postérieurs de la moelle épinière. Dans les cas de sclérose corticale de la moelle, il n'est pas rare de trouver une sclérose corticale des nerfs optiques ; des îlots de sclérose s'observent dans les nerfs optiques comme dans la moelle épinière, lorsqu'il s'agit de la sclérose en plaques dissé-
t. Dans un des cas que j'ai eus sous les yeux, j'ai constaté que, sur les coupes faites de fa^on à comprendre une partie d'un îlot de sclérose du centre ovale et la substance blanche avoisinante, le tissu sclérosé devenait transparent lorsqu'on traitait les préparations par la glycérine. Dans la substance blanche, on voyait, près du bord de la partie sclérosée, une accumulation de corps granuleux qui marquait la limite de l'îlot de sclérose, quand on examinait les préparations à de faibles grossissements. Dans le tissu sclérosé il y avait de nombreux noyaux, les uns paraissant libres, les autres contenus dans des cellules dont plusieurs offraient une certaine analogie avec des cellules nerveuses.
minées ; une sclérose diffuse peut évoluer dans les nerfs optiques, chez les malades atteints de périencéphalite diffuse et de myélite interstitielle diffuse.
Les lésions sont les mêmes clans la forme encéphalique et dans la forme médullaire que dans la forme cérébro-spinale, sauf qu'elles sont exclusivement situées dans l'encéphale' lorsqu'il s'agit de la première forme; dans la moelle, lorsqu'il s'agit de la seconde: je n'ai donc rien à ajouter, à propos de ces formes, aux détails que j'ai donnés sur l'anatomie pathologique de la sclérose cérébro-spinale.
En dehors des centres nerveux, on ne trouve pas de lésions constantes; mais des altérations peuvent se produire, sous l'influence de l'affection de ces centres, dans les muscles et les os. Certains muscles présentent, dans quelques cas, des modifications semblables à celles que l'on constate dans l'atrophie musculaire progressive. La cause est du reste la même dans les deux sortes de cas. Les cellules nerveuses motrices sont détruites quelquefois, ainsi que je l'ai dit, dans les foyers d'origine de quelques nerfs, chez les malades atteints de sclérose en plaques ; il n'est donc pas surprenant que les muscles correspondants subissent, comme cela a lieu dans l'atrophie musculaire progressive, une atrophie simple plus ou moins considérable.
Quant aux os, ils peuvent devenir le siège d'un travail de ramollissement, comme cela a été vu dans le cas du Dr Pennock.
Les articulations des membres offrent parfois les altérations des premiers degrés de l'arthrite sèche. C'est surtout dans les genoux que l'on observe ces altérations ; mais, en somme, elles ne se rencontrent que rarement1.
Je ne parle pas des lésions qui prennent naissance, à une époque avancée de la maladie, dans les viscères, et qui hâtent la terminaison mortelle. Il n'y a rien là qui soit particulier à la sclérose en plaques disséminées et qui ne se trouve dans d autres maladies chroniques des centres nerveux.
Symptômes. — De même que nous l'avons fait pour l'anatomie pathologique, nous décrirons les symptômes de la forme
^% ^^^^^^^^^^^^^^^^ nets dans les genoux, chez malades atteints de sclérose transverse de la moelle épinicre
la plus ordinaire de la sclérose en plaques, c'est-à-dire de la forme cérébro-spinale. Il nous suffira ensuite, pour compléter cette description, d'indiquer en quoi la forme spinale et la forme cérébrale se distinguent de la forme cérébro-spinale, sous le rapport de l'expression symptomatique.
Il s'agit ici une affection à longue évolution et qui débute d'une façon insidieuse. Parfois, mais rarement, la maladie débute par des troubles de la vue; dans d'autres cas, rares aussi, les premiers phénomènes sont des vertiges, des étourdissements, de la céphalalgie, des attaques apoplectiformes, des affaiblissements hémiplégiques passagers, de l'embarras delà parole, des tremblements plus ou moins prononcés.
De ces divers modes de début, un des plus intéressants est celui qui consiste en des attaques à forme d'apoplexie, suivies ou non d'hémiplégie plus ou moins durable, ou encore celui qui est caractérisé par l'apparition d'une hémiplégie soit subite, soit graduelle, non précédée d'ictus apoplectique. L'hémiplégie, dans certaines observations, a pu disparaître pendant plusieurs mois, puis se reproduire une ou deux fois avant que d'autres phénomènes soient venus appeler l'attention sur la possibilité de l'existence d'une sclérose des centres nerveux.
Dans l'immense majorité des cas, les premiers phénomènes de la maladie consistent en un affaiblissement graduel des membres inférieurs, rarement accompagné de tremblement dès le début. Tantôt les deux membres inférieurs sontprisen même temps ; tantôt un des membres inférieurs est atteint tout d'abord et ce n'est qu'au bout de plusieurs mois que l'autre membre se prend à son tour. La marche devient peu à peu incertaine, difficile. Parfois les membres sont un péuraidesdès le début. Pendant ce développement progressif cle l'affaiblissement paraplégique, il n'y a parfois aucune modification delà sensibilité : mais il n'en est pas toujours ainsi. Le malade peut éprouver, de temps en temps, plus ou moins souvent, des douleurs rachidiennes, avec ou sans irradiations en ceinture. En même temps, les membres inférieurs peuvent être le siège de douleurs plus ou moins vives, passagères ou durables, lancinantes ou contusives, déchirantes, térébrantes, quelquefois assez franchement fulgurantes. Si des troubles oculaires — amblyopie transitoire, diplopie, inégalité pupillaire, myosis — se joignent à ces symptômes, le diagnostic tabès dorsalis s'impose presque nécessairement au médecin consulté, surtout s'il constate, en
outre, un affaiblissement des notions de position des divers points des membres inférieurs, un degré plus ou moins marqué de titubation, lorsque le malade ferme les yeux en se tenant debout et une diminution ou une abolition des mouvements réflexes tendineux. Mais il est rare que les phénomènes se groupent ainsi de façon à constituer absolument le tableau clinique de l'ataxie locomotrice progressive.
Le plus souvent, les troubles de la sensibilité, qui se produisent pendant que les membres inférieurs s'affaiblissent, sont relativement peu marqués et lorsqu'ils se bornent presque exclusivement aux douleurs rachidiennes et à quelques sensations douloureuses dans les membres affectés, laphysionomiede la maladie n'est pas celle du tabès dor salis. 1, 'affaiblissement des membres inférieurs augmente peu à peu et, quelques mois et parfois quelques années après qu'il a débuté, des raideurs commencent à se manifester dans ces membres, sous forme « de contractures plus ou moins permanentes ou sous forme de spasmes passagers. Ces raideurs rendent la marche encore plus difficile et l'empêchent même plus ou moins complètement : d'autre part, elles déterminent assez souvent des douleurs de crampes, qui font souffrir beaucoup le malade et peuvent le priver en grande partie de sommeil pendant des périodes de temps souvent assez longues.
Les membres supérieurs commencent à s'affaiblir à leur tour, une ou plusieurs années après que la maladie a débuté : quelquefois leur affaiblissement se manifeste déjà plusieurs mois après l'apparition de celui des membres inférieurs. Les mains deviennent malhabiles et les mouvements des avantbras sur le bras, du bras sur l'épaule, sont paresseux et débiles. Comme pour les membres inférieurs, on voit habituellement que l'un des membres supérieurs est pris plusieurs mois, ou même un ou deux ou trois ans, avant l'autre. Des douleurs et des raideurs peuvent se manifester dans les membres supérieurs : mais il n'en est pas toujours ainsi et ces phénomènes y sont même plus rares que dans les membres inférieurs, du moins dans cette période.
Plus lard, de nouveaux phénomènes apparaissent, et la maladie commence souvent à se caractériser assez pour qu'on puisse soupçonner et bientôt même diagnostiquer comme très probable l'existence d'une sclérose en plaques. Ces phénomènes sont des tremblements de forme particulière.
Lorsque le malade est tranquille, couché par exemple, ou assis, soit sur son lit, soit sur un fauteuil, ses membres sont immobiles, s'ils sont bien appuyés. Mais s'il lève le bras, la main et tout le membre commencent à trembler : il en est de même s'il lève la jambe ou si, étant assis sur un fauteuil, les jambes fléchies, il étend un de ses pieds sur la jambe de façon à ce que ce pied ne pose sur le sol que par sa pointe ; la jambe entre alors en trépidation verticale plus ou moins violente.
Le tremblement des mains, lorsqu'il a lieu, consiste en oscillations rythmées, rapides, uniformes comme direction, parfois sans mouvements individuels des doigts. Ce tremblement augmente lorsque le malade veut exécuter un mouvement volontaire quelconque ; il s'exagère de plus en plus, au fur et à mesure que l'effort volontaire se prolonge et devient plus précis, lorsqu'il y a un but à atteindre, par exemple, et que la main s'approche de ce but. Rien de plus significatif, sous ce rapport, que ce qui a lieu quand le malade, prenant un verre, fait le simulacre de le porter à sa bouche pour boire: à mesure que la main s'approche de la bouche, les mouvements oscillatoires qui ont lieu dans le sens même du mouvement voulu, deviennent plus rapides et plus violents, en même temps que moins amples, etle malade se meurtrirait les lèvres et les gencives avec le bord du verre, en renversant son contenu, s'il cherchait réellement à boire. On observe un trouble semblable du mouvement, si le malade veut porter une cuiller ou tout autre objet à sa bouche. Ce tremblement est difficile à empêcher complètement si, au moment où il est le plus fort, on saisit la main du malade pour essayer de l'immobiliser.
Ce trouble de la motilité se manifeste très fréquemment dans le cours delà maladie ; mais, dans certains cas, il n'existe pas, ou bien il n'a pas lieu constamment dans les conditions ordinaires de son apparition, ou enfin il n'est pas nettement caractérisé. La maladie peut même arriver à son terme sans qu'on ait observé ce tremblement si remarquable des membres supérieurs, bien que ceux-ci n'aient pas échappé à l'influence des lésions médullaires et qu'ils offrent un certain degré d'impotence ou qu'ils présentent une raideur plus ou moins marquée. C'est ce que j'avais constaté chez la première des deux malades dont M. Liouville a publié les observations en 1868 \
Liouville. Lococitato
Les membres supérieurs, dans cette période de l'affection, ne sont pas, en général, atteints d'un véritable affaiblissement comme les membres inférieurs, ou du moins l'affaiblissement n'y est pas aussi prononcé. On le constate aisément, soit en disant au malade de serrer le plus fortement possible dans sa main les doigts qu'on lui fait saisir, soit en mesurant sa vigueur à l'aide d'un dynamomètre à main.
Les membres inférieurs peuvent être pris d'un tremblement du même genre, moins net pourtant, dans certaines conditions : une trépidation analogue à celle dont nous venons de parler se produit quelquefois, par exemple, dans le membre mis en mouvement, lorsqu'on invite le malade couclié à toucher de la pointe du pied la main que l'on place à une certaine hauteur au-dessus du plan du lit.
Si le malade est debout, on constate parfois, dans celte période de l'affection, des oscillations verticales du corps, oscillations qui deviennent plus prononcées dans les mouvements* de locomotion: la marche, déjà plus ou moins difficile par suite de l'affaiblissement des membres inférieurs, devient saccadée et peut même être ainsi rendue impossible.
Le tremblement, comme celui des membres supérieurs, est, pendant longtemps, chez la plupart des malades, plus prononcé dans un des membres inférieurs que dans l'autre : il peut même, pendant un grand nombre de mois, n'exister que d'un côté ; mais plus tard, il devient toujours bilatéral et finit par atteindre à peu près ou tout à fait le même degré d'intensité des deux côtés.
La tête offre aussi des oscillations rythmées qui ne se produisent que dans certaines occasions. Elles ont lieu, par exemple, lorsque le malade, dans son lit, fléchit le tronc sur les membres inférieurs, pour s'asseoir : elles peuvent alors ou continuer assez longtemps ou, ce qui est plus ordinaire, s'arrêter au bout de quelques instants. Dans ce dernier cas, si l'on interroge le malade, dès qu'il commence à répondre, les oscillations peuvent recommencer, plus ou moins fortes, et, en général, dans le sens antéro- postérieur : ces oscillations, bien que peu étendues, peuvent être assez énergiques. 11 suffit d'ailleurs souvent, pour que la tête se mette en branle, que l'on dise au malade d'étendre le bras ou de porter un objet à sa bouche. Lorsqu il cherche à exécuter ce mouvement, la tête oscille dès que la main se lève et se dirige vers la face et ses oscillations
augmentent souvent, comme force, en même temps que celles de la main, de telle sorte que la trépidation de la tête et celle delà main sont à leur maximum, au moment où l'objet porté à la bouche atteint son but. Les oscillations de la tête se produisent aussi chez les malades qui peuvent se lever, dès qu'ils se mettent debout et surtout lorsqu'ils marchent ou essaient de marcher.
La parole est modifiée, elle est scandée, chaque syllabe étant lancée brusquement et séparée de la précédente par un court intervalle. Il y a souvent une pause entre les mots successivement articulés et il peut y avoir une oscillation de la tête à chaque émission vocale. D'ailleurs, c'est surtout lorsque la tête participe aux phénomènes du tremblement que l'on observe ces modifications de la parole. J'ajoute que la voix est fréquemment affaiblie et que toute modulation de la parole peut avoir disparu.
La langue peut ne pas présenter de tremblement. Dans certains cas, elle est agitée de petits mouvements saccadés au moment où elle est tirée hors de la bouche et pendant quelques instants seulement: il n'est pas rare qu'elle offre des tremblements fibrillaires vers sa pointe et ses bords. Parfois les mouvements des lèvres semblent paresseux, difficiles.
11 est des malades chez lesquels on observe du nystagmus horizontal, parfois très accentué. Lespupilles peuventêtre modifiées et l'une d'elles peut être plus large que l'autre.
Les muscles de la face peuvent aussi, mais cela est rare, être agités, pendant un temps plus ou moins long, de mouvements spasmodiques irréguliers, plus ou moins fréquents1. On a constaté, d'autre part, dans quelques cas, une hémiplégie faciale plus ou moins complète. Cette paralysie faciale avait ordinairement les caractères de la paralysie d'origine cérébrale; mais parfois elle offrait ceux de la paralysie d'origine bulboprotubérantielle 2.
Tous les phénomènes de tremblement cessent absolument pendant le sommeil profond.
La réflectivité médullaire est exagérée clans une assez forte proportion qui varie d'ailleurs non seulement suivant la période de la maladie, mais encore suivant les malades. Si l'on chatouille la plante du pied, le malade étant au lit, il y a un retrait
\ . H. Liouville, hoc. cit., p. 253.
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brusque de la jambe qui ne retombe en général sur le lit qu'après une courte série d'oscillations ou de tremblements. Il en est de même lorsqu'on pince la peau du pied, ou de la jambe ou qu'on y applique un corps froid. Si l'on redresse brusquement le pied en le fléchissant sur la jambe, on provoque immédiatement des oscillations énergiques du pied consistant en un rapide mouvement de va-et-vient du pied dans le sens de son extension et de sa flexion. Cette sorte de trépidation rythmée persiste d'ordinaire pendant tout le temps que l'on tient le pied redressé; elle est énergique le plus souvent au point que l'on ne réussit pas, sans déployer le plus violent effort, à l'empêcher à l'aide de la main qui maintient le pied. Parfois la trépidation s'étend atout le membre correspondant et exceptionnellement elle se propage même à l'autre membre inférieur.
Lorsque je signalai ce phénomène dans mon mémoire en 1866, il y avait déjà deux ou trois ans que je l'avais constaté et étudié. La trépidation réflexe du pied m'avait paru, à partir' de 1866, pouvoir être considérée comme un des éléments du diagnostic de la maladie. C'était, d'ailleurs, le premier exemple des phénomènes que l'on a désignés plus tard sous le nom de réflexes tendineux.
Outre cette trépidation du pied qui existe si constamment dans les cas de sclérose en plaques à forme cérébro-spinale, et que Ton a désignée plus récemment sous le nom de phénomène ou clonus du pied, on a observé aussi une exagération des phénomènes réflexes que l'on produit, à l'état normal, en percutant le tendon rotulien. Le moindre choc, portant sur ce tendon, chez un malade affecté de sclérose en plaques, que l'on fait asseoir soit sur le bord de son lit, les jambes pendantes, soit sur une chaise, une des jambes, celle sur laquelle on expérimente, croisée sur l'autre, provoque un mouvement de brusque propulsion de la jambe qui oscille deux ou trois fois sur le genou ou est prise d'un mouvement de trépidation de peu de durée avant de redevenir immobile : c'est là le phénomène du genou. Si l'exploration est faite, le malade étant couché sur son lit, on détermine de cette façon une contraction bien visible du triceps crural et parfois même une courte trépidation de tout le membre. Dans des cas exceptionnels, la trépidation peut se propager à l'autre membre ou même se produire dans tout le corps. On peut assez souvent faire naître une trépidation assez persistante des muscles de la
cuisse, en repoussant fortement et d'une façon continue vers le tronc le pied du malade, lorsque les membres inférieurs sont étendus sur le lit. Les chocs portant sur le triceps crural lui-même au travers de la peau, déterminent aussi des contractions réflexes énergiques de ce muscle et tantôt ces contractions n'ontlieuqu'unefoispourchaquepercussion, tantôt elles se répètent plusieurs fois coup sur coup, après un seul choc, et donnent lieu à une courte trépidation du membre tout entier. On peut faire naître parfois le même phénomène, en pressant un peu fortement et brusquement, avec la main, les masses musculaires du membre, soit à la jambe, soit à la cuisse et, dans quelques cas, la pression faite sur un point quelconque de la surface du membre avec le bout du doigt ou même la simple exposition soudaine des membres inférieurs au froid, lorsqu'on découvre le malade, suffît pour provoquer une trépidation passagère et plus ou moins forte du membre. Enfin, un phénomène du même genre peut se manifester au lit, chez certains malades, lorsqu'ils cherchent à exécuter un mouvement volontaire du membre inférieur.
La percussion du tendon d'Achille peut susciter un mouvement réflexe d'extension du pied sur la jambe chez les malades atteints de sclérose en plaques, tandis que chez un individu sain, aucun mouvement du pied ne se produit le plus souvent sous cette influence. Pour cette recherche, il faut que le malade soit placé, s'il est possible, en travers de son lit, sur le ventre, ou à genoux, les pieds dépassant le bord du lit, de telle sorte qu'ils ne reposent sur aucun appui 1.
D'autre part, il n'est pas absolument rare que, déjà, dans cette période de la maladie, des mouvements involontaires se manifestent dans les membres inférieurs : ces mouvements produisent brusquement soit un simple tressaillement ou un sursaut des deux membres inférieurs et plus souvent d'un seul de ces membres, soit une flexion de la jambe sur la cuisse et de la cuisse sur le bassin. Dans certains cas, ils sont accompagnés ou précédés d'une vive douleur ou d'une sensation comme de décharge électrique, tandis que, dans d'autres cas, ils ne coïncident avec aucune souffrance. Ces mouvements peuvent se répéter rapidement deux ou trois fois
1. On pourrait, d'après M. Brown-Séquard, faire cesser la trépidation réflexe déterminée dans le membre inférieur par la flexion forcée du pied sur la jambe, en saisissant à pleine main le gros orteil ou tous les orteils de ce pied et en les fléchissant brusquement et avec force.
de suite, ou même un plus grand nombre de fois. Peutêtre ces mouvements sont ils moins fréquents dans cette maladie que dans les myélites et méningo-myélites diffuses proprement dites. Chez quelques malades, de temps à autre, c'est une raideur de quelques instants qui se produit, soit avec une sensation de crampe, soit sans impression douloureuse : on peut même observer, dans le cours de la maladie, des contractions musculaires plus persistantes, ou constantes, ou entrecoupées par des redoublements passagers. Les phénomènes spasmodiques que l'on observe dans ces diverses conditions sont désignés souvent par l'expression impropre : épilepsie spinale. Ils sont rares dans la partie supérieure du corps, membres supérieurs, tronc, cou, face, lorsque la maladie n'a pas dépassé la période moyenne de son évolution. 11 y a cependant aussi une exagération des mouvements réflexes des membres supérieurs, comme on peut s'en assurer en percutant avec les doigts les tendons du poignet ou les saillies sous-cutanées des parties inférieures du radius ou du cubitus. C'est surtout la percussion de ces saillies qui donne des résultats bien nets dans la plupart des cas ; on voit le poignet et l'avant-bras sursauter lors de chacun des chocs.
Dans certains cas, au lieu d'accès plus ou moins passagers de raideur spasmodique ou de sursauts des membres, on voit se manifester, d'une façon spontanée aussi en apparence, ou sous l'influence de causes variées (émotions, essai pour mouvoir un membre, choc léger d'une partie du corps, etc.), un tremblement plus ou moins intense, allant parfois jusqu'à la trépidation, qui agite soit les deux membres inférieurs, soit la totalité du corps, pendant un temps variant de quelques secondes à un quart d'heure, une demi-heure ou même pendant plus longtemps encore. Ces tremblements, lorsqu'ils semblent se produire spontanément, peuvent être observés, sous forme de sortes d'accès, plusieurs fois dans les vingt-quatre heures.
Ces phénomènes sont plus ou moins accentués, suivant les jours où Ton examine les malades, sans qu'on puisse toujours bien se rendre compte de la cause de ces différences. Parfois il semble que les changements atmosphériques exercent une certaine influence sur la maladie; mais ce sont les impressions morales qui paraissent jouer le principal rôle dans ces variations passagères du degré des troubles du mouvement : un chagrin, une discussion, par exemple,
suffisent pour augmenter la tendance au tremblement. Les moindres émotions déterminent parfois la mise en branle du système nerveux : la vue du médecin, les questions qu'il adresse au malade, provoquent dans quelques cas une sorte de tressaillement nerveux ; la tête et les mains se mettent à osciller fortement et la parole, lors des premières réponses, est bien plus scandée et elle est émise pa r jets syllabiques plus saccadés qu'elle ne l'est au bout de quelques instants *.
Chez quelques malades, dès la période où nous supposons en ce moment le malade parvenu, on peut observer encore des étourdissements plus ou moins fréquents, des vertiges, ou même de véritables attaques, soit apoplectiformes, soit épileptiformes.
Nous avons parlé, à plusieurs reprises, des douleurs qui peuvent se manifester chez les malades atteints de sclérose en plaques disséminées, soit dans la région rachidienne, soit dans les membres. Les douleurs rachidiennes sont accompagnées parfois de sensations de construction soit du thorax, soit de l'abdomen ; celles qui se produisent dans les membres coïncident aussi, dans certains cas, avec des sensations de serrement circulaire paraissant avoir pour siège, lorsqu'il s'agit des membres inférieurs, la cuisse et plus ordinairement la jambe ou le pied. Dans quelques cas très rares, il y a, de temps à autre, des douleurs faciales plus ou moins semblables à clés douleurs de névralgie. Certains malades éprouvent une céphalalgie continue ou revenant par accès, de forme, de siège et d'intensité variables. Parfois les douleurs des membres sont très vives et ont des caractères analogues à ceux des douleurs fulgurantes du tabès dorsalis. Somme toute, le plus souvent, cette maladie est peu douloureuse et l'on voit des malades qui, pendant des années, ne se plaignent que de temps en temps de quelques douleurs rhumatoïdes dans la région dorsale, ou dans le cou, ou les épaules ou d'autres régions des membres.
1. Cette émotivité exagérée et l'influence qu'elle exerce sur le tremblement avaient été déjà signalées par Cruveilhier, dans l'observation de la nommée Dargès (loc. cit.): « Elle souriait à mon approche et me saluait avec expression; mais quand je lui adres- » sais la parole, elle était prise d'une émotion difficile à rendre. Elle rougissait, riait, » pleurait; ses membres et son tronc étaient saisis de mouvements involontaires, qui » la faisaient s'agiter sur sa chaise percée; les muscles faciaux étaient agités de gri- » maces et l'articulation des sons était beaucoup plus difficile que lorsqu'elle était » revenue de cet état de trouble. »
La sensibilité cutanée est bien rarement modifiée. Le plus souvent, même dans les périodes peu avancées de la maladie, elle semble absolument intacte et toutes les impressions de simple contact, de pression, de sec ou d'humide de chatouillement, de froid et de chaud, sont perçues comme dans l'état normal, avec la même netteté et sans le moindre re tard. Mais il n'est pas toujours ainsi. Certains malades ne sentent qu'inparfaitement le chatouillement de la plante des pieds ; et l'on peut observer des troubles notables delà sensibilité de la peau des membres inférieurs et même supérieurs troubles analogues ou semblables à ceux qui se manifestent si habituellement dans la période moyenne de l'évolution du tabès dorsalis : anesthésie tactile, analgésie ouparesthésie douloureuse, le plus souvent avec persistance de la sensibilité au froid; retard des perceptions ; affaiblissement des notions de position, etc. \
Les sensibilités spéciales ne sont pas non plus altérées dans la plupart des cas. Chez quelques malades, il se produit pourtant, dès la période moyenne de l'affection et parfois même dès le début, des troubles plus ou moins durables de la vue, soit des deux côtés, soit d'un seul côté, troubles qui se bornent alors d'ordinaire à de l'amblyopie plus ou moins marquée : parfois, il y a de la diplopie, avec déviation d'un des yeux ou des deux globes oculaires, etc. Lesrenseignements nous font défaut par rapport à l'odorat et à l'ouïe, peut-être parce que ces sens ont paru intacts dans tous les cas où on les a examinés.
Les fonctions cérébrales — à moins de complications —sont toujours absolument intactes dans cette période de la maladie
Le fonctionnement des différents viscères, thoraciques et abdominaux, s'exécute ordinairement d'une façon normale dans celte même période. La miction et la défécation s'opèrent
J. Dans l'observation de la nommée P. Joséphine, Cruveilhicr (lue Ht \ rinnn. i„ détails suivants : « La sensibilité des membres supérieurs e \ si o*u , n* Z - » Jeng.ge i. malade .à saisir et à attacher une épi, g c P nt ^^u7 » riger, la malade a besoin du secours de la vue et loraau* lï MmnA P T » der.il les mouvements de la main, .^^
» malade gui croit la tenir, exécute les mêmes mouvements que si elle la tenait en » core. D un autre côte, la précision et surtout la force de ses mouvemenls ne* nas" » assez considérable pour lui permettre, même avec le secours de la Tue d attache » convenablement l'épingle. » ' adlla^ner
le plus souvent comme dans l'état sain : cependant, chez certains malades, on peut observer, parfois dès les premiers temps de la maladie, de l'incontinence de l'urine et des matières fécales : ce trouble morbide, d'ordinaire passager dans ce cas, peut disparaître et reparaître plusieurs fois.
Disons aussi qu'exceptionnellement on a noté dans les observations une sialorrhée plus ou moins abondante.
La maladie conserve à peu près la physionomie que nous venons d'indiquer pendant un temps très long, c'est-à-dire pendant plusieurs mois ou quelques années : cependant un examen un peu attentif, pratiqué à des intervalles de quelques mois, permet de reconnaître chaque fois une aggravation plus ou moins prononcée. Cette aggravation finit par être bien manifeste. Les contractures qui, d'abord, se montraient sous forme passagère, deviennent permanentes, d'abord dans les membres inférieurs, puis dans les membres supérieurs : les malades sont alors, en général, confinés au lit. Les membres inférieurs sont le plus souvent dans l'extension, contractures dans cette attitude ; mais ils peuvent, au contraire, être fortement fléchis dans toutes leurs jointures.
Les pieds sont d'ordinaire étendus sur les jambes en varuséquin et les orteils sont fléchis sur les pieds. Les deux membres sont presque toujours rapprochés l'un de l'autre; il y a évidemment une contracture des muscles adducteurs. L'état de raideur des muscles des membres inférieurs augmente, par moments, sous forme de crises spasmodiques d'une durée variable, assez courte habituellement : les pieds sont alors serrés l'un contre l'autre et il en est de même des genoux. La pression des genoux l'un contre l'autre est quelquefois si forte, soit d'une façon persistante, soit pendant les crises, que, pour atténuer la douleur qui en résulte et pour s'opposer aux accidents de sphacèle qui pourraient se produire, l'on est obligé d'interposer du linge, de l'ouate. Les membres inférieurs ne présentent pas d'ailleurs non plus une attitude constante dans les périodes avancées de la maladie. Leurs diverses jointures, comme je viens de le dire, sont parfois fléchies plus ou moins fortement et l'on voit des malades chez lesquels, par suite de cette flexion spasmodique, les genoux se rapprochent de l'abdomen, tandis que les talons touchent presque les fesses.
Quand les contractures des membres inférieurs ne sont pas telles qu'elles rendent la station verticale absolument impossible, le malade peut encore, en étant fortement soutenu, se déplacer. Ses pieds sont, en général, dans l'extension ,' de façon qu'ils appuient sur le sol par leur pointe; il peut, mais péniblement et lentement, les faire glisser l'un après l'autre, en fauchant un peu et en oscillant sans cesse dans le sens vertical. Une fatigue invincible s'oppose d'ailleurs à ce qu'il continue ce mouvement au delà de quelques minutes.
On peut, dans cette période, asseoir encore certains malades dans un fauteuil; leurs membres inférieurs, d'abord en extension spasmodique, peuvent être ramenés peu à peu, par les malades eux-mêmes, à l'attitude fléchie qu'ils prennent d'habitude dans cette situation ; mais des spasmes interviennent bientôt qui provoquent de nouveau l'extension rigide et l'on est obligé le plus souvent de recoucher les malades au bout de très peu de temps.
Lorsque les membres sont fortement contractures, il est ha-' bituel que les phénomènes de tremblement ne puissent plus y être observés. On ne peut plus constater alors, en général, que l'exaltation de la réflectivité, exaltation qui se dénote par l'exagération brusque de la contracture sous l'influence de l'exposition des membres à l'air ou des contacts nécessités par l'exploration de la sensibilité. Du reste, de temps à autre, sans que la cause en soit toujours reconnaissable, le spasme musculaire augmente, soit brusquement, soit peu à peu et pour un temps assez court en général.
Dans les derniers temps de la maladie, les membres s'affaiblissent quelquefois considérablement; le malade ne peut plus mouvoir ses membres inférieurs, au lit, qu'avec peine, ou même il est dans l'impuissance absolue de leur imprimer un mouvement quelconque. Lorsqu'il en est ainsi, la contracture peut perdre de son intensité ; elle peut même cesser complètement et les réflexes tendineux peuvent être abolis ; mais il n'en est ainsi que rarement et d'ordinaire les membres peuvent rester fortement contractures jusqu'à la fin. De temps en temps, lorsque la contracture s'est affaiblie, il survient encore des raideurs spontanées, sans douleur coïncidente le plus souvent, et ces redoublements de spasme durent quelques minutes et quelquefois plus longtemps.
Des contractures du même genre peuvent être observées, ainsi que nous l'avons dit, dans les membres supérieurs. Les
mains se ferment, par exemple, sans que le malade puisse s'y opposer et ne reprennent leur liberté qu'après un temps plusou moins long. Les avant-bras se fléchissent aussi ou s'étendent en contracture sur les bras. Ces raideurs spasmodiques peuvent devenir permanentes dans les membres supérieurs comme dans les membres inférieurs et elles peuvent occuper la plupart des muscles ou seulement quelques-uns d'entre eux.
Les muscles du cou peuvent présenter aussi de la contracture avec ou sans déviation de la tête ; mais c'est là un phénomène rare. Le plus souvent, la tête continue à osciller dès qu'elle n'est plus tout à fait appuyée sur l'oreiller, quand le malade cherche à la mouvoir et surtout lorsqu'il veut parler, après qu'on Fa un peu soulevé : la persistance de ce symptôme jusque dans la phase ultime de la maladie, vient éclairer le diagnostic qui pourrait être très difficile, si l'examen clinique était fait dans cette période, sans renseignements précis sur les périodes antérieures. Les modifications de la parole peuvent aussi, dans de pareils cas, devenir de précieux éléments de diagnostic. La sensibilité générale peut demeurer intacte, dans cette période ; chez un certain nombre de malades, on la trouve altérée, affaiblie ou pervertie, dans tel ou tel point du corps. La sensibilité tactile est rarement abolie ; mais il y a parfois de l'analgésie cutanée, plus ou moins marquée, dans une ou plusieurs régions ; les sensations douloureuses provoquées par de fortes excitations sont modifiées comme forme (paresthésie) ; il y a de fausses sensations de froid ou surtout de chaleur, etc. Dans certains cas, on peut observer l'existence d'anesthésies localisées dans des régions peu étendues du tégument cutané. Les sensibilités spéciales sont plus souvent atteintes que dans les périodes précédentes. L'odorat est quelquefois aboli et la vue offre assez fréquemment des troubles variés. Il n'est pas rare alors d'observer un nystagmus plus ou moins nettement caractérisé. Les pupilles sont inégales chez certains malades ; il peut y avoir du strabisme, de la diplopie, de l'amblyopie, du myosis. On peut constater exceptionnellement des troubles auditifs et des modifications du goût.
L'intelligence peut ne subir aucune altération jusqu'à la fin de la maladie ; mais il n'en est pas toujours ainsi. Le chagrin causé et entretenu par la marche progressive de l'affection et par la servitude qu'elle détermine, suffit à amener peu à peu une tristesse permanente, une débilitation intellectuelle et mo-
raie, une sorte de démence. Les lésions que la maladie engendre dans le cerveau, lorsqu'il s'agit de la forme cérébro-spinale dont nous nous occupons ici, peuvent d'ailleurs déterminer, par elles-mêmes, des modifications des facultés cérébrales. La mémoire s'affaiblit, l'intelligence s'obscurcit ; la face perd son expression ; la tristesse incline vers la lypémanie. Il faut le dire toutefois : même dans la forme cérébro-spinale de la maladie, ces troubles intellectuels sont loin d'être fréquents ; ou du moins il sont d'ordinaire peu accusés, si ce n'est dans les dernières semaines ou les derniers jours de la vie. Il est plus rare encore d'observer, comme l'a vu M. Charcot, des symptômes de paralysie générale et, en particulier, du délire ambitieux. J'ai constaté, dans un cas, une sorte d'optimisme évidemment morbide. On ne reconnaît d'ordinaire aucun trouble vaso-moteur, aucune altération de la peau et des phanères; mais des troubles trophiques peuvent exceptionnellement se manifester : ce sont des éruptions, ou des lésions articulaires, ou des modifications dans le développement des poils et des ongles. On peut même observer de l'œdème des pieds et de la partie inférieure des jambes, surtout lorsqu'il y a une forte contracture des membres inférieurs. D'autre part, des escarres peuvent se produire danslarégion sacrée, sur les régions trochantériennes, ou encore sur certaines des autres parties du corps qui reposent sur le lit, ou enfin sur les points du tégument qui sont pressés les uns contre les autres, lorsque les deux membres inférieurs sont contractures et rapprochés spasmodiquement. Ces escarres ne se forment du reste qu'à une époque avancée de la maladie, lorsque la motilité et la sensibilité se sont considérablement affaiblies. On ne doit pas omettre de citer, au nombre des troubles trophiques qui peuvent se produire dans le cours de la maladie, l'atrophie musculaire constatée dans certains cas. Cette atrophie était très prononcée chez une malade dont l'observation, recueillie dans mon service, se trouve insérée dans le mémoire de MM. Bourneville et Guérard \ L'atrophie musculaire, dans la sclérose polynésique, tient évidemment à ce que les îlots de sclérose qui ont envalifla substance grise, peuvent déterminer, rarement il est vrai, une altération profonde, puis une disparition des cellules nerveuses des cornes antérieures, dans les régions atteintes.
i. Bourneville et Guérard. Lac. cit., p. 193 et suiv.
Comme on voit souvent, au milieu de plaques de sclérose qui englobent plus ou moins complètement les cornes «antérieures, des cellules nerveuses demeurer intactes, il est probable que, lorsque ces cellules s'altèrent, cela dépend d'un degré un peu exceptionnel d'intensité du processus irritatif qui évolue dans la moelle. Les lésions des faisceaux blancs de la moelle peuvent aussi, mais plus rarement encore, avoir été plus actives que dans les cas ordinaires : elles ont détruit alors les cylindres axiles, au lieu de les respecter comme cela a lieu le plus souvent. Il y a nécessairement, dans ces cas, des dégénérations secondaires ascendantes ou descendantes dans la moelle, suivant les faisceaux atteints : d'autre part, on observe, pendantla vie, des modifications du mouvement et de la sensibilité qui ne se seraient sans doute pas manifestées dans les conditions anatomo-pathologiques habituelles de la sclérose en plaques. C'est aux cas de ce genre que M. Babinski propose d'appliquer la dénomination de sclérose en plaques à forme destructive 1.
La miction et la défécation continuent le plus souvent à s'exécuter d'une manière normale jusqu'à la mort : quelquefois, il va, dans les derniers mois ou les dernières semaines, delà rétention d'urine et des accidents de cystite et même de néphrite peuvent se manifester. Il peut y avoir aussi, dans la phase ultime, de l'incontinence des matières fécales.
L'anaphrodisie est habituelle dans cette maladie et alors elle est déjà complète bien avant la dernière période. La menstruation reste régulière, ou à peu près, presque jusqu'à la fin.
Les fonctions du cœur, des poumons, des viscères abdominaux, s'opèrent le plus souvent d'une façon normale, à moins de complications accidentelles ou d'affections cliathésiques. Parfois on observe, dans les périodes avancées de la maladie, des troubles de la déglutition, de la respiration, de la circulation : ils sont sous la dépendance des îlots de sclérose qui ont pris naissance dans le bulbe rachidien. L'ensemble de ces troubles peut offrir la physionomie de la paralysie labioglosso-laryngée et, comme l'a fait remarquer M. Charcot, ils aggravent singulièrement la maladie et peuvent hâter le dénouement fatal. J'ajoute que si l'on examinait pour la première fois un malade, au moment où ces troubles ont déjà acquis une notable intensité, on pourrait être entraîné à ne pas même
Babinski. Loc. ciï., p. 120 et suiv
soupçonner l'existence d'une sclérose en plaques disséminées, surtout si les caractères symptomatiques propres à cette sorte de sclérose n'étaient pas — ce qui est loin d'être rare — dessinés d'une façon bien nette.
L'appétit est conservé d'ordinaire, pendant presque toute la durée de la maladie, lorsqu'il ne survienl pas d'affections aiguës intercurrentes, accompagnées de fièvre. Dans des cas exceptionnels, on peut constater, à un moment ou à un autre de l'évolution de la sclérose en plaques, des troubles gastro-intestinaux, de la dyspepsie avec ou sans gastralgie, de la diarrhée ou, au contraire, une constipation opiniâtre. Les troubles de l'appareil digestif peuvent être assez tenaces et assez intenses pour constituer des crises gastriques, intestinales, hépatiques, plus ou moins analogues à celles que l'on voit se produire dans le cours de l'ataxie locomotrice et d'autres affections médullaires.
— La symptomatologie de la forme bulbo-spinale de la sclérose en plaques ne diffère que sous peu de rapports de celle de la forme cérébro-spinale. Les différences consistent surtout dans l'absence de certains symptômes. On n'observe jamais, si le cerveau est tout à fait intact, les troubles des facultés intellectuelles qui se manifestent parfois dans la forme cérébrospinale ; il n'y a, d'ordinaire, ni étourdissements, ni vertiges, ni altérations de l'odorat, ni modifications de la vue, ni inégalité des pupilles, ni nystagmus. La céphalalgie est exceptionnelle. Tous les autres phénomènes delà maladie peuvent exister. Dans la forme bulbo-spinale, il y a naturellement, comme dans la forme cérébro-spinale, des variétés dans la physionomie symptomatique, suivant la situation, le nombre, l'étendue et la profondeur des lésions. La mort a lieu aussi par suite de complications: broncho-pneumonie, lésions de la vessie et des reins, escarres, etc.
La forme cérébrale est plus rare encore que la forme spinale et nous n'en connaissons guère qu'une observation, publiée par Valentiner1. Nous devons nous borner à l'analyser.
Dans ce cas, il s'agit d'un homme mort à 22 ans, après quatre ans environ de maladie. Début subit, par une hémiparésie du côté gauche,
Voir BourncvMe et L. Guérard, p. 58 et suiv
avec hémianesthésie du môme côté, sans perte initiale de connaissance. A la même époque, quelques douleurs périphériques et soubresauts dans les muscles paralysés. Impressionnabilité augmentée ; exaltation religieuse, quelques accès de mélancolie ; plus tard stupeur. La parésie gagne le côté droit, mais reste plus marquée à gauche ; il y a de l'incertitude des mouvements qui s'accompagnent de tremblement intense ; il en est ainsi, même lorsque le malade veut parler.
« Difficulté de la prononciation. Oscillations dans la progression et tremblement intense, se manifestant sous l'influence des émotions psychiques les plus légères, comme une interrogation, à chaque mouvement des mains, à chaque vacillation de la tète. »
Vertiges de temps à autre et céphalalgie occipitale. Sensations de piqûres et secousses dans les membres.
Au commencement de 18-^5 (l'année de la mort) on constate du nystagmus. Parfois rétention de l'urine. Le tremblement est plus accusé que jamais et il y a un affaissement intellectuel de plus en plus marqué. En mai, dysenterie ; le tremblement disparaît ; la paralysie devient plus complète. Le 6 juin, collapsus, mort.
A l'autopsie, on constate des îlots de sclérose sur le pont de Varole, sur les olives, à la base du cerveau l.
Si d'autres observations, recueillies dans des conditions de certitude complète, au point de vue de la localisation exclusive dans l'encéphale, venaient confirmer celle que nous venons d'analyser, nous serions obligés de reconnaître qu'aucun caractère décisif ne pourrait nous permettre de distinguer la forme cérébrale ou plutôt encéphalique de la forme cérébrospinale de la sclérose en plaques. Mais il est à croire qu'une comparaison portant sur plusieurs cas, si elle est un jour possible, nous mettra en mesure d'établir quelques données qui pourront être utilisées pour le diagnostic à établir entre ces deux formes.
Marche et durée. — La sclérose en plaques disséminées suit, d'une façon générale, une marche assez uniforme.
Les membres inférieurs sont, dans la plupart des cas, les premières parties atteintes ; puis les membres supérieurs se prennent à leur tour, et enfin les muscles du cou, puis ceux de la face et des yeux participent en dernier lieu aux troubles de la motilité qui caractérisent la maladie. Mais que d'exceptions à cette règle générale ! Nous avons déjà dit que parfois, après un des membres inférieurs, c'est un membre supérieur — le plus
1. MM. Bourneville et Guérard font observer que la moelle épinière ne parait pas avoir été examinée avec soin et que, par conséquent, ce cas ne peut être admis, que sous réserves, comme un fait de forme cérébrale de la sclérose en plaques.
souvent celui du même côté — qui est affecté de faiblesse et surtout de tremblement. Puis, l'autre membre inférieur s'affaiblit et, quelque temps après, le membre supérieur jusque-là indemne est envahi. Exceptionnellement, la maladie peut débuter par les membres supérieurs ou même par l'un d'eux, comme je l'ai vu dans un cas, chez un homme mort dans mon service à l'Hotel-Dieu en 1885, salle St-Denis, n° 12 J'avais diagnostiqué pendant la vie l'existence d'une sclérose en plaques. Ce diagnostic a été vérifié par l'autopsie. L'observation sera publiée par M. Dejerine.
Je rappelle qu'il y a des cas où les premiers phénomènes morbides consistent en des troubles cérébraux avec ou sans oscillation delà tête sur le cou. Ce sont des douleurs de tête, des vertiges, des étourdissements, parfois précédés ou suivis d'affaiblissement de la vue, de diplopie, d'inégalité des pupilles, de nystagmus même. Chez quelques malades les phénomènes de la première période sont des symptômes d'hémiplégie d'origine encéphalique. La maladie débute, dans ces cas, d'une façon brusque.
Dans les cas ordinaires, ce sont donc les membres inférieurs qui sont atteints en premier lieu, et c'est de la faiblesse qui s'y produit tout d'abord; peu marquée au début, elle s'accentue progressivement. Parfois, mais rarement, elle se manifeste d'une manière presque soudaine, à un moment de la journée ; ou bien — -exceptionnellement aussi, — le malade qui n'avait rien éprouvé, au moment il se couche, s'éveille le lendemain avec une sorte de parésie des membres inférieurs.
L'affaiblissement de ces membres peut durer longtemps, sans qu'il s'y joigne de la contracture. Mais il n'en est pas toujours ainsi et, particulièrement chez les malades qui sont tourmentés par des douleurs rachi (tiennes, avec ou sans irradiations en ceinture ou le long des membres inférieurs, ces membres offrent d'assez bonne heure des raideurs ou générales, ou partielles, qui gênent singulièrement la marche et lui donnent une allure toute spéciale.
Lorsque les membres supérieurs commencent à se prendre, on y constate bien un certain degré de faiblesse ; mais la parésie peut être très peu prononcée au début, et il n'est pas rare que les premiers indices de la maladie dans ces membres consistent en des oscillations accompagnant les mouvements volontaires.
La marche de la maladie est ordinairement très lente. Des années s'écoulent parfois entre l'affaiblissement initial des membres inférieurs, avec ou sans raideurs spasmodiques, et l'apparition du tremblement de ces membres. Même dans le cas où ce tremblement se montre peu de mois après le début des accidents morbides, l'évolution se poursuit, en général, avec lenteur et les malades ne sont, pour la plupart, condamnés à garder le lit, par suite de l'impossibilité de la station debout ou même de l'attitude assise, qu'après plusieurs années.
Une autre remarque doit être faite à propos de la marche de la maladie : c'est que cette marche n'est presque jamais régulièrement progressive. Dans les cas où l'on a pu obtenir des renseignements précis sur l'ensemble et les détails du développement de la sclérose en plaques, on a presque toujours constaté qu'il y avait eu des moments ou même d'assez longues périodes d'arrêt, quelquefois des améliorations ou même des guérisons apparentes d'une durée plus ou moins longue, dans les premiers temps de ce développement. Je ne parle pas de certains phénomènes morbides qui peuvent se manifester pendant les premières périodes de la maladie et disparaître après une durée de plusieurs semaines ou de quelques mois : des troubles oculaires (amblyopie, diplopie) ; l'incontinence de l'urine et des matières fécales ; des troubles circulatoires, digestifs, etc. Ce sont là des particularités qui s'observent aussi fréquemment dans d'autres affections sclérosiques des centres nerveux. J'ai en vue les symptômes plus caractériques de la maladie. Ainsi, des malades, après avoir été atteints, pendant plusieurs mois, pendant des années même, d'affaiblissement des membres inférieurs avec quelques phénomènes spasmodiques, avec quelques douleurs rachidiennes, ont vu ces premiers accidents, qui les avaient déjà réduits à interrompre tout travail, disparaître peu à peu ou avec une certaine rapidité, et ils rentraient en pleine possession de toute leur santé antérieure et de toute leur activité. De pareilles rétrocessions cle l'affection ont été observées, même, mais très exceptionnellement, lorsque les membres supérieurs euxmêmes avaient déjà été un peu touchés. Ces guérisons passagères ont lieu, soit spontanément, soit à la suite de traitements appropriés, soit chez les femmes à la suite du retour
de la menstruation l, soit sous l'influence d'aifections fébriles aiguës intercurrentes. Lorqu' elles ont lieu chez des femmes nerveuses et que les premiers accidents ne sont connus que par le récit qu'elles en font, on peut être entraîné à considérer ces accidents comme ayant été de nature hystérique. C'est ce qui est arrivé pour une des malades de mon service à l'Hôtel-Dieu.
Il s'agissait d'une jeune femme qui était venue me consulter pour une difficulté notable de la marche. Cette difficulté datait de quelques mois. Lorsque la malade était debout, elle paraissait être assez solide sur ses membres inférieurs et l'occlusion des paupières ne déterminait point d'oscillations du corps. Dus qu'elle commençait à marcher, elle ne pouvait porter ses pieds l'un devant l'autre qu'à une faible distance et sans fléchir les segments des membres inférieurs, comme dans la progression normale : les membres restaient raides, les pieds frappaient un peu le sol à chaque pas et le corps se balançait alternativement de droite à gauche et de gauche à droite. La malade racontait qu'elle avait déjà éprouvé des symptômes semblables, plusieurs mois auparavant et que ces symptômes avaient complètement disparu : elle avait pu ensuite marcher très librement jusqu'au moment du retour des accidents. Ces renseignements avaient poussé Quelques personnes à penser que les troubles morbides pour lesquels la malade venait me consulter étaient des phénomènes hystériques. Mais je faisais remarquer — et on a pu le revoir chaque jour lorsque la malade fut admise dans mon service — que les caractères des mouvements de la marche ne ressemblaient pas, dans ce cas, à ceux des modifications que l'hystérie imprime à ces mouvements. En outre, il y avait, chez cette femme, des douleurs rachidiennes toutes spéciales et des douleurs irrégulières comme durée, comme intensité et môme comme forme, dans les membres inférieurs, particulièrement dans l'un d'eux. Enfin, la difficulté des mouvements était plus accentuée dans ce dernier membre (celui du côté droit) que dans l'autre et la sensibilité était, au contraire, un peu affaiblie dans le membre inférieur gauche. Il 3^ avait donc prédominance de la parésie et de la tendance spasmodique dans le membre inférieur droit et anesthésie relative du membre inférieur gauche : un tel état de choses ne pouvait dépendre que d'une altération matérielle véritable de la moelle épinière et j'avais posé le diagnostic : myélite transverse delà partie inférieure de la région dorsale de la moelle, avec étendue et profondeur plus grandes de la lésion à droite qu'à gauche. Ce diagnostic était le seul possible, au moment où il fut formulé, car s'il y avait alors d'autres lésions, elles ne se manifestaient par aucun symptôme appréciable. Plus tard, la physionomie de la maladie se modifia; la myélite paraissait se propager de bas en haut, car des phénomènes oculaires se produisirent, suivis, au bout de peu de temps, d'affaiblissement des membres supérieurs. L'état général s'aggrava rapidement et la malade mourut en juin 1883.
1. Peut-être, dans certains cas, le retour delà menstruation était-il lui-même l'indice d'une amélioration delà maladie.
J'étais alors absent depuis plusieurs semaines et je n'avais pas assisté à l'évolution des dernières périodes de l'affection. On trouva, à l'autopsie, une sclérose en plaques de la moelle épinière. L'observation a été publiée par mon interne, M. Babinski *. Il convient de dire que, même pendant ces dernières périodes de la maladie, on n'avait pas soupçonné l'existence d'une sclérose en plaques multiples et disséminées.
Je cite ce fait pour montrer que les symptômes de la sclérose peuvent disparaître pendant un temps assez long et reparaître ensuite. Un détail intéressant de l'observation de cette malade montre encore que les troubles moteurs constatés dans un membre peuvent s'atténuer très notablement, même alors que l'affection poursuit sa marche envahissante. Le début de l'envahissement des parties supérieures des centres nerveux a été marqué, dans ce cas, par un trouble considérable de la vue de l'œil droit avec dilatation de la pupille de cet œil. Deux ou trois semaines après, la malade nous annonça que sa jambe droite, celle qu'elle remuait le plus difficilement était tout à fait dégagée, tandis que la jambe gauche était devenue très lourde et douloureuse. En effet, elle pouvait lever facilement, étant au lit, le membre inférieur droit et le porter à droite et à gauche, tandis qu'elle se disait incapable de soulever, sans y porter les mains, son membre inférieur gauche.
Des modifications plus ou moins analogues à celle dont je viens de parler ont été remarquées plus d'une fois, dans d'autres cas. Nous devons donc admettre que les manifestations symptomatiques déterminées par le développement des îlots de myélite interstitielle, dans les cas de sclérose polynésique, ne sont pas nécessairement persistantes, et l'on peut ajouter que, même lorsqu'elles sont persistantes, ce qui est le tait le plus habituel, elles peuvent présenter des atténuations et des exacerbations alternatives.
L'observation II de la thèse de M. Babinski est un exemple bien remarquable aussi de ces temps d'arrêt dans la marche de la maladie ou, pour mieux dire, de ces disparitions trompeuses de tous les symptômes pendant une longue période de temps.
Il s'agit dans ce cas d'une femme qui avait eu neuf enfants et qui avait toujours joui d'une bonne santé jusqu'à l'âge de 33 ans. Elle est prise, à cet âge, pendant qu'elle allaitait son dernier enfant, âgé de 5 mois, de fortes douleurs dans les membres inférieurs, douleurs qui s'aggravent rapidement et forcent la malade à prendre le lit. Affaiblissement des
Babinski, Loc. c/f.,p. 55 et suiv. — Observation
membre? inférieurs ; station verticale difficile ; la malade peut encore faire quelques pas autour de son lit, en s'appuyant. Santé générale parfaite. Cet état des membres inférieurs dure un an, puis commence à s'améliorer. Un mois après le début de l'amélioration, la guérison est complète et dure un an. Puis des phénomènes semblables à ceux de la première période se manifestent et, en huit jours, l'état redevient ce qu'il était un an auparavant. Une semaine s'écoule ; on observe alors de l'incontinence des urines et des matières fécales, de l'assoupissement, de l'obnubilation des facultés cérébrales.
La malade entre, quelques jours après, dans le service de M. Bucquoy, à la Charité, le 9 mai 1884. L'affaissement cérébral est beaucoup plus marqué ; somnolence presque continuelle. Impossibilité de se tenir debout ; affaiblissement des membres inférieurs ; diplopie, un peu de strabisme. Abolition des réflexes tendineux. Incontinence des urines pendant le sommeil. Les membres inférieurs sont inertes. Elle s'affaiblit de plus en plus les jours suivants et meurt le 16 mai. A l'autopsie, on trouve une sclérose en plaques: îlots dans la protubérance annulaire, le bulbe rachidien *.
L'aggravation delà maladie, en laissant de côté ces interruptions et ces disparitions plus ou moins prolongées des troubles fonctionnels auxquels elle donne naissance, a lieu d'ordinaire d'une façon graduelle. Dans quelques cas, l'on constate que l'intensité des symptômes augmente par sortes d'attaques. Parmi tous les faits connus, le plus intéressant, sous ce rapport, est celui qui a été publié par Ludwig Léo et dont on trouve la traduction dans le mémoire de MM. Bourneville et Guérard 2. Je reproduis, d'après ces auteurs, le passage de l'observation dans lequel il est question de la marche de la maladie :
Le malade (l'affection avait commencé à l'âge de 26 ans et l'avait forcé à entrer à l'hôpital treize ou quatorze mois après le début) est resté quatre ans à l'hôpital avant de mourir; sa maladie n'a fait que s'aggraver incessamment, tantôt brusquement, tantôt progressivement — L'aggravation brusque de la maladie se produisait par attaques apoplectiques nocturnes analogues à celle de 1860 3, et qui reparurent sept fois en quatre ans (26 octobre et 8 décembre 1862, 8 janvier et 14 août 1863, 23 février et 21 juillet 18G5, 26 mars 1866). Des palpitations, de la céphalalgie, l'afflux du sang à la tête réveillaient le malade ; il sen-
Babinski. Loo. cit , p. 68 et suiv
2. Bourneville et Guérard. Loc. cit., p. 95 et suiv. — Voy. p. 99 et 100.
3. Dans cette première attaque, le malade avait été éveillé par de violentes palpitations ; il essaya de si; lever et tomba à terre, sans perdre connaissance. 11 avait transpiré abondamment après avoir eu froid et il ne pouvait saisir les objets environnants : Au bout d'un temps qu'il ne peut fixer, il fut en état de se relever et se mit au lit; le lendemain il constatait une parésie bien marquée du côté gauche.
taiL ses mouvements empêchés, sans perdre connaissance ; il savait avec précision et racontait le matin quïl avait eu une attaque dans Ja nuit. Le pouls était alors accéléré, parfois galopant ; la tête chaude, la bouche déviée d'un côté ; la commissure opposée, pendante, affaissée, laissant écouler la salive, la parole balbutiante, la main et le bras étaient paralysés du côté attaqué. Toujours, après ces accès, la paralysie de toutes les parties affectées s'aggravait considérablement ; les effets immédiats de l'attaque disparaissaient bien chaque fois au bout de quelques jours; mais l'amélioration consécutive ne ramenait jamais le malade où il en était auparavant. Comme les attaques se montrèrent plus nombreuses et, de préférence (les quatre premières), dans les deux premières années de séjour à l'hôpital, et comme il n'y en eut pas en 1 864, la maladie, pendant la première moitié de cette période, atteignit un haut degré de gravité, puis se maintint stationnaire pendant quelques mois et enfin s'achemina vers son issue funeste, après deux attaques, en 1865 et une en mars 1866, pour se terminer le 19 août 1866 àla suite d'une attaque intense, épuisant rapidement les forces du malade et se compliquant de lièvre et de gêne de Ja respiration.
Outre l'aggravation consécutive aux attaques, on constata aussi un affaiblissement incessant et progressif des forces nerveuses, indépendamment et en dehors de ces attaques...
Cette allure de la maladie est tout à fait exceptionnelle; mais il n'est pas extrêmement rare de voir tous les phénomènes morbides, après une période plus ou moins longue d'état à peu près stationnaire, augmenter d'intensité à la suite d'une sorte d'accès survenu sans indices prémonitoires : cet accès, d'une durée de peu de jours, consiste généralement alors en une reprise des douleurs soit dans la région rachidienne, soit dans les membres, parfois avec malaise général, insomnie, troubles gastro-intestinaux, fièvre. Après la terminaison de l'accès, la faiblesse des membres, les tremblements et les divers phénomènes spasmodiques qu'on y constatait auparavant deviennent plus prononcés ; de nouveaux symptômes peuvent se produire : puis l'affection, soit qu'elle reste aggravée au même degré, soit qu'il y ait une amélioration plus ou moins accusée, redevient stationnaire, jusqu'au moment où une reprise d'accidents aigus ou subaigus lui fera faire encore des progrès. Entre des cas de ce genre et ceux dans lesquels la marche est assez régulièrement graduelle, on peut observer tous les intermédiaires,
La durée de la maladie est très variable. MM. Bourneville et Guérard ont trouvé, par l'analyse de dix-huit observations, que cette durée pouvait être au minimum de deux ans
au maximum, de vingt-quatre ans : la durée moyenne serait comprise, d après eux, entre huit et dix ans. Ces données me paraissent exactes et elles ne sont pas dénuées d'intérêt car il es singulier jusqu'à un certain point, qu'une maladie 'essentiellement chronique et si constante dans la nature de ses lé sions puisse évoluer tantôt très lentement, tantôt avec une assez grande rapidité relative. Dans certains cas, on pourrait même croire a une durée beaucoup courte que la durée minima adni.se par MM Bourneville et Guérard ; mais il y au" cause d erreur qu'il suffit de connaître pour ne pas faire une éXtion inexacte ; c est la dispantion possible de tous les symptômes pendant plusieurs mois, disparition qui simule quelquefois une guénson complète Lorsqu'il en est ainsi, on pourrai?, si l'o„ ne tenait pas compte de cette donnée, ne faire mnonter le début qu au moment ouïes accidents de la dernière phase delà maad,e se sont manifestés. Ainsi dans ,'Obs. l/de la t e de
Îvan t ôci1 ÏS amS' T je Fai déJà dit' ™1 naines avant a mort, étad bien portante et il y avait un an qu'elle
vaqua,! a toutes ses occupations, n'ayant que quelques douleurs de temps a autre dans les membres inférieurs Un mois avan sa mort, ses membres inférieurs s'affaiblissent rapidement en même temps que les douleurs y deviennent plus fortes ïy à un affaissement progressif et elle meurt. On aurait pu croire s. Ion n ava,t pas connu les antécédents, que la sclérose en plaques, trouvée à l'autopsie, datait d'un mois. Et a os que" étonnement n'aurad-on pas éprouvé, en trouvant dans le centres nerveux des îlots de sclérose tout à fait semblables à ceux quel on y rencontre lorsque la maladie a duré plusieurs aunées'" L étonnement n'a plus de raison d'être dès'qu'on i ot que' pendant un an avant l'année de bonne santé à'peo prè Znplè te, a malade avait déjà présenté un affaiblissement consïrable des membres inférieurs, avec des douleurs assezfore Lu réalité, la malad,e avait duré un peu plus de deux ans
Diagnostic - Le diagnostic de la sclérose en plaques multip eset disséminées est facile dans u„ certain nombre Tas. Dans d autres cas d est plus ou moins difficile ; les difficulté
r"e a r Z™ *? ^ "f**" hs ^S *™*é* P<™ erreurs * * PCrpICXil6 et môme commettre des
Lorsqu'on est en présence d'un malade qui offre un affaiblis-
sèment plus ou moins considérable des membres inférieurs, avec des raideurs spasmodiques, soit permanentes, soit passagères et chez lequel on constate en même temps une exagération considérable des mouvements réflexes de ces membres ; de la trépidation réflexe des pieds ; un tremblement oscillatoire tout particulier des mains, cessant pendant l'inaction des membres supérieurs, surtout si ces membres reposent sur le lit ou sont appuyés sur une partie du corps, commençant dès le début d'un mouvement volontaire, augmentant d'intensité au fur et à mesure que la main s'approche du but à atteindre ; des oscillations de la tête, dès que le malade fait un mouvement quelconque et en particulier dès qu'il veut parler ; une exaltation plus ou moins grande de l'émotivité ; une modification particulière de la parole, les syllabes de chaque mot étant scandées éternises plus ou moins brusquement ; du nystagmus: dans de telles conditions, même avant d'avoir exploré la sensibilité et l'état des divers fonctions viscérales, on peut affirmer que le malade examiné est atteint de sclérose en plaques disséminées et que l'affection n'est pas limitée à la moelle épinière, mais que des lésions existent aussi dans l'encéphale.
11 n'est pas besoin que tous les symptômes dont nous venons de faire mention soient réunis, pour que le diagnostic soit posé. Il suffit d'avoir constaté le tremblement spécial des membres supérieurs et un certain degré de faiblesse des membres inférieurs avec exagération des phénomènes du pied et du genou, pour être en droit d'indiquer comme presque certaine l'existence d'une sclérose en plaques de la moelle épinière.
On peut dire même que, dans certains cas, dès les premiers instants de l'examen du malade, cette sorte de sclérose peut être reconnue : mais il faut pour cela que les quelques symptômes, auxquels on peut attribuer une signification décisive, coexistent et soient très nettement dessinés.
C'est à l'étude de ces symptômes que nous nous étions attachés, M. Charcot et moi, au début de nos recherches sur les maladies du système nerveux et c'est ce qui nous avait permis , à l'un comme à l'autre, de tracer les règles à l'aide desquelles on pouvait reconnaître pendant la vie l'existence d'une sclérose en plaques. Chez les deux femmes dont les observations, prises dans mon service de la Salpêtrière, ont été publiées par M. Liouville,le diagnostic, comme je l'ai déjà dit, avait été fait longtemps avant la mort et j'avais pris soin d'indiquer, en
m'arrêtaut au lit de ces malades, les signes qui permettaient de présumer qu'elles étaient atteintes de sclérose en plaques multiples et disséminées.
On doit mettre au premier rang des signes auxquels on peut attribuer une grande valeur diagnostique le tremblement spécial des mains. Seulement, il faut, comme je le disais tout à l'heure dîme façon générale, que ce tremblement ait des caractères bien tranchés. Dans l'état actuel delà science, on est à peu près autorisé à admettre qu'il s'agit d'une sclérose en plaques, lorsque l'on voit, chez un malade, une des mains ou les deux mains, immobiles en dehors des moments de mouvements volontaires, être prises d'oscillations rythmées dès qu'elles commencent à obéir à une incitation de la volonté, puis ces oscillations, d'abord peu accusées, augmenter de force et de fréquence, à mesure que la main s'approche du but à atteindre et devenir alors une violente trépidation. Je fais allusion particulièrement, en ce moment, aux résultats de l'épreuve à laquelle on. soumet, . en pareil cas, les malades, et qui consiste à leur demander de prendre un verre et de le porter à leur bouche. Les oscillations de la main, comme je l'ai déjà dit, deviennent de plus en plus rapides et énergiques à mesure qu'elle s'approche de la bouche et au moment où le verre va atteindre l'orifice buccal, on est obligé de faire arrêter le mouvement, sans quoi les lèvres pourraient subir de graves contusions. J'ai à peine besoin d'ajouter que le liquide, si le verre en contient, est répandu, lors de cette épreuve, et qu'il en est ainsi, à plus forte raison, si l'expérience est faite à l'aide d'une cuiller.
Si les mouvements oscillatoires de la main n'augmentent que faiblement pendant l'exécution d'un mouvement volontaire et surtout au moment où il va s'achever, le diagnostic est discutable. On peut pourtant alors présumer encore la probabilité de l'existence d'une sclérose en plaques, si les mains restent tout à lait immobiles en dehors des moments d'activité volontaire et si, en même temps, on constate., comme cela a lieu d'ordinaire dans les cas de sclérose polynésique de la moelle, que les réflexes tendineux et osseux sont exagérés. On doit toutefois faire de sérieuses réserves, si les phénomènes sont unilatéraux et si les membres qui les présentent sont très notablement affaiblis, cardes symptômes analogues peuvent se manifester chez des malades atteints d'hémiplégie plus ou moins ancienne, produite par des lésions en foyer de l'encéphale.
Les oscillations spéciales delà tête, surtout lorsqu'elles sont accompagnées clés modifications que présente la parole dans cette maladie, sont encore des signes assez caractéristiques. La trépidation réflexe des pieds est moins significative que les autres symptômes dont nous venons de parler. Cependant elle n'est pas dépourvue de toute valeur diagnostique. Elle peut indiquer tout au moins, lorsque le tremblement particulier clés mains existe, que la région dorsale de la moelle épinière n'est pas intacte. Elle permet encore d'admettre que la sclérose, clans cette dernière région, intéresse une étendue plus ou moins grande des faisceaux latéraux.
Il est clone des cas dans lesquels le diagnostic de la sclérose en plaques ne présente pas de très grandes difficultés. Non seulement on peut alors soupçonner l'existence de cette lésion, parfois avec une certitude presque complète de ne pas se tromper; mais on peut encore reconnaître si elle est disséminée dans toutes les parties du myélencéphale ou si elle n'atteint que la moelle épinière et le bulbe rachiclien. Il est probable que le cerveau proprement dit, les corps opto-striés, les pédoncules cérébraux, les tubercules quadri jumeaux, ne sont pas lésés, lorsqu'il n'y a pas de céphalalgie, pas de vertiges, pas de troubles oculaires, tels que diplopie, nystagmus, etc., et lorsque la cérébration n'est pas touchée. Je ne dis pas que l'intégrité de ces parties des centres nerveux soit certaine dans ces cas, parce que des plaques peu étendues ou peu nombreuses de sclérose pourraient exister dans le centre ovale de Vieussens, voire même dans l'écorce grise des circonvolutions, sans que leur présence fût dénoncée par des modifications fonctionnelles bien appréciables. D'autre part, il est très vraisemblable que la lésion n'existe pas ou est peu prononcée dans la région dorsale inférieure et dans la région lombaire de la moelle, lorsque les membres inférieurs ne présentent que des modifications fonctionnelles peu marquées et lorsque les phénomènes réflexes n'offrent pas une exagération très notable. C'est ce qui avait lieu chez le malade auquel j'ai fait précédemment allusion (p. 712), pendant les premiers mois de son séjour dans mon service.
Je ne crois pas que la forme cérébrale proprement dite, si tant est qu'elle existe bien réellement, puisse être reconnue pendant la vie, car les perturbations intellectuelles et émotives qui ont été observées dans le seul cas dont nous ayons connaissance
(cas de Yalenliner) ne sont pas caractéristiques et ne pourraient pas servir d'indices diagnostiques, même si elles étaient accompagnées, comme dans ce cas, de céphalalgie et de nystagmus. D'ailleurs, chez le malade de Yalentiner, on avait observé, en outre, delà parésie des membres et un tremblement qui se réproduisait en même temps que tout mouvement volontaire : l'ensemble des symptômes conduit à penser que des lésions existaient ailleurs que dans le cerveau proprement dit. On ne peut guère, en effet, s'en rendre compte qu'en admettant la présence de plaques de sclérose dans le pont de Yarole et le bulbe rachidien. Par conséquent, même en supposant que la moelle était intacte, ce qui est contestable, ce fait ne peut pas être considéré comme un exemple de sclérose en plaques du cerveau proprement dit: il s'agissait, non de la forme cérébrale de la sclérose en plaques, mais d'une forme encéphalique.
Mais le diagnostic n'est pas difficile seulement pour la forme cérébrale de la sclérose en plaques (si cette forme existe, comme cela est probable) ; il peut offrir^ comme je l'ai dit, des difficultés très considérables, même dans la forme cérébrospinale de cette affection.
J'ai déjà noté que le tremblement des membres supérieurs peut ne pas être absolument conforme au type significatif, presque palhognomonique : d'un autre côté, le tremblement peut ne pas cesser absolument en dehors clés moments d'exercice de lamotilité volontaire; il peut se manifester dans les périodes de repos et rappeler alors plus ou moins la physionomie de ce même symptôme chez les malades atteints de paralysie agitante. Enfin, il est des cas dans lesquels le tremblement des membres supérieurs paraît ne pas avoir existé ou du moins il n'est pas mentionné dans certaines observations publiées l.
Ce sont là déjà des causes de cloute ou même d'erreur. Ce ne sont pas les seules. La sclérose en plaques peut se manifester par un ensemble de symptômes qui peut faire croire à l'existence de l'affection désignée sous le nom de tabès dorsal spasmodique ou qui peut simuler le syndrome de la sclérose latérale symétrique amyotrophique ; et encore, je rie parle pas
1. Dans de tels cas, il est parfois difficile de soupçonner l'existence d'une sclérose en plaques disséminées et l'on peut eroire que Ton a affaire à une myélite diffuse. J'ai eité précédemment (t. IL p. 45) un fait publié par M. Demande, comme un exemple de l'embarras où peut se trouver un médecin éclairé pour formuler un diagnostic précis entre la myélite diffuse ordinaire, la aclérose en plaques et la sclérose latérale amyotrophique.
des cas dans lesquels on a pu penser, pendant les premières périodes de la maladie, à l'existence de l'ataxie locomotive progressive : ces cas sont rares, en somme, et il me semble que le médecin, avec un peu d'attention, peut toujours, en pareille circonstance, démêler certains symptômes qui doivent tout au moins lui faire admettre comme probables des lésions médullaires plus complexes que celles de l'ataxie locomotive.
Il est clair que ces difficultés de diagnostic tiennent en partie à la diversité de distribution des plaques de sclérose dans les différentes régions des centres nerveux. Si la sclérose atteint, dans une grande étendue, les faisceaux postérieurs, on observera des troubles delà sensibilité etdu mouvement, qui serontanalogues, sinon semblables, à ceux de l'ataxie locomotrice progressive (douleurs fulgurantes, incertitude des notions de position, titubation les yeux fermés, incoordination des mouvements de locomotion, etc.) et l'embarras pourra exister surtout si, en même temps, on constate des troubles de la vue. Un affaiblissement clés membres inférieurs, beaucoup plus prononcé que dans les cas ordinaires d'ataxie ; quelques phénomènes de raideur dans ces membres ; l'exaltation des réflexes tendineux ; du tremblement des membres supérieurs, lors de l'accomplissement d'un mouvement volontaire ; du tremblement de la tête dans ces mêmes conditions ou sous l'influence d'une émotion même légère; une parole scandée ; dunystagmus: tels sont les phénomènes qui peuvent être, les uns ou les autres, ou tous ensemble, surajoutés à ceux qui simulent l'ataxie locomotrice progressive et qui pourront éclairer le diagnostic.
L'exagération des réflexes, les phénomènes spasmodiques, auront d'autant plus de netteté que les faisceaux latéraux et la substance grise seront lésés dans une plus grande étendue. Si l'on n'observe le malade que lorsque ces troubles morbides existent depuis des années ; si l'on n'obtient pas des renseignements bien nets sur les premières périodes cle l'affection, on peut être entraîné h croire qu'il s'agit — suivant les traits prédominants de l'ensemble symptomatique et suivant qu'il y a, ou non, en même temps, un certain degré d'atrophie musculaire, — soit d'un cas de tabès spasmodique, soit d'un cas de sclérose latérale symétrique.
Pour ce qui concerne le tabès spasmodique, pour montrer que le diagnostic n'est pas toujours facile, il me suffira de dire
que les médecins les plus expérimentés ont pu s'y tromper. J'ajoute cependant, en rappelant ce que j'ai dit ailleurs, que le tabès spasmodique est loin de constituer une espèce morbide bien définie et que, lorsqu'on observeles symptômes considérés comme caractérisant celte affection, il est prudent, dans l'état actuel de la science, de ne poser le diagnostic que sous toutes réserves et d'une façon provisoire, pour ainsi dire. L'apparition de nouveaux symptômes viendra peut-être, en effet, fournir des données instructives et permettre de réformer ce diagnostic. Ce qu'il faudra bien rechercher, en pareil cas, pour éviter de méconnaître l'existence d'une sclérose en plaques, c'est l'état des yeux ; c'est encore le caractère de la parole ; il faudra s'assurer s'il n'y a pas eu des vertiges, des étourdissements, des attaques apoplectiques : la diplopie ouFamblyopie, le nystagmus surtout, le trouble spécial de la parole, l'impressionnabilité exagérée et les divers symptômes cérébraux que je viens d'énumérer rendraient très probable l'existence de la sclérose en plaques des centres nerveux. Le diagnostic pourrait être presque impossible, si tous ces signes faisaient défaut et si les membres supérieurs n'offraient pas le moindre degré du tremblement particulier que l'on observe dans cette malaladie 1. La sclérose latérale symétrique, au contraire, est un type défini, grâce aux travaux de M. Gharcot. Comme il l'a montré, cette affection s'accompagne habituellement d'atrophie musculaire et c'est pour cela qu'il l'a désignée sous le nom de sclérose latérale amyotrophique. Or, la sclérose en plaques peut, elle aussi, dans certains cas rares, déterminer, outre des contractures des membres, une atrophie musculaire plus ou moins étendue. Les plaques de sclérose peuvent, en effet, envahir la substance grise de la moelle au niveau des cornes antérieures et les cellules nerveuses qui, dans ces circonstances, ne sont souvent que légèrement touchées par le travail morbide, et conservent assez complètement leurs caractères normaux pour exercer encore leurs fonctions tant trophiques que motrices, sont parfois, au contraire, gravement intéressées, assez gravement même pour être condamnées à disparaître. Si des groupes de cellules motrices sont ainsi atteints dans ditfé-
1. Charcot. Diagnostic des formes frustes delà sclérose en plaques (Progrès M éd., 8 février 1879). — Marie. De la sclérose en plaques chez les enfants (Revue de médecine, juillet 1 883). — Gh. Barbaud. Sur une des formes frustes de la sclérose en plaques disséminées. Thèse de Paris, no 1883, n° 38.
rents points de la hauteur delà moelle, des atrophies musculaires disséminées se produisent nécessairement. Si la lésion dont il s'agit occupe une grande étendue des cornes antérieures médullaires, un grand nombre de muscles deviendront le siège d'un processus atrophique dont révolution suivra pas à pas celle des altérations des cellules motrices de la moelle épiniore. Sous le rapport des résultats de l'examen par l'électricité, cette atrophie ne différera pas de celle qui caractérise l'atrophie musculaire progressive. 11 y aura donc, dans des cas de ce genre, une ressemblance très grande entre la sclérose en plaques et la sclérose latérale amyotrophique et des erreurs de diagnostic pourront être commises, tl faut rappeler d'ailleurs que la sclérose en plaques ne détermine que rarement de l'atrophie musculaire et que, d'ordinaire, lorsque cette atrophie se manifeste, elle ne reproduit aucun des traits de l'atrophie musculaire progressive. J'ai déjà insisté, dans une leçon précédente, sur le diagnostic différentiel entre la sclérose en plaques et la sclérose latérale amyotrophique l (V. t. II, Leçon xvu, p. 42 et suiv.). Pourtant, je le répète, les différences ne sont pas toujours très accentuées : M. Pitres 2 a rassemblé les observations de sclérose en plaques dans lesquelles on avait signalé l'existence d'une atrophie musculaire plus ou moins étendue et il a publié un cas dans lequel cette affection sclérosique offrait des caractères symptomatiques analogues à ceux de la sclérose latérale amyotrophique. Il peut donc y avoir, dans certaines circonstances, des difficultés sérieuses pour le diagnostic entre ces deux affections .
Une autre affection du système nerveux se rapproche au premier abord, par sa physionomie clinique, de la sclérose en plaques : c'est la paralysie agitante. Dans cette dernière maladie, il y a, en effet, du tremblement des membres ; il y a aussi des troubles particuliers de la parole. Mais le moindre examen, dans la plupart des cas, dissipe toute incertitude. Chez le ma-
1. La sclérose combinée des faisceaux postérieurs et des faisceaux latéraux de la moelle épinière pourrait aussi, dans certains cas, donner lieu à des erreurs de diagnostic; ou, du moins, on pourrait peut-être, dans des cas où les symptômes ne seraient pas absolument significatifs, croire à l'existence de cette sorte de sclérose alors qu'il s'agirait, en réalité, de la sclérose en plaques disséminées.
2. Pitres. Contribution à V étude des anomalies de la sclérose en plaques. Revue mensuelle de médecine, 1877. Voir aussi : L'héritier de Ghezelle. Note sur un cas de myélite chronique à diagnostic douteux (Sclérose latérale amyotrophique ou sclérose en plaques). Thèse de Paris, 1883.
lade atteint de paralysie agitante, le tremblement des membres est le plus souvent continuel, sauf pendant le sommeil ; il n'augmente pas — ou du moins cela est assez rare — pendant l'exécution des mouvements volontaires ; il offre, pour les mains, dans la plupart des cas, une forme spéciale prédominante qu'on ne retrouve pas dans la sclérose en plaques (je veux parler du mouvement opéré par les doigts opposés au pouce comme s'ils voulaient pétrir une prise de tabac ou bien filer, etc.). Les membres supérieurs sont les premiers atteints dans la maladie de Parkinson, tandis que les phénomènes initiaux.se manifestent ordinairement dans les membres inférieurs lorsqu'il s'agit de la sclérose en plaques. Le trouble de la parole n'est pas le même dans les deux maladies; la parole n'est pas scandée syllabe à syllabe dans la paralysie agitante ; il y a des pauses entre les membres de phrase ; la tête reste immobile, un peu penchée en avant, et la physionomie est plus ou moins atone pendant que le malade parle. Il n'y a pas habituellement de raideurs spasmodiques des membres dans cette affection. On observe, en général, chez les malades qui en sont affectés, une attitude toute particulière du tronc, de la tête et des membres supérieurs, surtout dans la station verticale et dans la locomotion; ces malades présentent assez souvent une tendance à la propulsion et plus rarement à la rétropulsion lorsqu'ils marchent; ils sont, plus souvent que ceux qui sont atteints de sclérose en plaques, tourmentés par un abondant ptyalisme ; ils n'ont pas de troubles oculaires ! ; etc. En somme, dans la plupart des cas, s'il ne s'agit pas des périodes initiales de ces deux maladies, une erreur de diagnostic ne me paraît guère possible.
Je n'ai point signalé la sclérose transverse au nombre des affections que l'on pourrait confondre avec la sclérose en plaques disséminées, et cependant, au début, on peut croire à l'existence d'une myélite transverse chez des malades qui traversent la période initiale de la sclérose polynésique. Non seulement une confusion de ce genre est possible; mais encore, je crois
1. Les troubles oculaires ont une assez grande importance dans le diagnostic de la sclérose en plaques. Dans ces derniers temps, MM. Gnauck et Uhlhoff ont étudié d'une façon plus précise que cela n'avait été l'ait jusqu'ici les symptômes oculaires dans cette maladie; ils ont examiné l'état des papilles dans un bon nombre de cas et ils pensent que l'atrophie de ces papilles offre une certaine valeur pour le diagnostic de la sclérose en plaques (La Semaine médicale, 29 mai 1884, p. 221).
qu'elle est parfois inévitable. En me reportant au fait dont j'ai parlé plus haut et qui a été publié par M. Babinski \ je ne vois pas comment on aurait pu, avant les derniers mois de la maladie, soupçonner que la jeune femme dont il s'agit était atteinte de sclérose en plaques multiples. Le diagnostic myélite transverse ou sclérose tranverse était certainement le seul qu'on pût poser en pareil cas, après avoir discuté la possibilité de l'existence non pas d'une sclérose en plaques, mais d'une affection vertébrale ou d'un néoplasme intra-rachidien 2.
C'est encore ce diagnostic « myélite transverse » que j'avais formulé dans un autre cas dont l'observation se trouve aussi dans la thèse de M. Babinski et j'avais pensé que cette myélite pouvait bien avoir eu pour cause une névrite ascendante, provoquée par une brûlure du pied gauche. Aucun phénomène symptomatique, soit au moment où j'ai vu la malade pour la première fois, soit pendant les quatre mois qui se sont écoulés depuis ce moment jusqu'à sa mort, ne pouvait faire naître l'idée que cette malade pût être atteinte de sclérose en plaques.
En résumé, si lediagnosticdelascléroseenplaquesestparfois assez facile, ilpeut être, je le répète, dans certains cas, absolument impossible, du moins avec les données cliniques dontnous sommes actuellement en possession. Les difficultés, l'impossibilité même du diagnostic de la maladie, dans ce cas, s'expliquent bien quand on voit qu'elle peut exister sans se révéler par des symptômes quelque peu significatifs 3. Quelquefois même le
Babinski. Loc.cit., p. 55 et suiv
2. Au début, dans ce cas, des médecins avaient pensé, comme je l'ai dit, qu'il s'agissait de phénomènes hystériques. Mais j'avais reconnu, dès le premier examen que j'ai pu faire de l'état de cette malade, que les phénomènes morbides observés chez elle devaient être attribués à des lésions de la moelle épinière. Je crois qu'une analyse un peu attentive des symptômes permettra toujours, dans des cas plus ou moins analogues, d'écarter l'idée d'une affection hystérique. L'hystérie peut coïncider avec la sclérose en plaques, ainsi que je l'ai vu, notamment chez une jeune fille qui avait été observée par M. Charcot et que j'ai examinée avec le docteur Noël Queneau de Mussy. Les symptômes de "l'hystérie et ceux de la sclérose en plaques étaient tellement distincts, comme forme, les uns des autres, qu'aucun médecin n'aurait été embarrassé, dans ce cas, pour reconnaître cette coexistence de la névrose hystérique et de l'altération polynésique des centres nerveux.
3. C'est pour les cas dans lesquels les symptômes caractéristiques font défaut ou ne sont pas très accusés et dans lesquels, par conséquent, le diagnostic est difficile, que l'on a proposé d'admettre des formes frustes de la sclérose en plaques. Ce mot, si arbitrairement détourné de son sens ordinaire pourrait être, sans inconvénients, rejeté du langage médical et malheureusement on tend en France, à l'employer dans l'histoire d'un grand nombre de maladies. Il s'agit, en réalité, dans la plupart d^s cas ainsi désignés, de formes irrégulières, ou incomplètes, ou ébauchées, ou larvées: il ne s'agit pas de formes frustes. Si l'on tenait absolument à conserver ce mot, il
fonctionnement du système nerveux peut être normal, ou à bien peu près, alors que des îlots de sclérose sont disséminés dans les centres nerveux. Dans combien de cas na-t-on pas trouvé des plaques de sclérose dans le centre ovale de Yieussens, à l'autopsie de malades qui n'avaient jamais offert aucun trouble cérébral permanent ? N'avons-nous pas vu, dans une des observations relatées par M. Babinski (obs. II de sa thèse), que la malade, après un an d'affaiblissement et de souffrances dans les membres inférieurs, avait recouvré entièrement l'usage de ses membres pendant une année et que, pendant cette année, sauf quelques douleurs de temps à autre, il n'y avait aucune perturbation fonctionnelle ? Or, cette femme avait été reprise d'accidents après cette longue période de santé à peu près parfaite ; elle était morte après un mois de maladie et l'on avait trouvé à l'autopsie des plaques de sclérose dans la protubérance annulaire, le bulbe rachidien et la moelle épinière : ces plaques, « ainsi que le fait remarquer expressément M. Babinski, présentaient une organisation telle qu'il était impossible de ne pas admettre qu'elles s'étaient formées longtemps auparavant, probablement à l'époque où s'étaient manifestés les premiers symptômes de la période initiale. Elles existaient donc déjà depuis deux ans environ ; elles avaient déterminé des symptômes médullaires très accusés pendant une année ; puis, pendant une autre année, elles étaient devenues latentes ; les mouvements des membres inférieurs avaient repris toute leur liberté. On voit, par conséquent, que les îlots de sclérose disséminée, siégeant dans la protubérance, le bulbe rachidien et la moelle, peuvent ne se traduire par aucune manifestation morbide pouvant servir d'indice diagnostique.
Chez le malade dont l'observation a été recueillie dans mon service (Obs. I de la thèse de M. Babinski), des troubles assez intenses de l'innervation médullaire s'étaient produits pendant deux mois, près de huit ans avant la mort. Ces troubles avaient duré deux mois, puis avaient disparu complètement. La santé avait été normale pendant trois ans après lesquels les mêmes troubles, ou à peu près, se rencontrèrent dans le membre infé-
audrait le réserver pour les cas dans lesquels les malades ne sont vus que dans la dernière période de l'affection, lorsque les symptômes caractéristiques se sont plus ou moins effacés par suite de l'affaiblissement général et des contractures permanentes: et encore, ce ne serait pas une forme fruste que l'on aurait à ce moment sous les yeux, mais une maladie fruste.
rieur droit (le même qui avait été pris la première fois). Les symptômes n'ont pas été absolument continus pendant les quatre années qui ont suivi leur réapparition ; il y a eu des périodes de plusieurs jours pendant lesquelles ils cessaient d'exister. La maladie n'est devenue permanente que pendant les dixhuit derniers mois de sa durée. Ici encore, nous voyons une sclérose en plaques, des mieux caractérisées, tantôt donner lieu à des troubles de l'innervation médullaire, tantôt n'indiquer son existence par aucune manifestation morbide. Au milieu même de la période de permanence des symptômes, les mouvements du membre inférieur droit qui étaient beaucoup plus difficiles que ceux du membre inférieur gauche, deviennent aisés, tandis que la parésie du membre inférieur gauche augmente notablement. Cette observation prouve, comme la précédente, que les îlots de sclérose ne donnent pas nécessairement naissance à des perturbations fonctionnelles continues.
Rien d'ailleurs n'est plus connu, dans l'histoire de la sclérose en plaques, que ces rémissions plus ou moins complètes dont je viens de rappeler deux exemples.
La sclérose en plaques disséminées peut ainsi exister, dans tout son développement, sans qu'aucun symptôme cérébral, protubérantiel, bulbaire, médullaire, vienne en révéler l'existence. C'est une lésion muette dans de tels cas ; il y a une lésion, mais il n'y a pas de maladie.
S'il ne peut pas être question de diagnostiquer la sclérose en plaques disséminées, dans ces conditions, il peut être difficile d'établir ce diagnostic dans d'autres cas où les symptômes n'ont rien de caractéristique. C'est ce j'ai cherché à montrer, en passant en revue les diverses maladies avec lesquelles la sclérose polynésique des centres nerveux peut être confondue. Mais je crois devoir ajouter ici quelques mots à ce que j'ai dit plus haut. J'ai parlé de cas dans lesquels on est entraîné, par la physionomie de l'ensemble symptomatique et par la marche de la maladie, à porter le diagnostic, myélite transverse ou sclérose transverse : il en est d'autres, dans lesquels des médecins expérimentés ont cru à l'existence d'une lésion en foyer de l'encéphale. Chez le malade qui est le sujet de l'Observation V de la thèse de M. Babinski, G. Werner avait diagnostiqué un ramollissement cérébral en foyer, à marche chronique ; chez un autre malade (Obs. YI, analyse d'un fait publié par Jolly dans les Archives de Psychiatrie), il y avait eu une hémiplégie du côté
gauche, précédée d'ailleurs et suivie d'autres troubles de l'innervation centrale. Je citerai encore une observation de M. Charcot insérée dans mon mémoire de 1866 !. Dans ce cas, il y avait eu successivement trois attaques d'hémiplégie du côté droit ; plus tard, d'autres symptômes s'étaient manifestés. Il était impossible, dans ces différents cas, de penser à l'existence d'une sclérose polynésique ; l'idée d'une lésion en foyer de l'encéphale s'imposait pour ainsi dire, au moins dans la période ou l'hémiplégie était le principal symptôme 2.
Enfin, des malades peuvent présenter des troubles d'innervation, dont l'ensemble reproduit jusqu'à un certain point les principaux traits du tableau symptomatique de la sclérose en plaques et le médecin peut présumer que ces différents troubles se rattachent à l'existence de cette affection des centres nerveux, tandis que. en réalité, il n'y a aucune plaque de sclérose, ni dans l'encéphale, ni dans l'axe bulbo-médullaire. C'est M. Westphal qui a appelé le premier l'attention sur ces faits remarquables, dans un travail souvent cité 3. Ce travail s'appuie sur deux observations dont on trouve le résumé dans la thèse de M. Babinski (Obs. X et Obs. XI). M. Babinski a eu sous les yeux un cas du même genre (Obs. XII, recueillie dans le service de M. Bucquoy, à l'hôpital Cochin). La physionomie de la maladie ressemblait, sous beaucoup de rapports, à celle de la sclérose polynésique et il est probable qu'il ne serait venu à l'esprit d'aucun médecin de rejeter résolument le diagnostic sclérose en plaques qui avait été formulé pendant la vie. Cependant, en présence des résultats négatifs de l'autopsie, on se demande si une certaine réserve n'aurait pas dû être stipulée : la lecture de l'observation laisse en effet quelques doutes sur la légitimité du diagnostic. Des doutes plus accentués peuvent être conçus en ce qui concerne les deux observations de M. Westphal. Je ne vois pas, enlisant ces observations, qu'elles puissent être
1. Voir aussi Gliriste Bouicli. Des anomalies et des formes frustes de la sclérose en plaques disséminées. Thèse de Paris, 1883, p. 32 et suiv. et thèse de M. Babinski observation VIII. '
2 On trouve dans diverses publications, un certain nombre de cas, considérés comme des .aits de sclérose en plaques, dans lesquels on a observé des phénomènes d'hémiplégie précèdes ou non d'une attaque apoplectiforme ; mais dans plusieure d'entre eux il n y a pas eu d'autopsie et, à cause des incertitudes du diagnostic, je n'ai cru devoir tenir compte que de ceux à propos desquels l'examen nécroscopique a levé tous les doutes
3. L Westphal. Ueàer eine dem Jiilde der cerehro-spinalen grauen Deqenerulu», dànttche Erkrankung des centra/m Nervefoystems ohne anatomisehen Befund (Archiv I- Psych.;XlV, Bd I, p. 87, 188:{). ' v '
classées au nombre de celles à propos desquelles j'ai dit que le diagnostic de la sclérose en plaques est quelquefois facile. 11 m'est arrivé de ne pas reconnaître une sclérose en plaques qui existait en réalité ; mais lorsque j'ai été conduit, à l'hôpital, par l'examen attentif des malades, à poser d'une façon ferme le diagnostic sclérose en plaques, ce diagnostic a toujours été vérifié par l'autopsie. Or, je n'aurais pas posé ce diagnostic, ou je ne l'aurais indiqué que comme possible, dans les trois cas auxquels je viens de taire allusion.
Ce sont les faits de ce genre auxquels on a appliqué la dénomination de pseudo-sclérose en plaques.
Etiologie. — L'étiologie de la sclérose en plaques est tout à fait obscure. On sait que les premiers indices de cette maladie apparaissent d'ordinaire, dans les périodes peu avancées de l'âge adulte et c'est à peu près à cette donnée que se réduisent nos connaissances relatives à l'étiologie \ Cependant il faut dire que l'hérédité joue parfois un rôle incontestable. Cruveilhier et plus récemment Erb ont vu des cas où la maladie paraissait héréditaire. D'autre part Frerichs et Erb ont observé la sclérose en plaques chez des consanguins (frère et sœur).
La sclérose polynésique ne s'observe pas plus souvent dans un sexe que dans l'autre.
Le développement de cette maladie n'a lieu sans doute que chez des sujets offrant une prédisposition spéciale. Les malades attribuent quelquefois l'affection dont ils sont atteints à une exposition prolongée au froid sec ou au froid humide, à des rhumatismes, à de violentes émotions, à des excès vénériens, à un travail exagéré, à un traumatisme, etc., mais ces conditions font si souvent défaut dans les antécédents, qu'il est permis de ne pas leur accorder, lorsqu'elles existent, un rôle occasionnel indiscutable. On peut de même douter de l'influence delà syphilis, de l'alcoolisme, jusqu'à ce que cette influence ait été nettement prouvée.
La maladie s'est développée quelquefois chez des femmes atteintes d'hystérie depuis nombre d'années. Mais rien ne prouve sérieusement qu'il y ait une relation causale entre ces deux affections. J'ai mentionné (p 727, note 2) un cas dans
1. La sclérose en plaques a été observée chez des enfants. (Voir: Dickinson, Cheadle, Dreschfeld. — Anal, in Gentralblatt f. w. Med., 187*, p. (40.— E. J. Sparks. Notes of a Case of disseminated Sclerosis of the Brain and spinal Cord in a, Child. Anal, in Gentralblatt..., 1818, p. 239. — P. Marie, toc. cit.).
lequel des accidents d'hystérie convulsive des plus violents se sont manifestés chez une jeune fille, quelques années après le début d'une sclérose en plaques. L'hystérie est une névrose si fréquente qu'il n'y a rien de surprenant à ce qu'il y ait parfois coïncidence entre cette affection et la sclérose en plaques.
Divers auteurs ontpenséquela sclérose en plaques pouvait bien être le résultatd'unesortecleprocessusembohqueinfectieuxet ils ont fait remarquer que, dans un grand nombre de cas, on relève, dans lesantécédents, des affections septicémiques, telles que des fièvres éruptives (Variole, Wesphal), la fièvre typhoïde (Ebstein, Westphal), le choléra (Charcot), etc. Mais comment ces auteurs interprètent-ilsles cas — non rares, — dans lesquelsl'interrogatoire le plus approfondi ne fait découvrir aucun antécédent de ce genre? Ces faits, alors même qu'ils seraient exceptionnels, me sembleraient devoir s'opposer àce qu'on adoptâtl'hypothèse dont il s'agit. Cet argument n'est pas le seul qui puisse être allégué, contre elle, ainsi que je me propose de le faire voir plus loin.
Pronostic. — Le pronostic de la sclérose en plaques disséminées est d'une gravité extrême. On peut dire que, dans les cas où le diagnostic était absolument certain, la maladie s'est toujours terminée par la mort. Cette issue est amenée, comme on l'a dit plus haut, soit par uu affaissement de plus en plus prononcé, soit par des escarres, soit par des accidents de paralysie vésicale, compliquée de cystite avec ou sans lésions rénales, soit par une pneumonie, une tuberculisation pulmonaire ou une autre affection intercurrente.
La guérison est-elle radicalement impossible ? Nous ignorons ce que l'avenir nous réserve. Cependant il me semble que ce qu'on peut espérer surtout, c'est la découverte de moyens d'action permettant d'entraver la marche de la sclérose en plaques et de transformer cette maladie en une infirmité plus ou moins tolérable.
Nous savons déjà que, même sans médications bien spéciales, la sclérose en plaques peut suspendre son évolution progressive pendant un temps quelquefois très long. Non seulement il y a arrêt du développement du mal, mais il peut même y avoir une disparition presque complète des symptômes, lorsque l'affection n'est pas encore très avancée. Si la sclérose n'a encore détruit qu'un petit nombre d'éléments des régions atteintes, ces régions pourront recouvrer, en grande partie, par suite de
l'apaisement de l'irritation qui produit la sclérose, la puissance et l'équilibre de leur fonctionnement. Si les lésions sclérosiques sont étendues, la cessation du travail irritatif, dans les tissus voisins de ceux qui sont profondément altérés, ne pourra produire qu'une amélioraiion plus ou moins considérable suivant les cas. Que l'on découvre plus tard des médications efficaces, elles donneront sans doute des résultats semblables à ceux que nous voyons se manifester dans tels ou tels cas, comme clés particularités de la marche naturelle de la sclérose en plaques disséminées. Lorsqu'il s'agira des premières périodes de la maladie, il pourra y avoir disparition plus ou moins durable de tous les phénomènes morbides; mais, à cause des incertitudes du diagnostic dans ces périodes, il sera bien difficile de savoir si l'affection traitée avec succès était réellement une sclérose en plaques disséminées. Quand la maladie sera plus avancée et qu'il n'y aura plus de doutes, on ne pourra guère obtenir qu'une amélioration de l'état du patient ou, ainsi que je le disais tout à l'heure, qu'une guérison par infirmité.
Cependant, je ne vois pas d'impossibilité à ce que les altérations, au moins celles de la substance blanche, puissent à la longue se réparer, ce qui pourrait conduire à la guérison plus ou moins complète de l'infirmité. Dans les plaques de sclérose polynésique, les filaments axiles sont conservés :. les fibres nerveuses sont donc loin d'être aussi totalement détruites que clans d'autres scléroses, dans celle du tabès dorsalis par exemple. Il semble qu'il suffirait, dans la sclérose en plaques, de la disparition des modifications subies sans doute par ces filaments et, d'autre part, dune régénération de la gaine de myéline autour d'eux, pour que les fibres nerveuses altérées reprissent leurs propriétés physiologiques et leurs aptitudes fonctionnelles. Je ne vois pas de raisons qui puissent nous faire rejeter comme inadmissible une telle éventualité.
11 faut bien le dire d'ailleurs, c'est là de la théorie pure et le pronostic est bien tel que je l'ai indiqué. La sclérose en plaques disséminées, dans l'état actuel de la science, est une maladie à marche irrégulière, coupée quelquefois par des arrêts ou des améliorations de plus ou moins longue durée, mais c'est une maladie progressive et se terminant par la mort.
Disons aussi que, pendant une grande partie de son évolution, la sclérose en plaques est une maladie qui condamne le malade à un état de dépendance des plus affligeants et qui, par
la persistance décourageante des graves symptômes par lesquels elle se traduit, détermine pendant des années des tortures morales des plus pénibles.
Traitement. — Aucun mode de traitement n'a paru, jusqu'à présent, exercer une action réellement curative sur la sclérose en plaques disséminées. En voyant la marche de l'affection se suspendre et même parfois tous les symptômes disparaître pendant que le malade est soumis à une médication particulière, on a pu croire que ces modifications heureuses étaient dues à cette médication ; mais il faut bien se rappeler que des amendements tout aussi favorables, tout aussi durables, peuvent se produire lorsque la maladie est abandonnée à son cours naturel.
Toutefois, il ne paraît pas possible que certains traitements n'influent pas d'une façon utile sur le travail morbide qui s'opère clans les centres nerveux. Il s'agit, sans aucun doute, d'un processus inflammatoire, dans le développement des plaques de sclérose disséminées dans ces centres. On est donc en droit de penser que des moyens révulsifs, appliqués sur la région rachidienne, peuvent déterminer de bons effets : aussi ne doit-on pas hésiter à faire usage des ventouses, des badigeonnages de teinture d'iode, des pointes de feu, des vésicatoires, des cautères, etc. D'autre part, on doit administrer les médicaments qui peuvent agir en modérant l'irritation dont la névroglie est le siège. Les bromures, les iodures et les arsenicaux répondent dans une certaine mesure, à cette indication. Le nitrate d'argent pourrait être essayé aussi : cependant je dois dire que je n'ai pas vu ce médicament donner des résultats bien satisfaisants. Ou bien il paraît, aux doses thérapeutiques, ne produire aucune action; ou bien, chez le même malade, ses effets sont inconstants, assez bons pendant une courte période, nuls ou même un peu nuisibles ensuite. Le chlorure de barium a été préconisé par M. llammond; mais l'utilité de ce médicament est bien douteuse. J'en dirai tout autant du chlorure d'or et de sodium et des autres préparations d'or, des préparations phosphorées, de l'ergot de seigle et de l'ergotine, de l'opium et de ses alcaloïdes, des solanées, de la strychnine, de la vératrine, etc.
Les cures thermales ne m'ont pas paru produire de résultats très utiles. L'hydrothérapie ne doit être essayée qu'avec de grandes précautions, car elle peut faire apparaître des phéno-
mènes de contracture ou augmenter ceux qui existent déjà. L'électricité faradique doit être absolument laissée de côté pour la même raison. L'électricité statique a été mise plusieurs fois en usage, sans résultats bien nets. Quant à l'électricité galvanique, elle peut être employée sans grande appréhension ; mais on ne doit pas s'attendre à voir les courants continus produire de notables améliorations.
Pathogénie. — Nous avons vu que l'on ne possède aucune donnée précise sur l'étiologie de la sclérose en plaques disséminées. Nous sommes à peuprès dans la même ignorance en ce qui concerne tous les points de la pathogénie de cette maladie. Quelle est la nature des lésions de la sclérose en plaques ? Pourquoi ces lésions se produisent-elles ainsi sous forme d'îlots irréguliers, le plus souvent séparés les uns des autres, empiétant, dans la moelle épinière, d'un faisceau blanc sur les faisceaux voisins ou sur la substance grise? Pourquoi ces lésions ne déterminent-elles pas des scléroses ascendantes, lorsqu'elles occupent les faisceaux postérieurs, et des scléroses descendantes, quand elles siègent dans les faisceaux antéro-latéraux ? Toutes ces questions sont loin d'être élucidées.
La similitude des altérations de la sclérose en plaques, dans les différentes régions des centres nerveux, est telle que l'on ne peut pas douter que ces altérations ne soient de même nature dans le cerveau proprement dit, dans l'isthme de l'encéphale, dans le bulbe rachidien et dans la moelle épinière. Or, si on les étudie dans une de ces régions, dans la moelle épinière, par exemple, il est difficile de ne pas les considérer comme produites par une irritation inflammatoire. Les vestiges de cette irritation ne se retrouvent plus guère avec netteté que dans les parois des vaisseaux ; mais l'hypergénèse du tissu de la névroglie, la multiplicité relative des noyaux de ce tissu, la présence d'un certain nombre de corps granuleux, s'accordent bien avec cette interprétation. Quant à l'état des vaisseaux, il témoigne assez clairement dans ce sens Le nombre des noyaux dont sont chargées les parois de beaucoup de petits vaisseaux, Fépaississement des parois des canaux vasculaires d'un certain diamètre, surtout celles des artérioles, la transformation de la tunique externe de ces vaisseaux en tissu connectif à fibrilles parallèles à leur longueur, ne comportent guère, semble-t-il, une autre explication. Il faut pourtant ajouter que l'irritation phleg-
masique dont il s'agit ici n'atteint d'ordinaire qu'un bien faible degré d'intensité, car, assez souvent, pendant les premières périodes de la maladie, on n'observe point de douleurs vives soit dans la région du rachis, soit dans les membres, la tête ou le tronc. Les cas dans lesquels ces douleurs ont une grande intensité sont, au total, exceptionnels.
Il s'agit donc, d'après la plupart des pathologistes, d'altérations phlegmasiques des centres nerveux et, d'autre part, on s'accorde généralement aussi à admettre que ces altérations ont pour siège la gangue connective, la névroglie de ces centres ; ce sont des lésions de phlegmasie interstitielle, subaiguë, ou chronique d'emblée.
C'est ce siège des altérations de la sclérose en plaques qui explique pourquoi elles sont diffuses. Les lésions parenchymateuses de la moelle épinière (c'est ce centre que nous avons plus particulièrement en vue dans ces considérations générales) prennent naissance dans des éléments anatomiques ayant une constitution histologique particulière et des propriétés spéciales ; dans les fibres nerveuses des faisceaux postérieurs, par exemple, ou dans celles des parties dites pyramidales des faisceaux latéraux, ou dans les cellules nerveuses des cornes antérieures. C'est parce que les éléments anatomiques de chacune de ces régions de la moelle ont une nature anatomo-physiologique spéciale, qu'il peut s'y produire des prédispositions morbides distinctes ; c'est pour cela que les altérations qui y prennent naissance, à tel ou tel moment de l'évolution de ces prédispositions, y restent confinées, sans tendance à envahir d'autres faisceaux médullaires, d'autres groupes de cellules nerveuses. En un mot, les affections parenchymateuses de ces parties delà moelle épinière sont systématiques.
Au contraire, le tissu connectif de la moelle épinière, quelles que puissent être les différences qui le distinguent du tissu connectif des autres organes, est bien certainement identique dans les divers faisceaux de ce centre nerveux ; il passe des uns aux autres sans se modifier. Aussi les lésions qui s'y produisent ne restent-elles pas cantonnées dans un des cordons : elles se propagent clans tel ou tel sens ; elles occupent, ici, une partie seulement d'un faisceau; un peu plus haut, ou un peu plus bas, tout le faisceau ; ailleurs, elles envahissent aussi un des faisceaux ou les deux faisceaux voisins, et, en définitive, elles constituent des îlots morbides
diffus, irréguliers dans leurs contours superficiels, inégalement profonds dans leurs différents points. D'autre part, ces foyers morbides s'étendent souvent jusque clans la substance grise, et l'on ne peut pas en être surpris, quand on considère que la névroglie des faisceaux blancs de la moelle se continue, sans interruption d'aucune sorte, avec celle de cette substance .
On n'a donc point lieu de s'étonner de ce que les lésions de la sclérose en plaques disséminées sont diffuses en tout sens et non systématiques, non seulement dans la moelle épinière, mais encore dans le bulbe rachidien, dans l'isthme de l'encéphale, dans les couches optiques et les corps striés, dans le cerveau proprement dit. Quant à savoir pourquoi ces lésions se confinent dans les centres nerveux et n'apparaissent pas, en même temps, dans divers autres organes, alors que le tissu connectif forme la charpente de tous les tissus, il faut en chercher la cause dans la constitution spéciale du tissu connectif des centres nerveux : cette nature particulière de la névroglie lui confère une vulnérabilité à part, d'où il résulte que la névroglie est impressionnée par des influences pathogénétiques auxquelles résiste le tissu connectif des autres organes. Ajoutons que la gangue des nerfs crâniens, au moins dans leur partie la plus voisine de leur origine apparente, participe à cette impressionnabilité de la névroglie des centres nerveux, puisque ces nerfs sont atteints aussi, clans certains cas, de sclérose en plaques disséminées.
L'irritation subaiguë du tissu interstitiel des centres nerveux ne modifie que secondairement les éléments nerveux qui traversent les régions où elle évolue. Les cellules nerveuses conservent souvent leurs caractères morphologiques et leurs aptitudes fonctionnelles, bien qu'elles soient entourées de tissu sclérosé : parfois cependant elles sont atteintes, soit que le travait morbide se propage jusque dans leur substance, soit que les conditions de leur nutrition intime aient subi de graves troubles, par suite des altérations des vaisseaux qui les alimentent. Mais ces lésions des cellules nerveuses sont relativement peu fréquentes. Les fibres nerveuses qui font partie des régions sclérosées, celles, par exemple, qui sont comprises clans les plaques de sclérose de l'écorce blanche de la moelle sont, au contraire, toujours altérées ; mais elles ne
le sont pas au même degré que dans le tabès dorsal, dans les scléroses ascendantes ou descendantes, ou dans la sclérose latérale symétrique de la moelle, etc. Tandis que dans ces dernières affections de la moelle, les parties fondamentales des fibres nerveuses, c'est-à-dire les cylindres axiles, disparaissent dès le début, ces cylindres persistent, en général, dans les îlots de sclérose médullaire, ainsi que nous l'avons dit plus haut, et les gaines de myéline sont les seules parties des fibres nerveuses qui soient constamment détruites. Il n'est pas douteux qu'une telle différence ne tienne à ce que, dans les scléroses médullaires, soit tabétiques, soit ascendantes et descendantes, etc., l'irritation initiale est par enchy materne, ou, en d'autres termes, prend naissance dans les éléments propres du tissu, c'est-à-dire dans les fibres nerveuses, tandis que, dans la sclérose en plaques, l'irritation a pour siège primordial la gangue connective du tissu et mérite ainsi le nom d'interstitielle.
Lorsque les fibres nerveuses sont atteintes directement et primitivement, il me paraît certain que ce sont les cylindres axiles qui sont tout d'abord irrités, et ils sont troublés bientôt à un tel point dans leur nutrition intime, qu'ils se détruisent sur place. Lagaîne de myéline subit le même sort; mais, suivant toute vraisemblance, elle ne se modifie que secondairement. J'ai cherché à expliquer ailleurs comment la névroglie se prend à son tour dans les cas de cette sorte.
Il est plus difficile de se rendre compte de la persistance du cylindre-axe dans les fibres nerveuses qui traversent les plaques disséminées de sclérose. Cependant, il faut se rappeler que les cylindres axiles peuvent vivre et posséder leurs propriétés physiologiques sans être entourés d'une gaine de myéline : c'est là leur façon d'être constante au voisinage des cellules nerveuses dans lesquelles ils naissent ou se terminent, suivant qu'il s'agit des fibres motrices ou des fibres sensitives ; c'est encore dans ces conditions que les cylindres d'axe vivent et fonctionnent à l'extrémité périphérique des fibres nerveuses sensitives, motrices, vaso-motrices, etc. Par conséquent, on conçoit bien que, dans les irritations interstitielles des faisceaux blancs de la moelle, les cylindres axiles puissentdemeurer plus ou moins intacts,même alors que la gaîne de myéline a disparu. Si l'on rapproche ce qui a lieu dans les leucomyélilesinterstitielles de ce qui s'observe dans les leucoinyélites parenchymateuses, on voit que,
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dans les fibres nerveuses, la myéline est bien moins résistante que le cylinclre-axe : celui-ci ne se détruit sûrement, constamment que s'il est atteint d'une façon directe, primitive ; quant à la myéline, elle peut subir des altérations nutritives entraînant sa disparition, aussi bien lorsque le cylindre-axe est seul affecté dès le début, que lorsque les premières modifications morbides ont le lissu connectif interstitiel pour siège. Dans ce dernier cas, l'irritation morbide se propage sans doute de la névroglie à la gaîne de myéline des fibres nerveuses et cette propagation, qui entraîne la disparition de la gaîne dont il s'agit, est d'autant plus facile dans les centres nerveux, que la myéline n'est pas là, comme dans les nerfs, protégée par la gaîne de Schwann. L'irritation ne passe pas de la myéline aux cylindres d'axe, ou du moins elle ne les affecte pas à un assez haut degré pour provoquer leur déchéance vitale et leur disparition.
Cette persistance des cylindres axiles dans les plaques de la sclérose en îlots me paraît expliquer d'une manière satisfaisante comment ces lésions ne déterminent pas, comme conséquences forcées, des scléroses secondaires ascendantes ou descendantes. En effet, en dehors des limites des plaques de sclérose (je continue à parler de la sclérose polynésique de la moelle épinière), la myéline de chaque tube nerveux se trouve en contact direct avec le cylindre-axe non altéré et en rapport de contiguïté avec la névroglie saine : il suffit d'admettre, pour comprendre comment elle reste saine au-dessus ou au-dessous des plaques de sclérose, que sa nutrition intime ne dépend pas, ainsi que celle du cylindre-axe, de l'influence trophique des cellules nerveuses centrales, mais qu'elle n'est conditionnée que par l'état de la névroglie qui l'environne et par celui du cylindre-axe qu'elle entoure *.
Parmi les questions qui se posent à propos de l'histoire de la sclérose en plaques, il en est une bien plus embarrassante
1. D'après les recherches récentes de M. Babinski, la disparition de la gaîne de myéline, dans les plaques de sclérose, ne serait pas le résultat d'un simple trouble de nutrition produit par l'irritation de la gangue circonvoisine. Des cellules s'introtroduiraient au milieu de la myéline et la feraient disparaître par une sorte d'intussusceplion. Ces cellules pourraient provenir d'une prolifération du protoplasme qui existe à l'état normal dans toute fibre nerveuse, ou bien ce seraient soit des cellules de la névroglie, soit des cellules migratrices. M. Babinski rappelle que l'existence de leucocytes migrateurs dans les plaques de sclérose avait déjà été indiquée par MM. Hugo Ribbert, par Frommann, Buchwald et Putzar; mais aucun de ces auteurs n'avait interprété comme lui le rôle de ces cléments (Babinski, loc. cit., p. 14 tt
SlilV.).
encore que les précédentes, c'est celle qui est relative à la disposition même des lésions. En présence des centres nerveux provenant d'un cas de sclérose en plaques, on se demande comment il a pu se produire, dans tant de points divers, des îlots d'une altération partout identique, îlots séparés les uns des autres par des parties entièrement saines. S'il s'agissait d'un néoplasme cancéreux, tuberculeux, syphilomateux, etc., bien qu'il soit rare de trouver un grand nombre de nodules de cette nature clans les centres nerveux, on ne serait pas profondément surpris, et ces nodules offriraient nécessairement des caractères identiques ou très analogues dans les différents points qu'ils occuperaient. Mais l'on n'a pas affaire ici à des îlots réellement néoplastiques, dans le sens où nous venons d'employer le mot néoplasme. 11 s'agit d'îlots d'inflammation subaiguë, chronique même, avec transformation sclérosique du tissu affecté, et la configuration, les dimensions, de même que la distribution de ces îlots, ne sont soumises à aucune loi, ne sont réglées, en apparence, par aucune condition anatomique ou physiologique. De là, je le répète, les plus grandes difficultés d'interprétation.
Peut-on supposer que la distribution de ces lésions soit due à une prédisposition locale, existant dans tels et tels points des centres nerveux?Cette supposition ne satisfait guère, a priori] on ne comprend pas aisément cette prédisposition locale disséminée, surtout quand on considère que ce ne serait pas une prédisposition propre à un tissu spécial, ou à des éléments particuliers, mais qu'elle résiderait et se développerait jusqu'à réalisation, dans des territoires mixtes, comprenant de la substance blanche et de la substance grise et, dans chacune de ces substances, des régions constituées, anatomiquement et physiologiquement, de manière différente.
Une hypothèse plus admissible, au premier abord, serait celle qui rattacherait les lésions à des altérations vasculaires. Ces altérations peuvent effectivement, comme on le sait, n'être pas régulières dans leur distribution. Certains vaisseaux peuvent être atteints (de sclérose ou de scléro-athéromasie, par exemple) dans un organe, tandis que d'autres artérioles, naissant même parfois du même tronc que celles qui sont altérées, peuvent rester saines. Ne se pourrait-il pas que les parties des centres nerveux qui reçoivent leur irrigation sanguine des artérioles altérées, fussent exposées à subir des
modifications nutritives plus ou moins prononcées, et à devenir consécutivement le siège d'une irritation subinllammatoire, puis d'une sclérose ? Cette hypothèse ne me paraît pourtant pas pouvoir être acceptée sans réserves sérieuses. On sait bien que les altérations vasculaires, notamment les lésions scléro-athéromateuses peuvent être tout à fait prédominantes dans telle ou telle région du corps, dans tels ou tels organes, dans les centres nerveux, par exemple. Mais, réellement, on ne les voit pas alors disposées en sortes de foyers disséminés à la fois dans diverses régions de l'encéphale et dans différents points de la moelle épinière. Il est vrai que, dans les cas en question, il ne s'agit pas d'athéromasie, au moins comme processus principal ; mais les artères et artérioles dans les îlots de sclérose paraissent atteintes de panartérite et surtout de périartérite : or, il est possible que cette sorte de lésion puisse prendre naissance sur des bouquets d'arlérioles naissant d'artères plus ou moins éloignées les unes des autres. Disons, toutefois, que toutes les suppositions reposant sur l'idée d'altérations vasculaires disséminées ne pourraient être discutées que s'il était prouvé que ces altérations, dans les cas de sclérose en plaques disséminées, sont primitives et non secondaires. Rien de semblable jusqu'ici n'a été démontré. La multiplication des noyaux des parois vasculaires, l'épaississement souvent énorme de la tunique externe, sa transformation en tissu fîbrillaire, toutes ces modifications ne se rencontrent que dans l'intérieur des plaques de sclérose et il est bien permis de les regarder comme des effets du travail morbide subinflammatoire qui a produit la sclérose. Tous les éléments qui contribuent à former la névroglie, les vaisseaux y compris, sont irrités, enflammés, dans les îlots condamnés à subir la transformation sclérosique, et il me semble assez naturel d'admettre que les altérations vasculaires prennent naissance en même temps que celles des autres éléments anatomique de la gangue interstitielle.
On pourrait enfin se demander s'il ne s'agirait pas, dans ce cas, de lésions déterminées par l'arrêt dans les vaisseaux de certaines substances, provenant, soit de la surface interne des organes circulatoires, soit de foyers infectieux : la sclérose serait, dans le premier cas, le résultat d'un travail analogue à celui qui s'effectue dans les infarctus; dans le second, ■elle aurait pour cause l'irritation suscitée par l'arrêt de mi-
crobes infectieux dans les capillaires des centres nerveux.
11 est impossible, croyons-nous, de considérer les lésions de la sclérose en plaques comme des infarctus des centres nerveux. Chez les malades offrant, d'une façon manifeste, les conditions des thromboses ou des embolies des centres nerveux, on ne voit jamais, en effet, d'altérations semblables à celles de la sclérose en îlots et l'on n'est pas en droit de penser que les obstructions des artères des centres nerveux peuvent avoir eu, dans cette maladie, des conséquences différentes de celles qu'elles ont dans les cas ordinaires l.
On pourrait, au contraire, admettre, sans heurter trop fortement les vraisemblances, que des particules infectieuses, arrêtées dans les vaisseaux capillaires des centres nerveux, peuvent provoquer, dans le tissu qu'ils traversent et dans leurs propres parois, une irritation subinilammaioire progressive, aboutissant à la sclérose.
Et cependant, que de difficultés encore ! Quelle raison pourrait-on alléguer pour expliquer cette forme particulière de processus phlegmasique, si différente de celle des inflammations provoquées d'ordinaire par les agents infectieux? Sous l'influence de ces agents transportés et arrêtés dans tels ou tels points du corps, ce sont, en général, des inflammations assez violentes, souvent suppuratives, parfois même gangreneuses, qui se développent: or, dans la sclérose en plaques, il s'agit d'un travail morbide, plus ou moins lent, qui ne se complique jamais de suppuration ou de destruction complète de tissu, mais qui se borne presque à opérer des modifications de la névroglie et des vaisseaux qu'elle contient (la disparition de la myéline des tubes n'est qu'un phénomène secondaire). D'autre part, quelle analogie peut-on invoquer pour se rendre compte de cette localisation exclusive des lésions dans les centres nerveux? Pourquoi les particules infectieuses, provenant d'un ou de plusieurs foyers primitifs, ne susciteraient-elles un travail subinflammatoire que dans les centres nerveux, puisqu'elles doivent
1. Dans les nombreuses expériences que j'ai faites pour déterminer des arrêts de la circulation dans les artérioles de la moelle épinière, je n'ai jamais observé que des ramollissements de ce centre nerveux. Ces expériences ont toutes consisté dans l'injection de poudre de lycopode dans une des artères crurales, chez des chiens. L'injection était pratiquée de la racine du membre vers le cœur, et l'eau contenant les spores en suspension était poussée avec une force suffisante pour qu'elle pût remonter jusqu'au niveau des artères rénales, pénétrer dans les artères lombaires et delà dans les artères spinales.
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être entraînées dans tous les réseaux capillaires périphériques et que, par suite, elles devraient, semble-t-il, exercer sur bien des organes différents leur influence phlogogène? Que l'apparition des premiers symptômes de la sclérose en plaques ait suivi de près, dans un certain nombre de cas, l'évolution d'une maladie dite zymotique, en particulier d'une fièvre typhoïde, cela ne peut pas être mis en cloute : MM. Kahler et Pick avaient indiqué ce fait en 1879 ; plusieurs auteurs ont publié des observations confirmatives 1 et l'on doit à M. Pierre Marie un intéressant travail sur ce point de l'histoire de la sclérose en plaques2. Mais que les lésions de la sclérose en plaques aient pour cause, comme le pensent MM. Pick et Kahler, l'influence exercée sur les centres nerveux par les microbes qui sont sans doute les contages des maladies infectieuses, c'est là une opinion très controversable, du moins dans l'état actuel de la science. Ce qui nous met en grande défiance vis-à-vis de cette hypothèse, c'est que, dans un bon nombre de cas de sclérose en plaques, ou bien l'on ne constate pas dans les antécédents des malades le moindre indice d'une affection microbique quelconque3, ou bien, si l'on signale une affection de ce genre, on voit qu'elle a eu lieu plusieurs années avant les premières manifestations de la myélopathie.
D'autre part, bien que cette objection n'ait peut-être pas une valeur absolue, il faut tenir compte de la marche des lésions et cette marche ne s'accorde guère avec la supposition qui admet la pénétration dans le sang d'une substance infectieuse, provenant de foyers primitifs et allant provoquer dans les centres nerveux des inflammations locales disséminées. S'il en était ainsi, s'il s'agissait, par exemple, comme points de départ, des ulcérations intestinales delà fièvre typhoïde, il semble que les lésions de la sclérose en plaques devraient être contemporaines dans toute l'étendue des centres nerveux. Or, il est bien probable que ces lésions ne se produisent pas d'une seule poussée pour ainsi dire, mais qu'elles prennent naissance successivement et souvent avec lenteur dans les différents points de la moelle, du bulbe rachidien et de l'encéphale, tantôt dans un sens ascendant, tantôt
Voy. p
2. P. Marie. Sclérose en plaques et maladies infectieuses. Progrès médical, 1884. p. 287 et suiv.
3. Je me suis convaincu qu'il n'y avait eu aucune maladie infect'euse chez quelques-uns des malades atteints de sclérose polynésiqne, que j'ai eus sous les yeux.
dans un sens descendant, tantôt enfin sans ordre régulier- L'hypothèse dont il s'agit ne paraît pas pouvoir expliquer cette succession des lésions de la sclérose en plaques.
En réalité, la cause prochaine du développement de la sclérose en plaques disséminées nous échappe tout autant que celle des scléroses systématiques primitives de la moelle épinière : la disposition des lésions de la sclérose polynésique semble bien d'ailleurs indiquer que ces lésions ont une pathogénie spéciale. De nouvelles données sont nécessaires pour qu'il soit possible d'aborder ce difficile problème avec quelque espoir de réussir à, le résoudre.
Si l'on rencontre des difficultés très grandes lorsqu'il s'agit d'expliquer la configuration et la distribution des lésions de la sclérose en plaques, il n'est guère plus facile de se rendre compte des rapports qui lient certains symptômes de la maladie à ces lésions. Je ne parle pas des douleurs qui s'observent quelquefois pendant les premiers temps de l'évolution de la sclérose. Ces douleurs sont dues à l'irritation subinflammatoire des parties sensibles de la moelle épinière. Leurs caractères ne laissent aucun doute à cet égard : les unes siègent dans la région rachidienne et irradient dans les parties latérales du tronc ou dans les membres ; elles sont continues, parfois exacerbantes, plus ou moins vives et s'accompagnent d'une sensation de constriction, soit autour du thorax ou de l'abdomen, soit autour de telle ou telle .partie des membres; les autres sont fulgurantes et se font sentir surtout dans les membres.
Quant à l'affaiblissement qui est si manifeste dans les membres inférieurs chez un bon nombre de malades et qui se produit souvent peu de temps après le début de l'affection, il est une conséquence toute naturelle des lésions. Bien que la myéline des fibres nerveuses ait seule disparu dans les plaques de sclérose et que les cylindres axiles y persistent pour la plupart, bien que ces fibres nerveuses ainsi modifiées conservent encore leurs propriétés fondamentales, il n'est pas possible cependant de supposer que ces propriétés soient toujours absolument intactes : par conséquent, lorsque les plaques de sclérose, comme cela a constamment lieu sur un point ou un autre de la moelle, atteignentlës régions postérieures des faisceaux médullaires latéraux, c'est-à-dire les régions de ces faisceaux dites pyramida-
les, on conçoit que les parties du corps, dont les nerfs moteurs naissent de la moelle au-dessous de ces plaques, puissent se mouvoir avec moins d'énergie que dans l'état normal.
Le tremblement spécial de la sclérose en plaques, au contraire, est au nombre des symptômes dont l'explication ne découle pas directement de la connaissance des lésions de la maladie. La physiologie du tremblement envisagé en général est loin d'être complètement élucidée et le mécanisme de ce trouble morbide est peut-être plus obscur encore ici que dans les autres affections où on l'observe, à cause des caractères qu'il présente dans la sclérose en plaques.
Le tremblement persistant d'une partie du corps peut être produit par un affaiblissement du tonus des muscles qui sont chargés de l'exécution des mouvements fonctionnels commandés d'ordinaire à cette partie. S'il s'agit par exemple du tremblement de la main sur l'avant-bras, il peut avoir pour cause l'affaiblissement — par fatigue ou par lésions de la moelle — du tonus des muscles fléchisseurs des doigts de la main. Sous l'influence de la diminution d'énergie de ce tonus, le muscle extenseur commun de la main et des doigts entraîne la main dans son sens; mais ce mouvement provoque presque aussitôt une réaction réflexe des fléchisseurs qui ramènent vivement la main en flexion : cette réaction est brusque et ne dure qu'un instant; les muscles fléchisseurs retombent dans le repos; l'extenseur commun, dont le tonus l'emporte alors sur celui de ces muscles, attire de nouveau la main dans le sens de son action, ce qui, tout aussitôt, suscite derechef une contraction réflexe des fléchisseurs et une flexion de la main, et ainsi de suite. On voit que cette succession d'extensions et de flexions de la main sur l'avant-bras, qui constitue, en somme, la variété la plus ordinaire du tremblement de la main, peut s'expliquer par l'hypothèse qui l'attribue à un affaiblissement du tonus des fléchisseurs de la main : le résultat serait évidemment le même si les extenseurs de la main et des doigts étaient les muscles dont le tonus aurait été primitivement affaibli \ Cette manière de comprendre le mécanisme du tremblement rend compte d'un des caractères importants de ce phénomène morbide, je veux parler
!. 11 en serait encore de même si, au lieu d'un affaiblissement de certains muscles de l'avant-bras, il y avait, par suite des lésions de la moelle, une excitation morbide, soit de ces muscles, soit de leurs antagonistes.
de la force souvent assez grande avec laquelle s'effectuent les deux mouvements en sens inverse de la partie qui tremble. Ces deux mouvements s'opèrent, en effet, l'un et l'autre, dans beaucoup de cas, avec assez d'énergie pour qu'on ne puisse les arrêter complètement qu'avec une certaine difficulté.
Nous aurons à parler de nouveau de cette sorte de tremblement, en étudiant la paralysie agitante, maladie dans laquelle les mains présentent des oscillations de ce genre. Dans la sclérose en plaques, on peut observer un tremblement analogue à celui delà paralysie agitante ; mais ce n'est pas là un des phénomènes habituels de la maladie. Au contraire, au nombre de ces phénomènes, on doit compter, comme nous l'avons vu, le tremblement spécial qui se manifeste surtout dans les membres supérieurs, mais que l'on peut voir aussi agiter, dans certains cas, les membres inférieurs et la tête. Je rappelle que ce qui caractérise ce trouble moteur, c'est qu'il ne se produit ou n'acquiert une grande intensité que sous l'influence des émotions ou encore lorsque des mouvements volontaires sont exécutés.
La théorie générale du tremblement trouve-t-elle ici une application rigoureuse? Je ne le pense pas. Le tonus musculaire n'est pas en cause ou, du moins, il ne s'agit pas, comme cause déterminante, soit d'un affaiblissement, soit d'une augmentation du tonus des muscles fléchisseurs ou des muscles extenseurs. Ce qui donne le branle au mouvement, c'est une contraction volontaire. Dans l'exemple choisi, lorsque le malade porte un verre ou une cuiller à sa bouche, c'est une contraction volontaire des fléchisseurs de l'avant-bras sur le bras. Le mouvement déterminé par cette contraction commence; mais presque aussitôt ce mouvement provoque une excitation des parties de la substance grise qui innervent le triceps brachial. Ce muscle, qui ne doit se contracter que dans la mesure nécessaire pour pondérer le jeu des muscles fléchisseurs, se raccourcit brusquement eténergiquement. Il triomphe momentanément de la contraction des fléchisseurs et force l'avant-bras à exécuter un mouvement d'extension. La contraction réllexe du triceps ainsi provoquée ne dure qu'un instant: aussi les fléchisseurs, sous l'impulsion de la volonté, reprennent-ils tout de suite le dessus ; à la manière d'un ressort tendu, auquel on rend la liberté, ils ramènent d'une façon presque soudaine l'avant-bras au point qu'il avait atteint au début et le lui font même dépasser. Une nouvelle extension réflexe vient de nou-
veau interrompre le mouvement de flexion de l'avant-bras et entraîne ce segment du membre sans l'étendre tout à fait autant que la première fois ; puis la flexion recommence et conduit la main un peu plus près de la bouche ; elle est encore interrompue et ainsi de suite. Sans doute pour triompher dans cette lutte l'effort permanent des fléchisseurs devient instinctivement de plus en plus énergique, à mesure que la main s'approche delà bouche : les mouvements réflexes d'extension augmentent parallèlement comme force et comme fréquence, de telle sorte que les oscillations de va-et-vient qui agitent l'avant-bras deviennent cle plus en plus violentes et rapides. Ce trouble des mouvements du membre supérieur indique évidemment l'existence d'une exagération morbide de l'excitabilité réflexe de la substance grise médullaire.
Les émotions n'ont d'influence sur le tremblement des mains et de la tête qu'en exaltant l'impressionnabilité des centres nerveux et en rendant plus faciles et plus vives les réactions réflexes qui interviennent comme les ressorts principaux du mécanisme de ce tremblement.
Le tremblement spécial delasclérose en plaques peut être rapproché d'un autre phénomène qui s'observe aussi dans la plupart des cas de sclérose en plaques ; je veux parler de ce phénomène morbide auquel nous avons donné, M. Charcot et moi, le nom de trépidation réflexe du pied et qui a été décrit depuis sous les noms de phénomène du pied, clonns du pied. La trépidation énergique que l'on provoque dans le pied, en le fléchissant sur la jambe et en le maintenant ainsi fléchi, est aussi un indice de l'existence d'une exaltation du pouvoir réflexe de la moelle. Cette trépidation a été attribuée par M. Erb à une excitation du tendon d'Achille, produite par la tension que détermine dans ce tendon la flexion du pied sur la jambe. J'ai indiqué précédemment le mécanisme de ce symptôme ; je n'y reviendrai pas ici. Je veux me borner à faire remarquer l'analogie qui existe entre cette trépidation et le tremblement spécial dont nous venons de parler. C'est, en réalité, le même phénomène : seulement, lorsqu'il s'agit du pied, c'est la flexion passive du pied, produite par la main du médecin, qui provoque la réaction réflexe des extenseurs de ce segment du membre inférieur : cette réaction soudaine cesse presque aussitôt, de telle sorte que la pression exercée par la main sur le pied peut le ramener brusquement en flexion forcée, ce qui suscite un nouveau mouvement réflexe
d'extension : c'est la succession de ces flexions passives et des extensions réflexes consécutives qui constitue la trépidation réflexe du pied ; quant au tremblement de l'avant-bras et de la main, c'est la flexion volontaire de l'avant-bras sur le bras qui le provoque; mais, au fond, le mécanisme est identique dans les deux cas. Dans le tremblement ou la trépidation de l'avantbras, l'extension brusque qui vient interrompre, à chaque instant, le mouvement volontaire de flexion de l'avant-bras, peut être attribuée à la traction subie par le tendon du biceps brachial ou par ce muscle lui-même pendant cette flexion.
Chez certains malades, en poussant fortement et d'une façon continue la plante du pied vers le tronc, pendant que la jambe est étendue sur la cuisse et que le corps est dans le décubitus dorsal, on peut, comme je l'ai dit, déterminer une trépidation de tout le membre dans le sens de sa longueur : le mécanisme est encore le même que dans les cas précédents.
Outre la trépidation provoquée dont nous venons de parler, on peut observer aussi, dans d'autres conditions, une trépidation des membres inférieurs, analogue à celle qui est si fréquente dans les membres supérieurs. Quand le malade couché cherche à mouvoir un de ses membres inférieurs, à le lever par exemple au-dessus du plan du lit, ce membre est pris parfois d'un tremblement spasmodique qui peut persister pendant toute la durée du mouvement volontaire.
Des tremblements analogues se produisent aussi, dans quelques cas, lorsqu'on frappe, avec la main, le tendon rotulien ou le triceps crural, ou qu'on presse entre les doigts les masses musculaires du membre inférieur, ou qu'on applique un corps froid à sa surface, etc. En un mot, on peut observer, chez les malades atteints de sclérose en plaques disséminées, tous les phénomènes qui ont été décrits et sont encore chaque jour désignés sous le nom d'épilepsie spinale. La manifestation de ces phénomènes implique, d'une façon générale, une exaltation du pouvoir réflexe de la moelle épinière, et elle rappelle, dans une certaine mesure, ce qui a lieu dans les crises spasmodiques, observées chez des animaux faiblement strychnisés. On peut d'ailleurs parfois, chez ces animaux, dans ces conditions, déterminer des trépidations analogues à celles qui ont lieu, chez l'homme, dans la sclérose en plaques et dans d'autres affections médullaires. Il suffit, pour cela, de fléchir un peu, avec la paume de la main, appliquée
contre le pied, un des membres postérieurs et de le maintenir fléchi. Des mouvements d'extension brusques, répétés, rythmés pour ainsi dire, se produisent aussitôt, mouvements semblables, ou à peu près, à ceux du phénomène du pied chez l'homme.
L'exaltation du pouvoir réflexe de la moelle, dans cette maladie, est due vraisemblablement, pour la plus grande part, à l'irritation des éléments de ce centre nerveux. Peut-être doiton incriminer aussi les difficultés qu'opposent les lésions aux communications normales entre telles ou telles régions de la moelle épinière et de l'encéphale.
C'est aussi à l'augmentation morbide de la réflectivité médullaire qu'il faut attribuer les phénomènes de contracture qui peuvent se montrer dans la sclérose en plaques disséminées. L'irritation subinflammatoire de certaines régions excitomotrices de la moelle provoque et entretient à l'état continu, par suite de cette exagération de la réflectivité de la moelle, une contraction plus ou moins énergique des muscles qui sont animés par des nerfs provenant cle ces régions.
Parmi les symptômes par lesquels se traduit l'existence d'îlots de sclérose dans le bulbe rachidien et clans les autres parties de l'encéphale, il en est un qui rappelle la trépidation des membres supérieurs : c'est le nystagmus. Cette oscillation spasmodique des globes oculaires me paraît s'expliquer par un affaiblissement ou une exaltation du tonus des muscles qui meuvent les yeux soit dans un sens, soit dans un autre. Presque toujours le nystagmus est franchement horizontal et, par conséquent, il serait dû, d'après cette hypothèse, à une diminution ou à une augmentation de l'énergie soit des muscles qui font mouvoir les globes oculaires de droite à gauche, soit des muscles qui produisent le mouvement inverse. Si l'on suppose un affaiblissement du tonus des muscles droit externe de l'œil droit et droit interne de l'œil gauche, les globes oculaires sont entraînés de droite à gauche par les muscles antagonistes : ce mouvement détermine une excitation réflexe des muscles affaiblis qui se contractent brusquement et ramènent les yeux de gauche à droite. La contraction de ces muscles n'a que la durée d'un instant : les antagonistes, dont le tonus n'a pas varié, entraînent de nouveau les yeux; puis une contraction réflexe des muscles affaiblis est provoquée, d'où un mouvement dans le sens de leur action et ainsi de suite.
Quant aux autres troubles fonctionnels produits par les îlots de sclérose disséminés dans les diverses régions de l'encéphale, leur explication, dans cette maladie, ne présente pas de difficultés particulières. Dans certains des cas où l'on observe des phénomènes de mélancolie profonde, de véritable lypémanie, surtout dans ceux où l'on a vu se produire des symptômes analogues ou semblables à ceux de la paralysie générale, il y a peut-être des lésions de périencéphalite diffuse, provoquées par le travail irritatif dont les plaques corticales de sclérose sont le siège.
VINGT-NEUVIÈME LEÇON Paralysie agitante
La paralysie agitante n'est pas, à proprement parler, une maladie de la moelle épinière. Elle est due vraisemblablement à des modifications morbides du bulbe rachidien et de la protubérance annulaire : mais il me paraît probable que la moelle épinière est atteinte, à un certain degré, au moins dans un bon nombre de cas ; c'est même, chez certains malades, par des troubles du fonctionnement de ce centre nerveux que l'affection semble commencer. La paralysie agitante peut ainsi être considérée comme une des espèces morbides qui forment transition entre la pathologie médullaire et la pathologie bulbaire. Je crois donc devoir exposer ici, d'une façon sommaire, l'état de nos connaissances sur cette maladie.
Jusqu'en 1817, le tremblement particulier qui constitue le symptôme le plus significatif de la paralysie agitante avait été confondu avec les autres espèces de tremblement qu'on observe dans des conditions diverses. Ce fut Parkinson qui, dans cette année 1817, décrivit, sous le nom de Shaking Palsy ou de Paralysis agit ans \ une affection du système nerveux, à marche progressive, caractérisée par divers symptômes, au premier rang desquels on trouve un affaiblissement des forces physiques et surtout un tremblement plus ou moins prononcé des membres et parfois de la tête. La description tracée par le médecin anglais offre une netteté remarquable.
Quelques particularités plus ou moins importantes ont été signalées plus tard; mais la physionomie clinique de la maladie nous apparaît encore aujourd'hui telle qu'il l'avait dessinée : aussi la plupart des pathologistes donnent-ils souvent à cette maladie le nom de maladie de Parkinson, désignation qui a l'avantage, en rappelant le nom de l'auteur quia démêlé ce type morbide, de ne pas faire croire, comme le nom de Paralysie
[gi. Parkinson. Essay on the Shak'mg Palsij . London, 1817.
agitante, qu'il s'agit, dès le début, d'une paralysie avec agitation. Dans un travail que nous avons publié, M. Charcot et moi, sur la paralysie agitante \ nous avons cité les différents auteurs qui ont contribué à compléter la description de cette maladie : Elliotson 2, Marshall- Hall 3, Stokes *, Graves \ Todd G, Ganstatt \ Blasius 8, Basedow 9, Romberg t0, Hasse u. En France, avant la publication de notre travail, Trousseau 12 et M. Germain Sée u étaient les deux seuls médecins qui eussent mentionné la paralysie agitante. Depuis lors, de nombreux travaux ont été publiés sur cette maladie. Nous serons amenés à citer plusieurs de ces travaux dans cette leçon. Mais nous devons dire que la plupart des données qu'ils contiennent se trouvent magistralement exposées dans les leçons de M. Charcot sur les maladies du système nerveux, et que les recherches faites depuis lors en France sur la paralysie agitante ont été presque toutes entreprises sous son inspiration et à l'aide de matériaux puisés dans son service de la Salpêtrière. Récemment M. Grasset a consacré un intéressant chapitre de son Traité des maladies du système nerveux à l'étude de cette affeclion u.
Symptômes. — Si l'on examine un malade atteint de paralysie agitante, lorsque l'affection a atteint son plein et régulier développement, on est frappé, à première ^ue, par le tremblement que présentent ses membres. S'il est debout, il ne peut quelquefois pas rester immobile; il oscille sur ses membres inférieurs dans le sens vertical; ou bien ces membres s'écartent et se rapprochent alternativement par un mouvement de tremblement de dedans en dehors et de dehors en dedans. Les mains sont dans un état d'oscillation continuelle et parfois cer-
1. Charcot et Vulpian. De la paralysie agitante. Gaz. Hebdomadaire de Méd. et de Ghir. 1861, p. 765 et suiv., et 1862, p. 16 et suiv.
2. Elliotson, Principles and Practic of Medicin, London, 1839.
3. Marshall -Hall. On the Diseases and Derang. oftheNerv. Syst.,i$b\, p. 320.
Trousseau ; Union Méd., 8 fév
13. G. Sée, De la chorée et des affections nerveuses en général. Paris, 1851 p. 110.
14. J. Grasset. Traité pratique des maladies du système nerveux. Montpellier p. 938 et suiv.
tains doigts eux-mêmes offrent un mouvement oscillatoire très marqué. La tête peut ne pas trembler, même alors que le tremblement est très fort dans les membres; mais elle présente une attitude particulière : elle est. un peu penchée ou portée en avant et reste immobile dans cette situation; on dirait que la tête est soudée à la colonne vertébrale et que celle-ci ne possède pas la moindre mobilité. Cette attitude ne se modifie pas lorsque le malade cherche à marcher. La physionomie du malade est peu mobile ou même tout à fait atone; souvent elle est plus ou moins empreinte de tristesse. La parole est lente et ne provoque en général dans le visage aucun mouvement expressif quelconque. Parfois les yeux se remplissent de larmes dès que le patient fait le récit de sa maladie.
Les membres affectés de tremblement sont généralement affaiblis dans la période dont nous parlons, mais cet affaiblissement n'empêche pas l'exercice du mouvement volontaire : ce sont les oscillations des mains et des avant-bras ou celles des membres inférieurs qui limitent et entravent plus ou moins les fonctions motrices. Les membres supérieurs sont d'ordinaire immobiles pendant la marche, les avant-bras souvent à demi fléchis sur les bras et cette attitude est assez habituelle aussi lorsque le malade est en repos, dans la station verticale. D'autre part, le malade peut éprouver une certaine difficulté à maintenir son équilibre, surtout lorsqu'il se met en marche, et il est entraîné à précipiter son pas, à trottiner pour ainsi dire, et il ne peut s'arrêter qu'avec peine; il arrive même qu'il tombe en avant, s'il ne rencontre pas un obstacle qui lui fournisse un point d'appui. Parfois il a du vertige, principalement s'il cherche à regarder à gauche ou à droite ou en haut. Parfois aussi, mais rarement, il éprouve une certaine tendance à marcher à reculons.
Les fonctions de la vie organique ne sont pas troublées. La circulation, la respiration, la digestion, s'exécutent d'une façon régulière. On peut assez souvent observer une salivation exagérée, un véritable ptyalisme. Une autre sécrétion peut aussi être modifiée : le malade, s'il tremble beaucoup, peut, en effet, être tourmenté par une diaphorèse plus ou moins abondante et il se plaint en même temps d'éprouver une sensation pénible de chaleur générale.
Lorsque la maladie a fait de nouveaux progrès, la marche devient de plus en plus difficile, puis finit par être impossible ;
l'affaiblissement des membres supérieurs se prononce de plus en plus pendant que l'intensité du tremblement augmente graduellement. Le malade finit par être condamné à rester assis dans un fauteuil et même, plus tard, il est confiné au lit ; l'appétit se perd; la digestion se trouble, l'assimilation languit; le sommeil tend à disparaître; la fatigue s'accroît de jour en jour et les forces déclinent de plus en plus. Une affection viscérale se déclare, phtisie, broncho-pneumonie, etc., et vient terminer les souffrances du malade, ou bien la mort est produite par des complications vésicales ou rénales, ou encore par des escarres de la région du sacrum.
— Des divers symptômes que nous venons d'indiquer, le plus saillant est sans contredit le tremblement cle diverses parties du corps, en particulier celui des membres. C'est dans les membres supérieurs qu'il offre, en général, le plus d'intensité. Lorsqu'il y est bien accusé, il se présente sous forme d'oscilla-* dons rythmées et incessantes soit des doigts, soit des mains tout entières, soit des avant-bras et même il peut s'étendre aussi aux bras. Le plus souvent ce sont les mains et les doigts qui sont le siège de l'agitation la plus nette.
Si le malade est debout ou assis et s'il fléchit l'avant-bras sur le bras, il appuie instinctivement, pour le fixer, son avantbras contre le thorax. On voit alors la main en pronation trembler plus ou moins fortement. Les oscillations, plus ou moins étendues, sont rapides, régulièrement espacées et se font dans un sens constant : ce sont tantôt des flexions et extensions alternatives de la main, tantôt des adductions et abductions, tantôt des mouvements successifs de pronation et de supination ; tantôt enfin le sens des oscillations est une sorte de combinaison de telles et telles de ces directions. Les doigts, chez certains malades, restent immobiles, à demi fléchis, le pouce en adduction, plus ou moins rapproché par sa pulpe de celles de l'index et du médius, comme lorsqu'on tient une plume pour écrire; chez d'autres malades, les doigts sont eux-mêmes oscillants et ils exécutent, d'une façon rapide et régulièrement rythmée, des mouvements rappelant, par exemple, ceux qu'ils font pour filer le chanvre ou pour masser une prise de tabac dans une tabatière, ou pour faire une boulette de mie de pain, etc., mouvements auxquels prennent part surtout le pouce, l'index et le médius.
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Parfois, mais rarement, ce sont des mouvements de tremblement de l'ensemble des doigts à demi fermés qui s'écartent et qui s'approchent alternativement du talon de la main. Les doigts peuvent d'ailleurs être agités chacun d'un tremblement individuel, peu étendu, et sans apparence d'un mouvement fonctionnel quelconque.
Les mouvements oscillatoires de lavant-bras sur le bras sont loin d'être constants. Ce sont des flexions et extensions alternatives, produisant des excursions plus ou moins étendues de la main dans le même sens.
Le tremblement des membres supérieurs, ou même de lun d'eux, peut, lorsqu'il est intense, communiquer des oscillations au tronc tout entier. Il en est encore ainsi, et plus souvent encore, clans le cas où le tremblement est très prononcé dans les membres inférieurs.
Si l'on cherche à arrêter ce tremblement en saisissant la main du malade, on y réussit assez facilement, en général; mais on éprouve cependant un peu de résistance et même on sent encore un certain tremblement rythmé des muscles de l'avant-bras. Dans certains cas, il faut déployer une assez grande force pour maîtriser les oscillations et l'on se rend bien compte alors qu'il s'agit là, non d'un résultat de faiblesse musculaire, mais d'un phénomène réellement actif.
D'ailleurs, lorsque le tremblement n'est pas intense et quand il n'est pas de date ancienne, il n'est pas absolument rare que le malade puisse lui-même suspendre ce mouvement morbide par un effort énergique de la volonté: toutefois, il ne réussit ainsi, le plus souvent, qu'à le modérer un peu. Dans un cas comme dans l'autre, l'influence de la volonté sur le tremblement ne dure pas au delà de quelques moments, c'est-à-dire d'une demi-minute, d'une minute, par exemple.
Les émotions, même légères, augmentent toujours le tremblement de la paralysie agitante. Il en est surtout ainsi lorsque le malade cesse d'appuyer ses avant-bras et ses mains soit sur son corps, soit sur son lit, soit sur les bras d'un fauteuil, etc., car c'est dans ces conditions de liberté des membres que, même dans les circonstances ordinaires, les oscillations des avantbras, des mains et des doigts, sont le plus prononcées. Ainsi, elles s'exagèrent le plus souvent lorsque le malade étend l'avantbras sur le bras, la main sur l'avant-bras et qu'il porte son bras en avant ou en dehors.
Le tremblement ne devient pas plus fort, en général, lors des mouvements volontaires. Mais il n'en est pas toujours ainsi. On voit très souvent des malades chez lesquels le tremblement s'exagère à un plus ou moins haut degré au moment où ils commencent un mouvement volontaire, puis, après un court instant, le tremblement revient à son allure première et y reste pendant que s'accomplit l'ordre de la volonté. 11 est des cas — et ils ne sont pas rares — où le tremblement non seulement n'augmente pas, mais diminue même, lorsque le malade fait un mouvement énergique; lorsqu'il presse, par exemple, la main qu'on lui dit de serrer avec la sienne, ou lorsqu'il soulève un fardeau un peu lourd, etc.
Jamais d'ailleurs, on ne voit, dans la maladie de Parkinson, les oscillations de la main et del'avant-bras augmenter progressivement d'intensité et se changer en une trépidation violente, comme dans la sclérose en plaques, dans le cours d'un mouvement volontaire. Pendant une grande partie de la durée de l'affection, le malade peut manger seul, avec la main qui tremble le plus ; il peut même porter à sa bouche une cuiller pleine de potage sans en laisser retomber dans l'assiette et il y a des cas dans lesquels le tremblement, loin d'augmenter pendant que ce mouvement s'exécute, diminue notablement ou cesse tout à fait, pour recommencer avec plus ou moins de force lorsque la main s'écarte de la bouche et puise une nouvelle cuillerée. C'est, en général, dans des périodes avancées, que le malade peut être obligé de renoncer aux aliments liquides, parce qu'il renverse constamment le contenu de sa cuiller. De même alors, il éprouve une grande difficulté à boire, non que sa main soit prise d'une trépidation de plus en plus intense à mesure qu'elle s'approche de la bouche, comme dans la sclérose en plaques, mais seulement par suite du tremblement très accentué de la main : il est obligé soit de saisir son verre avec les deux mains pour le porter à la bouche, soit de baisser la lête jusqu'à ce que la bouche soit en contact avec le verre posé sur la table et de retenir avec les mains le verre appliqué contre la bouche, pendant que la lête et le Ironc se redressent. Lorsqu'il veut verser de l'eau ou du vin dans un verre, le tremblement peut rendre cette opération très difficile.
L'écriture, d'abord difficile, devient plus tard presque impossible. Les lettres sont tracées avec de telles irrégularités qu'elles ne sont plus reconnaissables.
On a cherché à obtenir des représentations graphiques du tremblement des mains chez des malades atteints de paralysie agitante (comme dans d'autres cas de tremblement). On y parvient, non sans quelques difficultés et, lorsqu'on y réussit, on peut étudier, par ce procédé, les variations du tremblement selon les phases de la maladie ou sous diverses influences ; on peut se rendre compte assez exactement des modifications produites par telle ou telle médication. D'ailleurs, un des meilleurs procédés pour suivre les variations du tremblement clans les diverses périodes de la maladie, consiste, lorsque le malade sait écrire, à recueillir, de temps en temps, des spécimens de son écriture.
Le sommeil suspend le tremblement de la paralysie agitante : c'est là un effet qui s'observe toujours lorsque la maladie est de moyenne intensité; mais quand elle est d'ancienne date et surtout quand elle se traduit par un tremblement très fort des extrémités, particulièrement des mains, l'influence du sommeil n'est pas aussi constante. On voit des malades chez lesquels le tremblement persiste, quoique affaibli, pendant le sommeil. Chez d'autres, le sommeil léger n'interrompt pas le tremblement; il ne cesse que lorsque le sommeil est profond.
Dans les cas où le tremblement des membres supérieurs est violent, il peut continuer à se produire, même lorsque ces membres reposent sur un appui ; il en est surtout ainsi des oscillations caractéristiques des doigts.
Tout ce qui vient d'être dit du tremblement des mains s'applique, à peu de chose près, à celui des autres parties du corps. Les membres inférieurs, dans la plupart des cas, tremblent beaucoup moins que les membres supérieurs. Chez certains malades, ces membres peuvent même ne point offrir d'oscillations involontaires, bien que le tremblement des membres supérieurs soit considérable. Dans d'autres cas, le tremblement est plus prononcé dans les membres inférieurs que dans les membres supérieurs. C'est ce qui avait lieu, d'une façon bien nette, dans un cas dont la relation est consignée dans la clinique de la Charité, publiée par M. Raymond \
Lorsque les membres inférieurs tremblent aussi, ce phénomène est très apparent, soit dans la station verticale, soit dans l'attitude assise. Ces membres offrent alors de courtes oscilla-
l. Vulpian. Clinique Médicale de la Charité, publiée par M. Raymond, 1879. — P. 868, obs. CLXI.
fions latérales qui sont bien visibles quand le malade est examiné sans vêtements, mais qui s'aperçoivent encore nettement, dans la plupart des cas, lorsque le malade est habillé. Ce tremblement varie sous les mêmes influences que le tremblement des membres supérieurs : il est moins fort quand le malade est au lit, les membres étendus, dans le relâchement ; il cesse même alors souvent ; il augmente dès que les membres ne sont plus soutenus dans toute leur longueur, et surtout dans la station verticale ou l'attitude assise, lorsqu'ils n'appuient plus sur le sol que par la surface plantaire. La fatigue, les émotions l'exagèrent notablement.
La tête ne tremble pas dans tous les cas. Bien loin de là : elle est bien plus souvent comme soudée au cou et presque immobile pendant les mouvements du corps. Dans certains cas, elle est agitée comme d'une sorte de braillement soit d'avant en arrière, soit transversalement, soit dans un sens oblique, et ces oscillations de la tête sont plus ou moins étendues suivant que le malade est calme ou ému, suivant qu'il parle ou ne parle pas, etc.
J'ai vu dans un cas 1 la tête présenter un tremblement continuel, pendant l'état de veille, chez un malade confiné au lit. La tête était, dans ce cas, inclinée en avant et à droite ; l'angle droit de la mâchoire était continuellement en contact avec la face antérieure de la clavicule droite et, dans la dernière période de la maladie, des escarres s'étaient formées au niveau de la mâchoire et de la clavicule, dans les points soumis à une pression incessante avec frottement.
Chez quelques malades, la mâchoire inférieure reste souvent un peu écartée de la mâchoire supérieure et offre des oscillations verticales, c'est-à-dire un véritable tremblement plus ou moins accusé. Ce tremblement peut cesser complètement lorsque les mâchoires et les lèvres se rapprochent, mais il y a encore parfois alors un léger tremblement de la lèvre inférieure.
Il n'y a jamais de nystagmus et le tremblement des paupières est rare tout au moins.
Ces phénomènes de tremblement peuvent exister, ainsi que je l'ai dit, sans que la force des mouvements volontaires aie diminué d'une façon bien appréciable. J'ai vu, comme tous les médecins, des malades dont les mains offraient un tremblement très fort et qui pouvaient pourtant serrer avec une grande
t. Clinique Médicale de la Charité. Loc. cit., p. S6G.
vigueur les doigts qu'on leur disait de presser : avec le dynamomètre à main, ou pouvait constater plus exactement que leur force était encore considérable. Lorsqu'il n'y a qu'un seul membre supérieur atteint, on reconnaît assez souvent, dans les premières périodes de la maladie, que la main correspondante, même lorsqu'elle tremble notablement, serre à peu près aussi fort que l'autre main. Ce n'est que plus tard, après un nombre de mois plus ou moins considérable, que l'on observe une diminution prononcée de la force des muscles fléchisseurs des doigts. Mais il faut bien le dire, les mains, dans de tels cas, bien que possédant encore une torce à peu près égale à celle de l'état normal, sont malhabiles, non seulement parce qu'elles tremblent, mais aussi parce que leurs mouvements sont d'une grande lenteur relative. Le malade, s'il n'a qu'un membre supérieur atteint, ne s'en sert plus d'habitude et il en résulte que ce membre semble, au premier coup d'œil, plus ou moins paralysé.
L'affaiblissement est bien plus précoce dans les membres inférieurs, au moins dans la plupart des cas. Chez certains malades, la sensation de faiblesse, pendant la marche ou la station, remonterait, suivant eux, au début de l'affection et elle se serait même montrée, au dire de certains d'entre eux, avant les premières manifestations de tremblement. Si l'on examine les membres inférieurs, on n'y trouve aucune modification morphologique : en particulier, il n'y a pas la moindre diminution du volume des masses musculaires. Il est difficile, dans les périodes peu avancées de la maladie, de savoir jusqu'à quel degré la réalité répond aux impressions du malade ; il se tient d'une façon ferme dans la station verticale. On peut appuyer avec force de haut en bas sur ses épaules sans le faire fléchir sur ses jambes. Il est en état de se tenir debout sur une seule jambe et même de sauter ainsi sur un seul pied plusieurs fois de suite, et cependant, s'il se met à marcher de la façon ordinaire, il se sent faible et est bientôt obligé de s'arrêter. Cet état dure un certain nombre de mois, quelquefois une ou plusieurs années, mais un moment vient où l'affaiblissement est plus prononcé et où le malade peut à peine marcher ou même se tenir debout pendant plusieurs minutes ; puis il finit par être obligé de rester sans cesse assis dans un fauteuil ou couché dans son lit. Les muscles des membres, clans cette période de la maladie, offrent souvent une diminution notable de
volume, à tel point qu'on pourrait, à première vue, les croire atteints d'atrophie vraie \ Mais il s'agit d'un simple amaigrissement musculaire.
L'attitude des malades atteints de paralysie agitante est, en général, caractéristique. Leur tête est tenue droite ou même très légèrement inclinée en avant ou sur un côté. Elle est immobile, comme soudée au cou. Le cou est lui-même rigide, comme il le serait sous l'influence d'un rhumatisme des muscles cervicaux et, pour regarder à droite ou à gauche, le malade, plutôt que de diriger la tête dans le sens voulu, tournera tout entier sur lui-même avec lenteur. Lorsque le malade tient une conversation, il semble ne pas pouvoir relever complètement la tête pour regarder son interlocuteur et il cherche, en tournant les yeux en haut, à les fixer sur la personne qui lui parle ; il semble même y avoir parfois un peu de paresse dans les mouvements des yeux. J'ai déjà indiqué le peu de mobilité de la face, l'hébétude, la tristesse habituelle de la physionomie, la taciturnité : ces caractères, qui font souvent défaut dans les premières périodes de l'affection, sont presque constants, lorsqu'elle a atteint un assez haut degré d'intensité. Le malade peut avoir un aspect de ramolli, qui contraste avec la netteté réelle de l'intelligence.
Les avant-bras sont souvent fléchis à angle obtus ou à angle presque droit sur les bras et sont alors appuyés sur les côtés du corps ; ils demeurent dans cette situation pendant la marche : dans un certain nombre de cas, les membres supérieurs sont dans le relâchement ; ils pendent pour ainsi dire le long du corps ; mais ils ne se meuvent pas alternativement en avant et en arrière lorsque le membre inférieur du côté opposé est luimême porté en avant puislaissé en arrière ; le membre supérieur, atteint de paralysie agitante, reste pendant le long du corps et n'oscille pas ; la main etl'avant-bras continuent souvent alors à trembler, parfois même d'une façon exagérée, comme je l'ai déjà dit. Il y a des cas de paralysie agitante unilatérale, dans lesquels l' avant-bras du côté affecté se fléchit par un mouvement involontaire pendant la marche et se trouve alors en demi-con- I raclure.
Si les deux membres supérieurs sont pris, ils offrent, tous les deux, en général, la même attitude ; le plus souvent il y a
1. Je citerai comme exemple un fait que j'ai observé en 1878. Clinique de la Charité, publiée par M. Raymond, Paris, <S19, p. Sl;3, obscrv . CLX.
une demi-flexion, inégale d'ailleurs, des avant-bras sur les bras et les mains sont en pronation avec les doigts étendus. Parfois l'une des mains est en pronation, l'autre, en supination.
La main est d'ordinaire étendue et quelquefois un peu fléchie sur l'avant-bras. J'ai déjà indiqué les attitudes qu'offrent les doigts.
Le tronc est un peu incliné en avant, lorsque la maladie est d'ancienne date et, dans la station debout, les membres inférieurs peuvent être un peu fléchis dans leurs diverses jointures.
Lorsqu'il se met en marche, le malade conserve l'attitude que nous venons d'indiquer : le tronc, le cou et la tête semblent ne constituer qu'une seule pièce et n'offrent aucun mouvement de balancement. Le malade est comme empalé de la partie inférieure du tronc à la tète. En outre, on peut remarquer souvent que les membres inférieurs fléchissent légèrement, à chaque pas, sous le poids du corps. Les pieds ne sont pas nettement détachés du sol et ont de la tendance à y traîner à chaque déplacement et cette tendance augmente avec la fatigue, laquelle se produit très rapidement; ou bien encore les pas deviennent alors extrêmement courts et les pieds frappent un peu plus le sol que dans les conditions normales. Parfois, dans le cas de paralysie agitante unilatérale, le malade boite du membre inférieur atteint et en même temps le pied traîne à terre. Un malade chez lequel j'avais observé ce symptôme à plusieurs reprises, et chez lequel l'affection datait de plus de quatre ans, pouvait encore cependant se tenir sur le membre inférieur affaibli en levant l'autre pied et il pouvait même faire quelques sauts successifs sur ce membre dans ces conditions. Dans certains cas, lorsque les membres inférieurs sont atteints de tremblement, il se produit des oscillations verticales pendant les mouvements de marche; mais cela est extrêmement rare : habituellement, en effet, le tremblement est peu appréciable pendant les mouvements de la marche, à moins d'un examen attentif; il est beaucoup plus facilement reconnaissable lorsque le malade s'arrête dans la station verticale et il offre alors sa physionomie ordinaire.
Un autre caractère de la marche qui est très significatif et que Parkinson avait bien remarqué, c'est la tendance d'un bon nombre de malades à précipiter leurs pas dételle sorte que, à peine en route, ils se penchent un peu en avant et se mettent à
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Les malades qui présentent des phénomènes de tendance propulsive ou rétropulsive semblent céder à une sorte de vertige dont ils se rendent compte bien rarement. Toutefois dans un assez grand nombre de cas de paralysie agitante, les malades éprouvent bien nettement la sensation de vertige ou alourdissement, quand ils lèvent la tête et regardent en haut. Les phénomènes de ce genre se produisent soit dans la marche, soit au repos. J a, vu un malade qui se trouvait arrêté, de temps en temps pendant la marche, par un étourdissement violent- il étaitobhgéde se cramponner, à l'aide des mains, à un appui solide quelconque pour ne pas tomber (ce qui lui arrivait p'u-
fois) et, au moment où il s'arrêtait ainsi, un tremblement violent, déterminant une sorte de trépidation des pieds, se manifestait pendant quelques instants dans les membres inférieurs. La sensation de vertige gyratoire est rare, mais on l'observe quelquefois dans cette maladie.
Lorsque la tendance propulsive ou rétropulsive existe, mais n'est pas trop prononcée, il suffît souvent de pousser un peu le malade ou de l'attirer dans le sens de cette tendance pour provoquer le mouvement de marche précipitée, soit en avant, soit en arrière, suivant le cas. On peut aussi mettre en évidence de cette façon une tendance latéropulsive qui serait plus ou moins latente.
Chez un assez grand nombre de malades, il y a une sorte de besoin soit de changer de situation, soit de se mouvoir. Les uns, à peine assis, se relèvent plus ou moins facilement, font quelques pas, reviennent s'asseoir; puis, au bout de peu de minutes, ils se lèvent de nouveau et marchent encore pendant quelques instants, pour s'asseoir de nouveau et ainsi de suite. D'autres malades se tiennent longtemps debout et disent qu'ils sont mieux dans cette attitude que lorsqu'ils sont assis. Parmi ces malades, il en est qui restent immobiles; d'autres marchent presque constamment.
Il n'y a pas d'ordinaire de tremblements de la langue comparables à ceux des membres supérieurs ; mais il n'en est pas toujours ainsi et la langue peut présenter une trémulation plus ou moins prononcée de ses bords, lorsqu'elle est tirée hors de la bouche.
La parole est assez bien articulée, mais elle est, en général, assez faible et sans vivacité.
Les phénomènes de contracture ne sont pas rares dans le cours de la maladie de Parkinson. Il y a même assez généralement un certain degré de contraction spasmodique des muscles du bras et de ceux de F avant-bras. On s'en rend bien compte lorsque, chez des malades qui tiennent habituellement l'avantbras fléchi sur le bras et la main étendue en demi-pronation sur l'avant-bras et les doigts réunis en faisceau, on cherche à étendre l'avant-bras, ou à mouvoir la main en différents sens, ou à écarter les doigts. Onéprouve alors une certaine résistance.
Les membres inférieurs peuvent aussi, dans la dernière période de la maladie, présenter un certain degré de contracture. Le malade étant condamné, par les progrès de l'affection, à
rester constamment couché, on voit parfois les jambes demeurer à demi fléchies sur les cuisses et les genoux tendre à se rapprocher et à presser l'un sur l'autre, si bien qu'on est obligé, dans ces cas assez rares du reste, de placer, entre ces parties, un coussinet de linge ou d'ouate, pour empêcher la formation d'escarres.
La sensibilité peutdemeurer intacte dans laparalysie agitante. A moins de complications, on ne constate jamais la moindre anesthésie dans un point quelconque du corps et les organes des sens sont intacts. S'il n'y a pas d'affaiblissement de la sensibilité, il n'est pas absolument rare, au contraire, qu'il y ait des douleurs dans les membres atteints, surtout dans le^ membres supérieurs. Ainsi, on observe assez souvent des douleurs de l'épaule : ces douleurs plus ou moins continues, avec ou sans exacerbations, irradient le long du bras dans la région antéro-externe de ce segment du membre : l'irradiation ne dépasse pas en général le pli du bras. On peut cependant observer des cas dans lesquels la douleur se propage jusque dans la main et les doigts. Chez un malade, je l'ai vue occuper surtout le médius et l'annulaire ; elle y était assez vive, tandis qu'elle était très obtuse dans les autres doigts. Dans certains cas, c'est dans le bras que siègent les douleurs et elles augmentent lorsque le malade exécute certains mouvements ; quand il étend en avant le membre supérieur, par exemple, ou qu'il porte la main vers son dos. Parfois des douleurs se produisent aussi dans les membres inférieurs, tantôt à la cuisse, tantôt à la jambe et, pas plus que dans les membres supérieurs, elles ne suivent un trajet toujours le même. Le plus souvent, les douleurs se produisent dans le membre ou les membres qui doivent être affectés de tremblement, et elles y persistent plus ou moins longtemps après l'apparition de ce symptôme. Elles cessent quelquefois avant que lelremblement se manifeste. On observe, assez rarement du reste, des douleurs rachidiennes ; mais elles ne sont un peu accentuées que dans des cas tout à fait exceptionnels.
La céphalalgie est rare: certains malades se plaignent d'un sentiment pénible de pesanteur ou de pression vers la région occipitale et jusque dans la nuque.
En général, la réflectivité de la moelle épinière n'est pas modifiée : dans quelques cas, il y a un peu d'exagération des réflexes tendineux rotuliens.
L'intelligence reste nette jusque vers la fin, en ce sens que l'on ne constate aucun trouble des idées, aucune conception délirante, aucune sorte d'hallucination, etc. Mais on observe assez souvent, dans les périodes avancées de la maladie, une légère diminution de l'activité cérébrale : les malades ont plus de peine à soutenir une conversation ; ils ont moins de vivacité d'esprit et se fatiguent vite en parlant. Leur mémoire peut même être légèrement affaiblie. Leur impressionnabilité devient plus vive. Préoccupés de leur situation, souffrant moralement des difficultés qu'ils éprouvent dans les actes les plus ordinaires de la vie, pour marcher, pour manger et pour boire, pour s'habiller, à cause du tremblement et de l'affaiblissement des membres ; réduits par cela même à se confiner chez eux, les malades deviennent de plus en plus moroses et ils se laissent aller à pleurer, soit à l'occasion d'une légère émotion, d'une lecture ou d'une conversation triste, soit même sans motif appréciable, comme ils en conviennent parfois.
Le sommeil est normal pendant presque toute la durée de la maladie ; il ne devient agité, interrompu, que dans les phases ultimes.
Les fonctions de la vie organique ne présentent que peu de modifications à signaler.
La digestion s'opère bien ; il n'y a pas de troubles de la défécation. Les glandes salivaires sécrètent abondamment chez beaucoup de malades ; il y a chez eux un véritable ptyalisme. La salive s'écoule de la bouche pendant la nuit et mouille le lit, quelquefois profondément. L'écoulement salivaire peut avoir lieu même pendant le jour ; la salive, lorsque le malade parle, coule goutte à goutte sur ses vêtements ; ou bien elle emplit la bouche qui se vide fréquemment au dehors. C'est surtout à la suite des repas que la sialorrhée devient profuse chez certains malades et elle constitue alors un véritable tourment.
Les organes respiratoires et les organes circulatoires fonctionnent d'une façon normale.
La température du corps ne change pas lorsque le tremblement est limité à un ou deux membres, ni même quand il est généralisé et qu'il n'est pas très intense. Mais quand le tremblement généralisé devient violent, la température intérieure du corps peut s'accroître : mais cela est très rare. Le thermomètre placé sous l'aisselle peut marquer exceptionnellement 37°5 ou 38°. La température s'élèverait sans doute plus
haut si les glandes sudoripares n'entraient pas en grande activité. Le malade, dans de telles conditions, se couvre presque toujours de sueur et l'on peut être obligé de changer son linge de corps deux ou trois fois au moins dans les vingt-quatre heures. D'ailleurs, même dans les cas où la température intérieure du corps ne s'élève pas d'une façon appréciable, le malade se plaint souvent d'éprouver une sensation parfois très vive de chaleur interne ; il rejette ses couvertures, ne laissant sur lui que s on drap ; il refuse, en hiver, tout gilet de flanelle, etc.
Cette sensation de chaleur éprouvée par le malade est attribuée, par la plupart des auteurs, à la température des parties périphériques. C'est l'opinion formellement exprimée, par exemple, par MM. Grasset et Apolinario qui ont fait des recherches intéressantes sur ce point. Il est constaté que la température des téguments de l'avant-bras, prise sur une malade atteinte de paralysie agitante s'élevait à o6°8, tandis que sur des sujets sains, cette température n'est que de 33°6, en moyenne. Ils considèrent cette élévation de chaleur comme due aux contractions musculaires qui produisent le tremblement. Dans des expériences de contrôle, sur divers sujets, ils ont vu la température de l'avant-bras monter de 33°6 à 34°8 après onze minutes de mouvements des doigts et de la main ; de 32°8 à 35°4 en dix-sept minutes, clans les mêmes conditions ; de 32°2 à 35"3 en une heure \
Il paraît d'ailleurs impossible que ces productions périphériques de chaleur n'aient pas une certaine influence sur la température centrale des sujets mis en expérience.
Il n'y a rien à dire de particulier sur l'urine et la miction: pendant la plus grande partie de la durée de la malade, ces fonctions, ainsi que la défécation, restent normales.
M. Chéron a trouvé une augmentation des phosphates dans les urines des malades atteints de paralysie agitante 2. Cette modification de l'urine a été constatée aussi dans un certain nombre de cas de cette affection, observés par M. Laporte. 11 y a eu cependant, sur onze cas, deux cas qui ont fait exception,
1. J. Grasset et B. Apolinario. Note sur Vêtat de la température périphérique dans un cas de paralysie agitante et sur l'influence des contractions musculaires sur la température périphérique normale. Le Progiès médical. 1878, p. 2l5.
2. Chéron. De la modification que subit la constitution chimique de Vitrine da?is la paralysie agitante. Le Progrès médical, lcr déc. 187 7.
sous ce rapport !. M. de Saint-Léger, qui a étudié avec soin ce point de l'histoire delà maladie, n'a pas trouvé, dans un seul des neuf cas, dans lesquels l'analyse de l'urine a été faite, la moindre augmentation de l'excrétion quotidienne de l'acide phosphorique 2. En présence de ces données contradictoires, il est nécessaire d'attendre de nouveaux renseignements, pour admettre le fait signalé par M. Chéron.
Tl n'y a, non plus, aucun symptôme constant, relatif aux fonctions génitales. Pourtant il est de règle que ces dernières fonctions s'engourdissent dans le cours de la paralysie agitante : peu à peu les malades arrivent à un état de complète frigidité.
On ne constate, dans beaucoup de cas, aucun trouble trophique. Cependant il n'est pas très rare de voir des déformations des mains plus ou moins analogues à certaines de celles que produit le rhumatisme chronique primitif. Les phalangines s'étendent d'une façon exagérée sur les phalanges et les phalangettes sont à demi fléchies sur les phalangines. La peau de la région dorsale des phalangettes devient un peu plus lisse et les ongles peuvent être moins brillants que dans Fétat normal. La coloration des téguments peut aussi être un peu plus rosée, soit au niveau des doigts, soit dans la paume de la main, qu'avant la maladie : celte modification est surtout reconnaissable si l'affection n'occupe qu'un des membres supérieurs, ou si elle y est beaucoup plus prononcée que dans l'autre. On ^oit aussi, clans ces cas-là, mais rarement, des engelures se produire, pendant l'hiver, dans le pied ou la main du côté atteint de paralysie agitante.
Marche. — La paralysie agitante est une maladie chronique, àmarche ordinairement très lente. Elle débute le plus souvent d'une façon insidieuse: tantôt c'est un léger tremblement que le malade remarque à peine et qui ne commence à le préoccuper que lorsqu'il a notablement augmenté ; tantôt c'est un affaiblissement des membres, particulièrement des membres inférieurs ou de l'un d'eux. Le malade s'aperçoit qu'un de ses membres inférieurs est plus lourd que l'autre, qu'il se fatigue plus vite et que le pied traîne un peu à terre. Si le membre
1. Alp. Lapone. Contribution à V étude de phosphaturie dans la maladie de Par. kinson. Thèse de Paris, 18 9, n° 3tt7.
2. P. de Saint-Lt'ger. Paralysie agitante (maladie de Parkinson). Thèse de Paris, 187?, n° 118.
supérieur du côté correspondant est pris en même temps, la main est moins habile qu'auparavant ; elle paraît ou est réellement moins forte que l'autre. Le tremblement peut n'apparaître dans la main que quelques semaines, ou même plusieurs mois après que les phénomènes d'affaiblissement ont débuté : le plus souvent, le tremblement des mains se manifeste dès le début et il n'est pas rare qu'il soit constaté par le malade, quelques semaines ou quelques mois avant que les mouvements aient perdu une partie de leur force normale.
Le tremblement, dans la plupart des cas, est d'abord unilatéral ; il se montre assez souvent, au début, dans une seule des deux mains. C'est la main droite qui est prise la première le plus souvent. Quelle que soit d'ailleurs la main dans laquelle se produit en premier lieu le tremblement, il peut s'écouler un temps assez long entre le moment où l'on a observé les premières oscillations de cette main et l'époque où le tremnlement fait son apparition, soit dans le membre inférieur correspondant, soit dans l'autre main. Parfois l'un des membres supérieurs et le membre inférieur du même côté se mettent à trembler en même temps ; dans d'autres cas, ce sont les deux membres supérieurs qui sont atteints simultanément; dans d'autres cas encore, après que l'un des membres supérieurs a été pris de tremblement, c'est le membre inférieur du côté opposé, ou les deux membres inférieurs, qui deviennent à leur tour le siège des oscillations caractéristiques. Dans des cas assez rares, le tremblement commence par l'un des membres inférieurs ou par ces deux membres. En un mot, on peut voir, sous ce rapport, toutes les variétés possibles. Il faut bien noter toutefois que les cas les plus ordinaires sont ceux dans lesquels, après la main qui a tremblé tout d'abord, c'est le membre inférieur du même côté ou la main du côté opposé qui se mettent à osciller.
Dans certains cas, le début de la maladie est annoncé par des douleurs, tantôt sourdes, tantôt assez vives, quelquefois même très aiguës, qui ont leur siège dans l'une des épaules. Ces douleurs sont prises pour des manifestations rhumatismales, surtout si le malade a été atteint auparavant de phénomènes d'arthritisme. Elles semblent être musculaires chez quelques malades ; chez d'autres, elles paraissent suivre, assez vaguement du reste, des trajets nerveux et ce n'est qu'après des semaines ou des mois que se montrent, soit l'attitude significa-
tive du membre, soit les tremblements caractéristiques de la paralysie agitante.
Parfois le début est très différent de celui que nous venons d'indiquer. A l'occasion d'une vive émotion, le malade est pris d'un tremblement de tous les membres : les joues, les lèvres, la langue, peuvent elles-mêmes offrir alors des oscillations. Le tremblement, dans ces cas, ne conserve pas d'ordinaire sa première intensité. D'abord très violent, il s'atténue assez rapidement dans certaines parties et il peut même y cesser complètement. C'est dans les membres supérieurs, ou dans l'un d'eux, qu'il persiste le plus souvent, après avoir disparu ailleurs et ce n'est que plus lard qu'il s'étend de nouveau à d'autres régions du corps.
Le tremblement n'est d'ailleurs pas constant chez tous les malades, au commencement de l'affection, quel que soit le mode de début. On voit assez fréquemment les mains de ces malades rester immobiles pendant un certain temps, assez court du reste, bien qu'elles ne soient pas appuyées ; puis, à l'occasion d'une émotion ou de la mise en jeu des agents de la parole, ou sans excitation reconnaissable du système nerveux, des oscillations rythmiques se montrent clans les doigts, puis dans la main, dans l'avant-bras, oscillations qui cessent après avoir duré quelques instants, pour recommencer ensuite.
La marche de la maladie, même lorsqu'on commence à l'étudier plusieurs mois après le début, n'est pas toujours régulièrement progressive. Il n'est pas très rare que l'évolution s'arrête à un certain moment et que les malades soient dans un état à peu près stationnaire pendant des mois ou des années. 11 est beaucoup plus rare de voir la situation de ces malades s'améliorer un peu d'une façon temporaire. Dans les cas de ce genre, une reprise de la marche progressive de l'affection peut se produire sous l'influence d'une émotion, ou d'un refroidissement, d'une fatigue, etc.
Le plus souvent, les malades peuvent encore marcher et se servir plus ou moins facilement de leurs mains pendant plusieurs années après le début de l'affection. Ce n'est, en général, qu'après huit ou dix années et quelquefois après un temps plus long encore que l'affaiblissement devient assez considérable pour condamner ces malades à garder la chambre, puis à ne plus quitter le lit. Alors commence la dernière période de l'affection qui, elle aussi, peut avoir une longue
durée. La marche de la maladie peut être un peu moins lente, mais on peut dire que, dans le cas où la paralysie agitante se termine par la mort au bout de cinq ou six ans après le début, la terminaison fatale est due en général à des complications. Lorsque l'affaiblissement commence à se prononcer de plus en plus, les malades ne peuvent plus se lever facilement du siège sur lequel ils sont assis ; ils ne peuvent plus s'asseoir seuls sur leur lit, lorsqu'ils sont couchés, et ils peuvent être même alors dans l'impossibilité de se tourner d'un côté sur l'autre sans le secours d'un aide. J'ai vu des malades qui semblaient ressentir, bien plus rapidement qu'un individu sain, la fatigue pénible que fait éprouver le décubitus prolongé soit sur le dos, soit sur un des côtés du corps ; il fallait, au bout de peu de minutes, les installer dans une autre situation.
C'est dans la dernière période de la paralysie agitante — et surtout dans les cas où la marche delà maladie a été relativement rapide — que les sueurs deviennent profuses, lorsque le tremblement est intense ; c'est alors aussi que le sommeil est incomplètement réparateur, parce qu'il ne suspend plus les oscillations rythmées des membres et que celles-ci l'interrompent un nombre de fois plus ou moins grand pendant chaque nuit. D'ailleurs d'autres causes d'insomnie interviennent alors : des escarres peuvent se former dans les régions soumises à des pressions prolongées ; la vessie est parfois le siège d'une irritation qui détermine, à decourts intervalles, de fréquents besoins d'uriner; il peut se produire une cystite intense et même des accidents de néphrite ; enfin, le malade est exposé à diverses complications viscérales déjà signalées : bronchite, bronchopneumonie, tuberculose, etc. Ce sont ces complications qui amènent généralement le dénouement funeste de la maladie.
Diagnostic. — Le diagnostic de la maladie de Parkinson ne présente pas, en général, de sérieuses difficultés. Cependant il ne faut pas s'attendre à trouver réunis, chez tous les malades, les différents symptômes dont l'ensemble donne à cette affection une physionomie caractéristique. Certains de ces symptômes peuvent faire défaut au début delà maladie et même pendant une grande partie de la durée de son évolution ; ou bien, ils peuvent être très peu accusés, de telle sorte qu'ils échappent à un examen superficiel.
Le tremblement des membres, par exemple, peut ne pas
exister pendant les premières périodes de la maladie. On voit des malades atteints de cette affection depuis plusieurs mois, quelquefois depuis plus d'une année, et chez lesquels on ne constate aucune oscillation des doigts ou des mains. Quelquefois on peut faire naître chez eux un peu de tremblement, soit en prolongeant l'examen, soit en faisant exécuter des mouvements d'extension forcée de la main et des doigts ou au contraire des mouvements énergiques de flexion de ces parties. D'autre part, ce tremblement est parfois peu accentué et il n'offre pas le rythme, la direction et la forme que l'on observe dans les cas-types. Il mérite d'ailleurs de fixer un peu plus l'attention, même dans ces conditions, s'il est unilatéral.
L'absence de tout tremblement des membres ou de la tête ne doit pas d'ailleurs faire éliminer du diagnostic la maladie de Parkinson, car cette maladie se reconnaît par d'autres signes qui, lorsqu'ils sont bien nets, ne laissent aucune place au doute.
L'un de ces signes, le plus significatif peut-être, au point de vue du diagnostic, est fourni par l'aspect d'ensemble du malade. Cet aspect est si caractéristique qu'un médecin un peu exercé reconnaît la paralysie agitante à première vue, même dans le cas où il n'y a pas de tremblement, surtout si le malade est debout, s'il parle dans cette attitude ou s'il marche. Ce malade, comme je l'ai dit, a la tête soit droite, soit un peu penchée en avant, soit légèrement inclinée sur un côté. L'expression de ses traits est généralement triste, ou bien le faciès est sans expression et n'a aucune mobilité pendant la conversation ; la parole est peu vive ; la tête est comme soudée, à des degrés variés ; elle reste dans la même attitude, ou à peu près, pendant que le malade parle ou pendantqu'ilmarche ; les membres supérieurs pendent le long du corps ou sont à demi fléchis, le bras et l'avant-bras appuyés contre la poitrine ; ils semblent ankylosés aussi dans cette dernière situation, ou bien cette apparence n'existe que pour l'un d'eux, si l'affection est unilatérale ; la main du côté atteint ou les deux mains, si les deux côtés sont pris, sont immobiles, dans le cas que nous supposons, c'est-à-dire s'il n'existe pas de tremblement ; les doigts sont plus ou moins allongés, souvent réunis en faisceaux ; les mouvements volontaires de la main et des doigts s'exécutent lentement, maladroitement, comme si ces parties étaient engourdies. La marche est un peu lourde ; le corps s'affaisse parfois
légèrement à chaque pas et les pas sont courts, tantôt lents, tantôt assez rapides. Si Ton a sous les yeux un malade qui offre les principaux traits de ce tableau symptomatique, il est certainement affecté de la maladie de Parkinson. C'est avec ces cas de maladie de Parkinson sans tremblement des membres, que l'on a établi une forme fruste de cette affection. Cette expression s'applique ici d'une façon encore bien plus inexacte que dans d'autres maladies à formule symptomatique incomplète. La maladie de Parkinson sans oscillations des membres n'a rien d'ébauché ou d'effacé. Elle est ou elle peut être nettement caractérisée dans ces conditions. Elle offre l'indice symptomatique le plus significatif parmi ceux qui décèlent l'existence de la maladie en question \
L'affaiblissement des membres, l'entraînement involontaire du corps dans tel ou tel sens, surtout en avant (propulsion), la tendance aux pleurs, la sialorrhée, sont évidemment aussi des éléments du diagnostic. Mais si ces symptômes, qui d'ailleurs sont variables comme degré, existaient seuls, ils ne pourraient donner que des présomptions sur la possibilité de l'existence de la maladie dont il s'agit.
Le tremblement, au contraire, est un signe de la plus grande valeur. J'ai dit, il est vrai, qu'il peut faire défaut pendant longtemps ; mais il faut ajouter qu'il peut aussi se produire dès le début de la maladie et, d'autre part, il se montre le plus souyent à une époque assez rapprochée de ce début; de telle sorte qu'en somme il est rare qu'un malade, atteint de cette affection, qui consulte un médecin, ne soit pas affecté de tremblement, à un plus ou moins haut degré. Ce tremblement est caractéristique. Comme la maladie commence assez souvent dans un côté du corps, le tremblement est alors unilatéral; il se montre d'abord presque toujours dans un des membres supérieurs. Ce sont des oscillations de l'avant-bras et de la main, oscillations assez rapides, peu étendues, constantes comme direction. J'ai déjà mentionné ailleurs les mouvements oscillatoires qui peuvent agiter les doigts. Le plus souvent, lorsque le tremblement existe depuis longtemps et qu'il est assez prononcé, le pouce est en opposition avec les doigts à demi étendus (un peu fléchis d'ailleurs sur le métacarpe) ; la main est a
1. Voir la thèse inaugurale de M. Boucher, faite sous l'inspiration de M. Charcot, Paris, 1817. — De la maladie de Parkinson {paralysie agitante) et en particulier d^ la forme fruste .
peu près dans l'attitude qu'elle prend pour tenir une plume et les doigts oscillent sur place en pressant la pulpe du pouce ; ou bien ils s'écartent et se rapprochent alternativement et rapidementdu pouce. Ces mouvements oscillatoires peuvent d'ailleurs varier dans une certaine mesure. Ils sont absolument significatifs lorsqu'ils offrent les caractères que je viens de rappeler.
Tout à fait au débat de la maladie, les symptômes pathognomoniques peuvent faire défaut et c'est surtout clans ces conditions que le diagnostic peut être non seulement difficile, mais même impossible. J'ai vu un malade chez lequel des troubles cérébraux assez accentués, consistant en un affaiblissement léger de la mémoire, un peu de difficulté de la parole, une agitation nocturne considérable, quelques violents vertiges à de longs intervalles, une tendance maladive aux pleurs, une très légère diminution de la force des membres inférieurs, ont marqué pendant plusieurs mois les premières atteintes de la paralysie agitante. En même temps, ce malade souffrait de la tête; j'ajoute que, par suite d'un accident d'enfance, il avait une des pupilles plus large que l'autre. 11 n'y avait d'ailleurs rien dans l'attitude de ce malade qui rappelât ce qui a lieu dans la paralysie agitante ; les mains ne présentaient qu'un tremblement à peine reconnaissable. Lorsque je vis ce malade pour la première fois, je crus à l'existence d'un commencement de périencéphalite diffuse. Ce ne fut que plus tard, au bout de quelques mois, que la tête et les membres supérieurs prirent l'attitude caractéristique et que le tremblement des mains devint très net. Le diagnostic dès lors ne fut plus douteux.
Une autre circonstance peut embarrasser parfois le médecin; s'il s'agit d'un vieillard et si le tremblement n'est pas très prononcé, on peut se demander si ce symptôme est un tremblement sénile ou bien s'il dépend d'une paralysie agitante survenue clans un âge avancé. Les difficultés tiennent d'ailleurs, en partie, à ce qu'on n'a pas encore établi, d'une façon précise, si la paralysie agitante est absolument distincte du tremblement sénile, ou si ce tremblement doit être considéré comme une forme un peu particulière de la maladie de Parldnson.
Cependant la question ainsi posée me paraît pouvoir provoquer une réponse catégorique. Quanta moi, l'existence d'un tremblement particulier aux vieillards et différent de la maladie de Parkinsonne me paraît pas douteuse et, en outre, il me
semble que l'on est autorisée considérer ce tremblement, non comme un simple résultat de la vieillesse, mais comme un véritable phénomènne morbide. Il est bien connu, en effet, que tous les vieillards ne tremblent pas. On voit des personnes très âgées qui ne présentent aucun tremblement, ou chez lesquelles le tremblement, s'il existe, est extrêmement faible. D'autre part, le tremblement, chez certaines personnes, se manifeste, avec les caractères qu'on assigne au tremblement sénile, à un âge qui n'appartient pas encore à la vraie sénilité, c'est-à-dire avant soixante ans, et alors qu'il n'y a pas de signes d'usure précoce de l'organisme. N'est-il pas logique de conclure que ce tremblement est dû à une modification morbide des centres nerveux, et que la sénilité ne joue, dans la pathogénie de cette modification, que le rôle de cause prédisposante.
Que cette modification soit analogue, comme siège1, à celle qui détermine les symptômes de la paralysie agitante, cela est très probable ; il y a effectivement des ressemblances assez grandes entre le tremblement sénile et certains degrés faibles de la maladie de Parkinson. Mais ces ressemblances ne vont pas jusqu'à l'identité : rien ne le démontre aussi bien que la comparaison faite entre le tremblement sénile et celui de la paralysie agitante dans leurs degrés avancés. Dans les cas de tremblement sénile 1res accusé, la tête est habituellement une des parties qui tremblent le plus fortement 2, et la mâchoire inférieure offre presque toujours un mouvement oscillatoire ; le tremblement delà tête consiste en une sorte de balancement ou de flexion soit d'avant en arrière, soit de droite à gauche et réciproquement, ou de légère rotation horizontale autour de l'axe de la colonne vertébrale, ou enfin un mouvement complexe, formé de ces divers éléments. Or, la tête ne tremble pas d'ordinaire, dans la paralysie agitante, du moins
l.Je ne dis pas comme nature, car il est impossible pour le moment, de se prononcer suc ce point. Est-ce à un état athéronaateux des artérioles, à un état granulograisseux des capillaires de la protubérance annulaire et du bulbe racbidien que l'on doit rapporter le tremblement sénile'? Quelque probabilité qu'il y ait dans ce sens, on ne peut cependant pas affirmer que cette altération des petits vaisseaux soit la vraie cause déterminante du tremblement sénile. D'autre part, on ignore complètement si l'état de ces mêmes vaisseaux n'est pas anormal dans tous les cas de la maladie de Parkinson. Il est incontestable que, dans un certain nombre de ces cas, les malades offrent une atnéromasie non douteuse du système artériel; mais celte modifie dioti de l'appareil circulatoire ne se montre pas clairement dans d'autres cas. Hi^n ne nous autorise donc actuellement à considérer ces doux états morbides, le tremblement sénile et la paralysie agitante, comme des effets d'uneraême cause anatorao-pathologique.
2. C'est aussi très souvent la tète qui offre les premiers indices bien nets du tremblement sénile.
pendant toute la première période de la maladie. D'autre part le tremblement des mains est bien différent clans les deux conditions dont il s'agit. Nous avons vu que, dans la paralysie agitante, il s'agit d'un tremblement oscillatoire de la main et de F avant-bras, tremblement rapide, rythmé pour ainsi dire, qui commence dès que la main n'est plus complètement appuyée, qui peut s'interrompre par moments, qui redouble dans d'autres instants, soit sans cause, soit quand le malade veut faire un mouvement ou bien lorsqu'il parle, et qui peut être assez violent pour résister, dans une certaine mesure, à l'effort que fait le médecin dans le but de le maîtriser. De plus, j'ai indiqué l'attitude fréquente du pouce et des doigts et la forme spéciale que présente souvent le tremblement dans ces parties de la main (mouvement comme pour filer, pour saisir et lâcher alternativement une prise de tabac, etc.). Aucun de ces caractères ne se retrouve dans le tremblement sénile ; la main tremble dans son ensemble ; les doigts peuvent présenter aussi du tremblement individuel, dételle sorte que l'écriture est tremblée, mais elle n'est pas impossible comme dans la paralysie agitante ; le tremblement sénile est presque toujours peu intense ; on peut l'arrêter habituellement en prenant la main de la personne qui tremble et sans déployer un véritable effort. Le tremblement des membres inférieurs, qui s'observe fréquemment dans la maladie de Parkinson, est rare, au contraire, dans le tremblement sénile. 11 n'est pas inutile de rappeler qu'on ne voit jamais, lorsqu'il s'agit d'un tremblement sénile, l'attitude si spéciale, si caractéristique, du malade atteint de paralysie agitante, c'est-à-dire l'aspect comme ankylosé de la tête sur les épaules, des diverses parties des membres supérieurs, les unes sur les autres. On n'observe pas non plus, dans le tremblement sénile, l'impulsion irrésistible à courir en avant, ou à marcher en arrière ou à se diriger cle droite à gauche ou inversement. Le ptyalisme, les sueurs, le sentiment d'une grande chaleur des téguments, font défaut aussi dans cette sorte de tremblement. Il y a donc des différences considérables entre le tremblement sénile et le tremblement de la paralysie agitante. Ces différences sont suffisantes pour permettre de reconnaître la maladie de Parkinson, lorsqu'elle se produit chez un vieillard. On pourrait même, en ne les perdant pas de vue, arriver à un diagnostic exact dans les cas complexes où la paralysie agitante et le tremblement sénile se trouveraient coexister.
Cette courte discussion, en même temps qu'elle m'a permis de montrer que le tremblement sénile est un phénomène pathologique différent, sous certains rapports assez importants, du tremblement de la paralysie agitante, m'a conduit par cela même à énumérer les traits distinctifs qui permettent d'établir lediagnosticentreces deux troubles morbides. On peut ajouter, pour achever de différencier le tremblement sénile de celui de la paralysie agitante, que le tremblement sénile ne devient jamais dangereux, tandis que la paralysie agitante est une vraie maladie, à marche progressive, qui finit tôt ou tard par menacer la vie.
Certains tremblements d'origine toxique ressemblent aussi à celui de la paralysie agitante. lien est ainsi du tremblement alcoolique, du tremblement mercuriel, du tremblement saturnin. En ce qui concerne les deux dernières sortes de tremblement, le doute se dissipe au début même de l'interrogatoire auquel on soumet le malade. Dès qu'on apprend sa profession on est renseigné, du même coup, sur la véritable cause du tremblement. Il convient de dire aussi que ce phénomène morbide, dansces cas-là, s'accompagne d'autres modifications plus ou moins caractéristiques et, d'autre part, qu'on n'observe ni chez les saturnins, ni chez les hydrargyriques, les symptômes qui forment, à un certain moment, l'escorte habituelle du tremblement de la paralysie agitante. Quant au tremblement alcoolique, la notion de la cause n'est pas toujours acquise aussi rapidement, mais on parvient toujours à triompher de la discrétion du malade, s'il n'est pas communicatif, et à être mis au courant de ses habitudes d'intempérance. Les troubles gastriques qu'il accuse, l'insomnie plus ou moins marquée dont il se plaint, les rêves spéciaux qui le tourmentent pendant la nuit, mettent le médecin sur la voie du diagnostic. De plus, il n'y a jamais ou presque jamais de tendance propulsive ou rétropulsive et, d'autre part, ni dans le saturnisme, ni dans le mercurialisme, ni dans l'alcoolisme, on n'observe l'attitude de la tête, du tronc, des membres, qui est si caractéristique dans la paralysie agitante.
D'ailleurs, on peut constater, dans la plupart des cas, que le tremblement de l'alcoolisme diffère de celui de la maladie de Parkinson. Chez l'alcoolique, en effet, il y a des oscillations rapides, plus ou moins étendues, des avant-bras et des mains: le tremblement des doigts ressemble à une sorte de frémisse-
ment el il augmente très notablement lorsque le malade les écarte les uns des autres. Il y a, en même temps, du tremblement de la langue et parfois des lèvres. Les membres inférieurs ne tremblent pas, en général. Si Ton met le malade en observation, en le privant de boisson alcoolique et en lui administrant de l'extrait d'opium, du bromure de potassium ou du chloral hydraté, on ne tarde pas avoir le tremblement diminuer d'intensité. Il n'est donc pas difficile, dans la plupart des cas, de faire le diagnostic entre la paralysie agitante et le tremblement alcoolique.
La paralysie agitante présente quelques points d'analogie symptomatique avec la sclérose en plaques : mais c'est une analogie qui n'existe que pour un examen bien superficiel !. Dès que l'on étudie avec un peu d'attention la physionomie clinique de ces deux maladies, les différences apparaissent et les analogies s'effacent.
Le tremblement n'a pas d'ordinaire la même forme dans les deux sortes de cas ; les doigts n'exécutent jamais, dans la sclérose en plaques, les mouvements comme fonctionnels que l'on remarque si souvent dans les cas de paralysie agitante. Une autre différence plus saillante encore, c'est celle qui est relative à l'influence des mouvements volontaires sur le tremblement. On sait que, dans les cas-types de sclérose en plaques, les mains restent immobiles ou à peu près, quand elles reposent sur un appui : le tremblement ne s'y manifeste d'ordinaire que lorsqu'elles ne sont plus soutenues complètement ; il suffît pour cela que le malade, même au lit, les tienne un peu soulevées. On sait aussi que ce tremblement s'exagère, dès que le malade imprime à sa main un mouvement volontaire et les oscillations deviennent plus brusques et de plus en plus violentes, au furet mesure que la main s'approche du but (verre porté à la bouche, par exemple). Tout mouvement du corps, tout travail musculaire, même celui que nécessite la conversation, toute émotion suffît pour déterminer une augmentation de l'intensité du tremblement. Dans la paralysie agitante, les mains peuvent offrir encore un tremblement plus ou moins manifeste lorsqu'elles sont appuyées; mais on ne saurait trouver là un signe distinctif, puisque l'on observe assez souvent une
1. L. Ordenstein. Sur la paralysie agitante et la sclérose en plaques généralisée. Paris, Adrien Delahaye, 1868.
immobilité complète des mains lorsqu'elles reposent par toute leur étendue sur un appui (bras de fauteuil, lit, etc.). Les mouvements volontaires augmentent aussi assez souvent le tremblement dans la maladie de Parkinson; jamais pourtant cette augmentation n'a lieu dans les proportions où on l'observe dans la sclérose en plaques; d'autre part, on ne voit jamais, dans la paralysie agitante, le tremblement des mains prendre alors la forme trépidante, comme dans la sclérose polynésique. On constate assez souvent que le tremblement, dans la paralysie agitante, diminue dans l'action de porter un verre, une cuiller à la bouche, à mesure que la main approche du but, ce qui est juste l'inverse de ce qui se voit dans la sclérose en plaques disséminées.
Le tremblement des membres inférieurs est différent aussi dans ces deux maladies : en outre, on n'observe pas, dans la paralysie agitante, du moins dans les cas ordinaires, l'exagération des réflexes plantaires et des réflexes tendineux qui fait partie de la symptomatologie habituelle de la sclérose en plaques.
D'ailleurs, dans le cours de cette forme de sclérose, le malade ne présente jamais l'aspect soudé qui caractérise la paralysie agitante, on ne remarque point non plus de tendance à la propulsion ou à la rétropulsion : d'autre part, dans la maladie de Parkinson, à moins de complications, jamais on n'observe de contractures intenses, jamais de nystagmus, jamais d'attaques apoplectiformes, comme dans la sclérose en îlots disséminés.
Pronostic. — La paralysie agitante est une affection assez grave. Elle peut avoir, il est vrai, une longue durée et constituer en quelque sorte, dans certains cas, plutôt une infirmité qu'une véritable maladie. Mais il n'en est pas toujours ainsi: son évolution peut offrir une marche moins lente. En peu d'années, le tremblement peut acquérir une grande intensité; la salivation devient considérable ; les sueurs, surtout pendant la nuit, sont profuses; la température s'élève; il y a une sorte de fièvre permanente, avec rémiltences plus ou moins marquées; la faiblesse augmente graduellement; la nutrition générale est de plus en plus en souffrance; il y a de l'amaigrissement; des escarres se forment; ou bien une cystite compliquée ou non de néphrite se produit ; le malade meurt avec des phénomène des
toxémie, ou bien il est emporté par une affection pulmonaire, plus rarement par des complications cérébrales ou médullaires.
Mais même lorsque la maladie n'évolue qu'avec une grande lenteur, on doit encore la considérer comme grave, car elle arrive peu à peu à produire un tel tremblement que le malade se voit forcé de renoncer à ses affaires, ne pouvant plus même apposer sa signature sur aucune lettre, sur aucun acte ; il finit par s'abstenir de voir ses parents, ses amis, ne voulant pas leur donner le spectacle du trouble de sa motilité ; il est obligé de demander l'aide d'autres personnes pour pouvoir s'habiller et se déshabiller, pour pouvoir mauger et boire , etc. Autant de causes qui plongent le malade dans la tristesse et le découragement et qui finissent aussi par altérer sa santé générale.
Il ne faut pas omettre de dire, pour compléter ces quelques données relatives au pronostic, qu'il s'agit d'une maladie progressive, sur laquelle la thérapeutique n'a qu'une action passagère et bien faible, lorsqu'elle n'est pas tout à fait impuissante.
Etiologie. — Il est impossible, dans la plupart des cas, de démêler la cause de la paralysie agitante.
Chez quelques malades, on a vu l'affection débuter après une exposition prolongée au froid et à l'humidité ; mais il s'agit, en somme, de faits rares et encore est-il nécessaire de noter que plusieurs de ces faits ont été observés à une époque où l'histoire clinique de la sclérose en plaques disséminées n'était pas encore tracée, de telle sorte que certains cas, considérés comme des cas de paralysie agitante, appartenaient certainement à la sclérose polynésique.
La maladie a pris naissance plus fréquemment à la suite de grandes émotions, de forts ébranlements nerveux. On a vu même la paralysie agitante se produire immédiatement, au milieu du trouble du système nerveux déterminé par ces secousses (frayeurs, chagrins violents, etc.). Le tremblement qui se manifeste si souvent, comme phénomène plus ou moins passager, dans ces conditions, ne cesse pas dans les cas auxquels je fais allusion et il ne tarde pas à s'accompagner des autres symptômes de la maladie.
Quelques malades, mais cela est très rare, font jouer un certain rôle étiologique à des fatigues excessives auxquelles ils auraient été soumis peu de temps avant le début du tremble-
ment. On sait que la fatigue musculaire peut déterminer un tremblement des membres, analogue à celui de la paralysie agitante. Si l'on porte pendant longtemps, par exemple, un lourd fardeau à l'aide d'une main, ou sous le bras, il se produit souvent clans ces parties, lorsqu'elles sont devenues libres, un tremblement oscillatoire qui peut devenir très gênant et qui dure parfois quelques heures. Que ce tremblement, au lieu d'être passager, persiste : ce pourra être un début de paralysie agitante et la fatigue aura été le point de départ de ces premiers phénomènes delà maladie. Il est à croire, toutefois, que cette cause de tremblement ne peut donner naissance à la maladie de Parkinson qu'à la condition d'opérer sur un individu fortement prédisposé.
On a aussi indiqué les traumatismes au nombre des causes déterminantes de la maladie. On conçoit qu'une secousse violente du système nerveux, produite par un accident traumatique, puisse provoquer l'apparition de la paralysie agitante, dans des cas où la prédisposition à cette affection a atteint un haut degré d'intensité. M. Charcot a appelé l'attention, d'une façon toute particulière, sur le rôle étiologique que peuvent jouer les traumatismes (blessures, contusions, entorses, luxations, fractures, etc.), dans l'apparition des premiers phénomènes de la paralysie agitante \ M. Richet a fait connaître récemment un fait intéressant qui parle dans le même sens.
Il est difficile d'indiquer avec précision la période de la vie dans laquelle débute le plus souvent la paralysie agitante. Ce début a lieu d'une façon générale, plus fréquemment entre cinquante et soixante ans : mais les premiers indices de la maladie peuvent se manifester beaucoup plus tôt, entre vingt-cinq et trente ans, par exemple. M. Huchard a observé la paralysie agitante chez une jeune fille de dix-huit ans : l'affection existait déjà chez elle à l'âge de trois ans 2.
Il n'y a pas, ce semble, de prédisposition particulière relative au sexe.
On ne sait pas si des maladies antérieures peuvent susciter ou favoriser le développement de la paralysie agitante. Le rhumatisme articulaire aigu ou chronique figure souvent dans les
1. J.-M. Charcot. Leçons sur les maladies du système nerveux. T. I, p. 185. — Voir aussi : Le Progrès Médical,4 mai 1878.
2. II. Huchard. Observation de paralysie agitante datant de l'âge de trois fins (l'Union Médicale, 1875, n<> 7).
antécédents des personnes atteintes de cette maladie ; mais il ne paraît pas que cette préexistence du rhumatisme soit plus fréquente dans la paralysie agitante que dans d'autres affections à étiologie obscure.
Berger a vu les premiers phénomènes de la paralysie agitante apparaître à la suite delà fièvre typhoïde l.
Peut-être les excès alcooliques répétés peuvent-ils être incriminés comme causes occasionnelles, mais cela n'est pas démontré et il est probable que ces excès ne donnent lieu qu'au tremblement alcoolique et non à la paralysie agitante. On ne sait rien de net touchant l'influence des excès vénériens sur le développement de cette affection.
En réalité, comme dans tant d'autres maladies, le principal facteur étiologique est une prédisposition particulière qui s'accentue progressivement à partir d'un certain âge et en vertu de laquelle les centres nerveux se modifient peu à peu dans des régions déterminées. Cette modification devient assez prononcée, dans un moment de la vie, pour que les fonctions des régions dont il s'agit se troublent dans un certain sens, soit spontanément, évolutionnellement, si l'expression peut s'employer, soit sous l'influence d'une cause telle qu'un ébranlement nerveux par exemple.
La prédisposition peut être héréditaire. On constate, en effet, parfois, que des individus atteints de paralysie agitante ont eu des parents qui ont souffert de la même affection. Dans d'autres cas, tel ou tel parent a été tourmenté par des maladies chroniques du système nerveux et l'on peut se demander s'il n'y a pas là une filiation pathologique réelle. Pour montrer que des antécédents de ces deux sortes sont fréquents, je puis me borner à examiner, sous ce rapport, les cinq observations de paralysie agitante que M. Gaetano Rummo a publiés récemment 2. Dans l'observation I, il s'agit d'un homme âgé de 53 ans. Son père est mort de maladie de Parkinson Le frère du malade de l'observation II avait été affecté d'une maladie nerveuse, caractérisée surtout par un tremblement des membres supérieurs et il était mort inopinément. L'observation III est relative à un homme âgé de 50 ans dont un frère était
1. Citation faite par M. Strùmpell (Lehrbuch des speciellen Pathologie und Thérapie, t. Il, lre partie: Maladies du système nerveux, p. 428).
2. Gaet. Rummo. Considurazioni cliniche su cinque casi di morbo di Parkinson,. Paralisi agitante {La Medicina contemporanea, mai 1884, p. 23') et suiv.).
asthmatique. Le père du malade de l'observation IV était mort de maladie de Parkinson. Enfin, dans l'observation V, la mère du malade avait eu des convulsions hystériques ; unesœur était affectée d'hystéricisme et un oncle paternel avait été épileptique.
Cette influence de l'hérédité directe ou indirecte avait d'ailleurs bien été mise en relief par M. Charcot dans ses Leçons. On pourra consulter avec fruit, sur ce point de l'histoire de la maladie de Parkinson, la thèse d'un de ses élèves, M. Lhirondel1.
Thérapeutique. — On a tenté bien des essais pour chercher à arrêter la marche progressive de la paralysie agitante : aucun d'eux n'a réussi complètement Les iodures, les arsenicaux, les bromures, les ferrugineux, le seigle ergoté, le nitrate d'argent, les préparations d'or, n'ont produit aucun effet constant ; si bien que, lorsqu'une amélioration est survenue pendant l'administration de ces médicaments, on était tout à fait en droit de se demander si cet amendement favorable était réellement dû au traitement, ou bien s'il ne s'agissait pas plutôt d une de ces atténuations spontanées et plus ou moins durables, que l'on observe exceptionnellement dans le cours de la maladie.
La strychnine a déterminé quelquefois une diminution du tremblement et, dans quelques cas rares, cette diminution a été très accusée. Lorsque je passai de la Charité à l'Hôtel-Dieu, il y a trois ans, je trouvai dans mon nouveau service un homme d'une soixantaine d'années, que l'on avait considéré comme atteint de paralysie agitante et chez lequel le tremblement des membres supérieurs était assez fort pour l'empêcher de porter son verre et même ses aliments à sa bouche. Affaibli, très amaigri, gâteux, il ne quittait point son lit. Un certificat avait été fait pour obtenir son admission dans un hospice d'incurables. Après un certain nombre d'essais thérapeutiques, je me décidai à revenir à la strychnine que j'avais employée tout d'abord pendant 3 ou 4 semaines sans effet reconnaissable. Je lui prescrivis quatre milligrammes de sulfate de strychnine h prendre chaque jour. J'attendais de mois en mois son admission dans un hospice d'incurables. Au bout de quatre mois environ de traitement non interrompu par la strychnine, on constatait une amélioration très nette. Le malade n'était plus gâ-
1. G. Lhirondel. Antécédents et causes dans la maladie de Parkinson. Thèse de Paris, 1883.
teux ; il commençait à manger seul ; le tremblement était beaucoup moins fort. Deux mois plus tard, l'amélioration avait fait de grands progrès. Le malade buvait et mangeait sans aide ; depuis quelques semaines, il pouvait quitter son lit où il avait été confiné pendant près d'une année et il se promenait dans la salle et même bors delà salle. Peu de temps après, ce malade ne voulut plus attendre son admission : il était marchand des quatre saisons ; il demanda sa sortie de l'hôpital, affirmant qu'il se sentait en état de reprendre son petit commerce. Le tremblement toutefois n'avait pas complètement disparu.
C'est là, du reste, je le reconnais tout de suite, un résultat exceptionnel et j'ajouterai même que le malade n'avait pas été examiné, au début, avec une attention suffisante pour qu'il ne restât aucun doute sur le diagnostic. J'ai employé le sulfate de strychnine dans plusieurs autres cas avec une certaine persévérance ; mais l'action de ce médicament a été en général ou faible ou à peu près nulle; parfois même, le tremblement a paru devenir plus intense pendant ce traitement et l'on a été obligé d'y renoncer. Le seul effet à peu près constant de la strychnine a é(é de diminuer, au moins pendant un certain temps, l'affaiblissement des membres.
La quinine, la nicotine, Faconitine, la vératrine, la belladone et l'atropine, lajusquiame et Fhyoscyamine, l'opium et ses alcaloïdes narcotiques n'ont pas paru non plus exercer une influence bien netlesurles divers symptômes de la paralysie agilante et, en particulier, sur le tremblement.
L'application de révulsifs (vésicatoires, pointes de feu) sur la régiou vertébrale ne produit point d'effels notables, si ce n'est dans les cas où le malade accuse un certain degré de rachialgie.
Lorsqu'il y a des douleurs dans les membres, on les traite par les moyens employés en pareil cas, dans d'autres conditions morbides.
L'emploi de l'électricité (faradisation ou galvanisation des membres et de la région vertébrale) ne détermine habifuellement aucun amendement de la maladie. L'électricité statique semble exercer, dans certains cas, une influence sur le tremblement ; mais l'amélioration qu'elle produit alors, par rapport à ce symptôme seulement, est toujours passagère.
L'hydrothérapie ne peut que soutenir et même relever les forces des malades; elle ne modifie pas le tremblement. Les
bains sulfureux ont paru de quelque utilité dans certains cas ; mais leur effet n'a jamais été bien prononcé.
L'élongation des nerfs ne peut donner aucun résultat favorable.
En résumé, le médecin est bien peu armé pour combattre la paralysie agitante. Il ne peut que recommencer sur chaque malade l'essai des médications qui n'ont pas été constamment et absolument inefficaces. Il peut espérer, s'il n'obtient pas une véritable amélioration de l'état des malades, enrayer pour un certain temps, ou, tout au moins, retarder la marche de la maladie.
Pathogénie. — La pathogénie de la paralysie agitante est très obscure. Si on laisse de côté les faits recueillis avant que le tableau clinique de cette maladie ait été bien tracé, on peut dire que toutes les autopsies ont été négatives. Celles dans lesquelles on a signalé des lésions de sclérose dans la protu-. bérance annulaire, dans le bulbe, dans la partie supérieure de la moelle épinière, appartiennent à l'histoire de la sclérose en plaques et non à celles de la maladie de Parkinson. J'ai examiné avec le plus grand soin les centres nerveux dans un cas où l'affection offrait le plus haut degré d'intensité et où elle avait déterminé la mort du malade, et je n'ai reconnu aucune modification morbide. Il est vrai qu'au moment où je pratiquais cet examen, les procédés de l'histologie n'avaient pas encore atteint le degré de perfection qu'ils ont acquis plus récemment; mais ce qui est certain, c'est qu'il n'y avait, en aucun point de l'encéphale et de la moelle épinière, ni sclérose véritable, ni multiplication notable des éléments de la névroglie, ni altération bien apparente des cellules nerveuses \ Assurément, il y avait dans ce cas et il y a dans tous les cas une modification des centres nerveux, car il ne peut pas y avoir de troubles morbides d'une fonction quelconque, sans changement corrélatif des éléments anatomiques dont l'entrée en activité détermine cette fonction et cette proposition est encore plus indiscutable, lorsqu'il s'agit de troubles violents et d'une longue durée comme ceux qui caractérisent la paralysie agitante. On doit donc admettre que cette maladie a pour condition anatomique une modification morbide de certaines parties des cen-
1, Clinique Médicale de la Charité.. Loc. c?7.,p. 867.
très nerveux, modification qui, pour le moment, échappe à nos méthodes d'investigation anatomo-pathologique.
Je dis que cette modification, quelle qu'elle soit, doit siéger dans les centres nerveux, parce que l'on ne comprendrait pas bien comment la paralysie agitante pourrait être produite par une altération des nerfs moteurs ou des muscles. Aucun des poisons, dont l'influence porte directement sur les muscles, ne donne lieu à du tremblement. Il en est de même des poisons des nerfs; le tremblement ne se trouve pas noté parmi leurs effets. D'autre part, un poison qui détermine du tremblement chez les grenouilles, la nicotine, n'agit ainsi sur ces animaux que par l'intermédiaire des centres nerveux. Si l'on sectionne les nerfs d'un membre postérieur sur une grenouille et que l'on fasse ensuite absorber de la nicotine par cet animal, on verra que ce membre sera la seule partie du corps qui n'offrira pas le tremblement caractéristique. Cette expérience montre que le tremblement n'a pas pour cause une action particulière de la nicotine sur les nerfs moteurs ou sur les muscles. Une autre expérience prouve bien aussi que le tremblement nicotinique n'est pas dû à l'influence directe de la nicotine sur les muscles : elle consiste à empoisonner préalablement une grenouille au moyen du curare et à lui faire absorber ensuite une faible dose de nicotine. Quoique la grenouille ait conservé, dans ces conditions, toute sa contractilité musculaire, cependant il ne se produit aucun tremblement ; l'animal demeure absolument immobile.
J'ajoute qu'aucune lésion des nerfs ou des muscles ne provoque un tremblement analogue à celui de la paralysie agitante. On voit bien, comme l'ont indiqué M. Brown-Séquard et M. Schiff, des oscillations des faisceaux musculaires dans les muscles dont les nerfs ont été coupés : c'est ce qui se manifeste d'une façon très nette, après la section d'un des nerfs hypoglosses, chez les chiens, dans la moitié correspondante de la langue. Mais ces oscillations sont irrégulières, passent sans cesse d'un des faisceaux à un autre et, si elles ressemblent aux contractions fasciculaires de l'atrophie musculaire progressive, elles sont très différentes des contractions d'ensemble qui produisent le tremblement de la paralysie agitante.
Des arguments tirés de l'observation clinique suffisent d'ailleurs à démontrer que la modification morbide qui produit la maladie de Parkinson siège dans les centres nerveux. Les phé-
nomènesde tremblement que Ton constate chez les malades atteints de sclérose en plaques ont une certaine analogie avec ceux de la paralysie agitante et personne ne doute qu'ils ne soient déterminés par les lésions sclérosiques des centres nerveux. Il en est de même pour le tremblement de la paralysie générale progressive (périencéphalite diffuse progressive). En dehors des faits cliniques proprement dits, on pourrait citer aussi le tremblement émotif que, d'un commun accord, on attribue à un ébranlement particulier de certaines régions de l'encéphale .
Enfin, si l'on se borne même à l'examen des autres symptômes de la maladie de Parkinson, on voit qu'on ne peut chercher à se rendre compte de leur mécanisme qu'en admettant un état morbide des centres nerveux. 11 en est ainsi de l'attitude caractéristique des malades, de leur affaiblissement progressif et, en particulier, de la tendance propulsive si souvent observée chez eux.
En un mot, la maladie de Parkinson est, d'une façon indubitable, une affection des centres nerveux. Tout concourt même à montrer que le siège principal de cette affection se trouve dans l'encéphale.
On peut aller plus loin et localiser plus étroitement les modifications morbides auxquelles se rattache la paralysie agitante. Les lésions corticales du cerveau proprement dit peuvent se traduire, pendant la vie, par du tremblement des joues, des lèvres, de la langue et des membres. Telles sont les lésions de la méningo-encéphalite diffuse progressive. Mais ce sont là des altérations manifestement inflammatoires, laissant des traces anatomo-pathologiques des plus évidentes. Rien de semblable ne s'observe dans la paralysie agitante, affection dans laquelle le cerveau proprement dit reste toujours intact, au moins en apparence, et dans laquelle, en tout cas, il n'offre, pendant la vie, aucune manifestation d'origine irritative. D'ailleurs, dans les cas de paralysie générale progressive où le tremblement est bien prononce, ce phénomène est-il réellement en rapport avec les lésions corticales du cerveau? N'est-il pas plutôt sous la dépendance de lésions concomitantes de la protubérance annulaire et du bulbe rachidien? Il me semble, en somme, qu'il est impossible de considérer le tremblement de la paralysie générale progressive comme un argument permettant de localiser le point de départ des tremblements de la maladie de Parkin-
son dans l'écorce grise du cerveau proprement dit. Et l'on y est à autant moins autorisé que le tremblement caractéristique de cette dernière maladie diffère notablement de celui de la mémngo-encéphalile diffuse.
Les lésions non inflammatoires de l'écorce cérébrale telles que les hémorragies, les ramollissements, provoquent', bien plus rarement que les altérations irritatives, du tremblement des membres ou de la tête. C'est seulement à une époque plus ou moins éloignée de la production de la lésion que l'on voit quelquefois se manifester des oscillations des membres. Tantôt ce sont des mouvements de trépidation, comme ceux qui se montrent chez certains hémiplégiques, dans le bras paralysé et un peu contracture, lorsqu'ils le soulèvent et cherchent à porter la main vers la tête ; ce phénomène morbide offre delà ressemblance avec les oscillations de la sclérose en plaques : tantôt c est un véritable tremblement du membre supérieur qui a été paralysé et qui a recouvré en partie sa motilité. Ce dernier tremblement rappelle celui de la paralysie agitante ; mais le membre supérieur ne présente pas l'attitude qui est si caractéristique dans cette dernière maladie et les oscillations du tremblement n ont pas comme cela a souvent lieu dans la maladie ûe Parkinson, la forme de certains mouvements fonctionnelsj ajoute, — mais c'est un trait distinctif de peu d'importance en somme, — que la strychnine a plus d'action sur le tremblement post-hémiplégique que sur celui de la paralysie agitante. Je ne crois donc pas qu'on puisse s'autoriser de la possibilité de ce tremblement à la suite des lésions destructives de 1 écorce cérébrale, pour placer dans cette écorce, d'une façon générale, le siège de ce trouble morbide. D'ailleurs, il s Vit ici d un symptôme très rare des lésions corticales du cerveau et 1 on peut se demander, comme je le disais à propos de la paralysie générale progressive, si le tremblement, dans ces cas est dû à la lésion corticale, ou s'il n'est pas l'indice d'une modification secondaire de l'isthme encéphalique. Je ne parle pas des autres troubles du mouvement qui peuvent se manifester a la suite des lésions de l'écorce cérébrale, tels que l'alhétose le ticchoréiforme, les phénomènes de l'épilepsie dite jacksonmenne : ces divers accidents morbides ne peuvent pas être mis en cause dans cette discussion.
La plupart des remarques précédentes s'appliquent aux lésions du centre ovale de Vieussens, du corps calleux, de la
voûte à trois piliers, et aussi à celles des corps striés et des couches optiques.
il n'en est pas de même des lésions de l'isthme de l'encéphale, particulièrement de celles de la protubérance annulaire et du bulbe rachidien. Nous avons déjà dit que ces lésions peuvent provoquer du tremblement des diverses parties du corps; on pourrait même ajouter que, lorsqu'on observe un tremblement bien marqué des membres ou de la tête, il est dû presque toujours, sinon constamment, à une modification passagère ou durable (suivant qu'il est temporaire ou persistant) de ces régions de l'encéphale.
L'étude des effets des blessures expérimentales des centres nerveux conduit à la même conclusion. Dans les nombreuses expériences que j'ai faites sur des lapins, pour me rendre compte des troubles morbides auxquels peuvent donner lieu les lésions de l'encéphale, je n'ai jamais observé du tremblement de la tête et des membres que lorsque ces lésions avaient pour siège l'isthme encéphalique. Ce phénomène ne se produit d'ailleurs que rarement dans ces conditions et des recherches spéciales seraient nécessaires pour déterminer exactement les points dont la blessure détermine du tremblement.
Les lésions de la moelle épinière peuvent-elles aussi donner naissance à un tremblement analogue ou semblable à celui de la paralysie agitante? Je ne le pense pas. La sclérose en plaques, lorsque la moelle épinière est seule atteinte, ne produit que rarement un tremblement notable et lorsqu'il en est ainsi, c'est plutôt de la trépidation qui se manifeste : cette trépidation n'est pas spontanée, en général, mais elle est provoquée soit par des contacts des téguments, soit par des chocs des tendons, soit par des mouvements volontaires, etc. Il n'y a rien là qui puisse être comparé au tremblement de la maladie de Parkinson. Les lésions expérimentales de la moelle épinière peuvent donner naissance, comme l'a découvert M. Brown-Séquard, à une sorte d'épilepsie, surtout chez les cobayes. On détermine alors des crises convulsives, comme il l'a montré, en excitant légèrement la région des téguments de la face et du cou qu'il a nommée zone épileptogène. Ces crises débutent par un mouvement de violente trépidation d'un de ses membres ou des deux membres postérieurs qui se rapprochent des parties latérales du corps et de l'épaule et grattent ces parties avec vio-
lence. Cette trépidation spéciale des membres peut se produire seule, dans certains cas où la crise épileptiforme avorte. Mais cette trépidation n'offre, dans aucun cas, des caractères qui rappellent le tremblement de la paralysie agitante. Dans les rares circonstances où l'on observe, chez l'homme, dans le cours d'une affection médullaire, des phénomènes analogues à ceux qui se montrent chez les animaux à la suite de lésions expérimentales de la moelle, ces phénomènes diffèrent tout autant que ceux-ci du tremblement qui nous occupe en ce moment.
On est donc porté à penser que le siège de la modification morbide à laquelle est dû le tremblement de la paralysie agitante est dans l'isthme de l'encépale et l'on est encore entraîné vers cette manière de voir, lorsque l'on constate que le tremblement, dans cette maladie, est toujours, ou presque toujours, plus prononcé dans les membres supérieurs que dans les membres inférieurs, et même qu'il peut être très intense dans les mains et les avant-bras, alors que les jambes tremblent à peine ou ne tremblent pas clu tout. Le tremblement se manifeste, en réalité, dans la paralysie agitante, comme les faits physiologiques prouvent qu'il doit se montrer s'il est dû à une modification de l'isthme encéphalique, car on sait que les lésions de cette partie de l'encéphale exercent une influence plus prononcée sur les membres thoraciques que sur les extrémités pelviennes.
Je pourrais invoquer enfin un argument d'ordre expérimental, dont nous avons déjà fait usage, M. Charcot et moi, dans le travail que nous avons publié sur la paralysie agitante etauquel j'ai fait allusion plus haut. 11 s'agit des effets de la nicotine sur les batraciens, ou, pour être plus précis, du tremblement que ce poison détermine chez ces animaux.
J'ai rappelé comment on peut démontrer que ce tremblement est dû à l'influence exercée par la nicotine, non sur les muscles ou les nerfs, mais sur les centres nerveux. Or, il est facile de prouver que c'est l'action du poison sur l'isthme de l'encéphale qui détermine ce phénomène. Il ne se manifeste pas sur une grenouille dont la tête a été enlevée d'un coup de ciseaux passant en arrière du bec du calamus scriptorius, bien que le cœur continue à battre et que la moelle épinière, les nerfs et les muscles aient conservé leurs propriétés physiologiques : par conséquent, puisque, chez l'animal ainsi mutilé, l'introduction de la nicotine sous la peau, bien que l'absorption
ait lieu, ne produit pas de tremblement, on est autorisé à affirmer que ce symptôme ne peut pas être produit par l'action de la nicotine sur la moelle. Cette expérience prouve d'ailleurs, du même coup — ce qui est déjà hors de discussion — que le tremblement n'est pas dû non plus à l'influence de ce poison sur les nerfs ou sur les muscles.
Si on enlève sur une grenouille les lobes cérébraux, les tubercules optiques, la lame cérébelleuse, et si on l'empoisonne ensuite à l'aide d'une faible'quantité de nicotine, les tremblements musculaires caractéristiques se produisent comme chez une grenouille intacte.
Il résulte de ces deux sortes d'expériences que le tremblement nicotinique est dû à l'action du poison sur les parties cle l'encéphale qui, chez la grenouille, correspondent à l'isthme encéphalique. On peut contrôler ces résultats par l'extirpation isolée de cette partie de l'encéphale sur une grenouille que l'on soumet ensuite à la nicotinisation : aucun tremblement ne se manifeste dans ce cas.
On est en droit, ce me semble, d'appliquer aux mammifères la conclusion à laquelle conduisent ces faits expérimentaux.
Ainsi, tout concourt à désigner l'isthme de l'encéphale comme étant la région des centres nerveux dont certaines modifications se traduisent par du tremblement de telles ou telles parties du corps. Peut-être, dans la paralysie agitante, est-ce surtout la protubérance annulaire qui est affectée. Du moins, c'est ce que semble incliquer la rareté, dans cette maladie, du tremblement de la langue et le peu de fréquence du tremblement des lèvres; car il semble que ces organes devraient offrir bien souvent des oscillations, si les modifications morbides qui les provoquent avaient pour siège le bulbe rachidien, c'est-à-dire le centre nerveux où naissent les nerfs hypoglosses et les nerfs faciaux. La rareté encore plus grande ou plutôt l'absence de mouvements oscillatoires des yeux témoigne dans le même sens (oculo-moteurs externes) et, d'autre part, semble aussi mettre hors de cause les pédoncules cérébraux (oculomoteurs communs). Un autre argument à faire valoir pour placer dans la protubérance annulaire le principal point de départ des excitations qui déterminent le tremblement, c'est que dans cette région de l'isthme de l'encéphale réside le centre émotionnel: or, les émotions peuvent provoquer, dans cer-
tains cas, un tremblement plus ou moins marqué des diverses parties du corps et elles paraissent jouer quelquefois le rôle de causes occasionnelles dans la production de la maladie de Parkinson. îl convient de dire toutefois que le bulbe rachidien n'est sans doute pas toujours indemne dans la paralysie agitante, puisque le tremblement peut s'observer dans les lèvres (nerfs faciaux) et dans la langue (nerfs hypoglosses).
Tout en localisant dans la protubérance annulaire le siège principal des modifications morbides qui conditionnent la paralysie agitante, je crois que la moelle épinière n'est pas toujours intacte. Les douleurs rachidiennes et les douleurs des membres qui se manifestent parfois avant l'apparition du tremblement me semblent dépendre d'un certain degré d'irritation spinale. D'un autre côté, nous avons vu que le tremblement et les autres phénomènes caractéristiques delà maladie sont précédés souvent par un affaiblissement plus ou moins marqué des membres, particulièrement des membres inférieurs. Bien qu'il me soit pas impossible de rattacher ce symptôme aux modifications morbides que nous admettons dans l'isthme de l'encéphale, il me semble plus naturel de les considérer comme des indices d'une atteinte des fonctions médullaires. La tendance à la contracture qui s'observe assez fréquemment dans les membres, l'exagération du réflexe rotulien constatée quelquefois, me paraissent aussi devoir être attribuées à une souffrance de la moelle épinière.
Il ne suffit pas de chercher à reconnaître la région des centres nerveux qui est le siège d'une modification morbide chez les malades atteints de paralysie agitante ; il faut encore examiner s'il n'est pas possible de se rendre compte du mécanisme par lequel se produisent les principaux symptômes de cette affection. C'estsurtout du tremblement caractéristique que Ton s'est occupé sous ce rapport.
Il serait sans grand intérêt de rappeler ici les diverses tentatives d'explication qui ont été faites par différents auteurs. Nous avons cité, M. Charcot et moi, dans notre travail de 1861- 1862, les opinions de Blasius, de Henle, de Yolkmann. D'après ces auteurs, le tremblement serait dû à un trouble du tonus musculaire. Pour Blasius, l'excitation qui, dans l'état normal, émane incessamment de la moelle épinière pour produire le tonus des muscles, pourrait devenir, dans certains cas, inter-
mittente, s'affaiblir ou cesser par moments pour reprendre aussitôt son degré ordinaire ; ces affaiblissements et ces renforcements alternatifs de l'influx médullaire qui provoque et maintient le tonus musculaire détermineraient le tremblement. Suivant Henle et Yolkmann, l'influx médullaire dont il s'agit produirait la contraction tonique des muscles par une série d'excitations successives, très rapides : si ces excitations, par suite de modifications particulières des centres médullaires, se ralentissent, la contraction cesse d'être tonique, devient discontinue et le tremblement apparaît.
Pourpeu qu'on y réfléchisse, on voit bien que ni l'une ni l'autre de ces explications ne rend compte du tremblement. On ne comprend vraiment pas comment des affaiblissements et des renforcements successifs du tonus musculaire ou un ralentissement des secousses musculaires pourraient donner lieu à des mouvements, du moment que ces modifications se produisent au même moment, et au même degré, dans tous les muscles de l'avant-bras par exemple, ou des mains, ou dans ceux du membre inférieur. Il faudrait, de toute nécessité, admettre que ces variations d'intensité ou de rapidité des excitations d'origine centrale, auxquelles on attribue le tonus musculaire, se limitent aux centres qui gouvernent ce tonus dans un groupe de muscles seulement, aux centres, par exemple, qui innervent les fléchisseurs. Nous serions ainsi en présence d'une hypothèse différente de celles de Blasius, de Henle, de Yolkmann ; car la cause du tremblement ne serait plus une modification fonctionnelle de tous les centres du tonus des muscles d'une ou de plusieurs parties du corps, mais il s'agirait d'une modification limitée au centre tonique d'un groupe de muscles et il resterait à se demander si ce sont les fléchisseurs dont le tonus est troublé, ou si ce sont les extenseurs ; si ce sont les abducteurs ou les adducteurs, etc.
Cette hypothèse, surtout si on la rattachait à celle de Blasius, pourrait fournir une explication assez plausible du tremblement. En supposant des affaiblissements et des renforcements alternatifs du tonus d'un groupe de muscles, par exemple des fléchisseurs de la main sur l'avant-bras, on conçoit qu'au moment où le tonus de ces muscles diminue, les extenseurs, n'étant plus contrebalancés, entraînent la main dans leur sens : mais presque aussitôt le tonus des fléchisseurs se relève et <lépasse momentanément le degré normal ; immédiatement la
main se fléchit pour un instant. Un nouvel affaiblissement du tonus des muscles fléchisseurs a pour conséquence une extension de la main, et ainsi de suite. On s'expliquerait ainsi pourquoi le tremblement présente, dans une certaine mesure, les caractères d'un mouvement actif. Si l'on tient la main d'un malade atteint de paralysie agitante et chez lequel les membres supérieurs présentent un tremblement très accentué, on reconnaît facilement que les deux mouvements alternatifs qui constituent ce tremblement s'exécutent l'un et l'autre avec une certaine force : ni l'un ni l'autre n'a le caractère d'un simple relâchement musculaire.
Lorsqu'il s'agit du tremblement déterminé dans un membre par un effort musculaire longtemps prolongé, comme le tremblement qui se produit dans la main et l'avant-bras, lorsqu'on a porté pendant longtemps un poids lourd, en le soutenant à l'aide de l'avant-bras à demi fléchi ou à l'aide de la main fermée, on peut admettre une hypothèse analogue à celle dont il vient d'être question. On peut, en effet, se représenter les centres du tonus des muscles fléchisseurs de l'avant-bras ou de la main et des doigts comme fatigués : ces centres sont incapables, jusqu'à ce qu'ils aient recouvré leur vigueur fonctionnelle, d'entretenir dans ces muscles une excitation continue capable de contrebalancer celle des muscles extenseurs. Si, dans ces conditions, on commence une action qui exige un mouvement de flexion des doigts ou de la main, le tonus des muscle fléchisseurs faiblit au bout d'un instant ; celui des muscles extenseurs détermine un mouvement d'extension : le moment de repos relatif dans lequel s'est trouvé le centre tonique des fléchisseurs a suffi pour lui permettre de récupérer une certaine dose d'énergie qu'il dépense presque aussitôt en produisant une flexion de l'avant-bras ou de la main; épuisé en partie par cet effort, il laisse de nouveau le centre tonique des extenseurs libre de provoquer une extension. Il y a là certainement les éléments d'une explication plausible du tremblement par fatigue.
Mais en est-il de même pour le tremblement de la paralysie agitante ? Le centre tonique d'un ordre de muscles est-il atteint dans ce cas, à l'exclusion des centres toniques des autres ordres de muscles de la même partie? S'agit-il d'un affaiblissement ou d'une excitation de ces centres, comme point de départ du tremblement? Il nous est impossible de répondre à ces questions d'une façon catégorique.
J'inclinerais cependant à admettre que les centres toniques de certains groupes musculaires sont seuls atteints et, s'il en était ainsi, le mécanisme serait analogue à celui que j'ai indiqué pour le tremblement par fatigue, sauf qu'il s'agirait, suivant moi, d'une excitation et non d'un affaiblissement des centres toniques intéressés. Ce qui me porte à penser que le tremblement cle la paralysie agitante est le résultat d'une excitation et non d'une parésie de certains centres toniques, c'est qu'il y a quelques indices significatifs dans ce sens. On peut mentionner parmi ces indices les phénomènes de contracture que l'on observe quelquefois, les douleurs que ressentent assez souvent les malades dans les membres atteints et qui peuvent, exceptionnellement il est vrai, offrir un assez haut degré d'intensité, l'attitude comme souciée de la tête, du cou, du corps et parfois des membres supérieurs et enfin la salivation qui est assez fréquente et qui paraît due à une légère irritation du centre salivaire situé dans l'isthme encéphalique.
Il est vrai que les membres s'affaiblissent chez les individus affectés de paralysie agitante ; mais, le plus ordinairement, il semble y avoir, au début, tout au moins pour les membres supérieurs, plutôt encore de l'inhabileté des mouvements qu'une véritable faiblesse. On voit, en effet, dans les premières périodes, comme je l'ai noté, des malades dont les membres supérieurs présentent un tremblement intense et qui sont encore capables de déployer une force considérable soit pour soulever un fardeau, soit pour serrer un objet dans leur main.
En somme, le mécanisme du tremblement de la paralysie agitante est très obscur comme l'est, du reste, celui de toutes les autres variétés de tremblement. C'est un problème pour la solution duquel nous ne possédons jusqu'ici aucune donnée précise.
Nous avons dit un mot de la salivation observée dans le cours de la paralysie agitante. Une autre sécrétion s'exagère aussi assez souvent, comme nous l'avons vu : c'est la sueur. La diaphorèse s'explique facilement : elle survient dans les périodes avancées delà maladie, alors que le tremblement est très violent et presque incessant ; l'appareil sudoripare entre en action à litre de régulateur thermique et avec d'autant plus d'activité que la température intérieure tend davantage à s'élever sous
l'influence des contractions des muscles auxquelles est dû le tremblement.
Un symptôme d'un tout autre genre, la tendance à la propulsion (rarement à la rétropulsion et plus rarement encore à la latéropulsion), doit être rapporté à la modification de l'isthme de l'encéphale qui se traduit par les différents phénomènes de la maladie. Cette tendance est analogue à celle que déterminent certaines lésions expérimentales des centres encéphaliques.
La paralysie agitante peut être considérée provisoirement comme une névrose, puisque jusqu'ici on n'a trouvé aucune lésion des centres nerveux, en rapport avec cette maladie. Pourtant, dans quelques cas rares, sans qu'on puisse dire s'il s'agit d'une exagération du processus morbide, propre à cette maladie, ou de complications intercurrentes, le bulbe rachidien et la moelle épinière semblent devenir le siège d'altérations non encore étudiées et qui se traduisent par des douleurs très intenses dans les membres, par une rachialgie très vive, par des phénomènes de spasmes musculaires, par une exagération considérable des réflexes tendineux, par des troubles de la respiration, de la déglutition et par un épuisement de l'innervation centrale, plus ou moins rapide et mortel.
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