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I

Noi forniremo dapprima una succinta esposizione dottrinale
della snaccennata e strana affezione, e narreremo in appresso,
la storia clinica del caso morboso, che per la prima volta, ci
@ oceorso d’osservare nella pratica, e che nondimeno ci sem-
bra rappresenti il pit marcato tipo della malattia medesima.

I1.

1. La parola Ipermegalia, dalle voci greche d=ep, sopra e
neyus, peyxdy grande, letteralmente interpretata suonerebbe
sopra-grande, ed adoperata in senso fisico applicativo accen-
nerebbe Jad aumento di grandesza di una cosa. Ora colle
espressioni di ipermegalia muscolare, paralitica, progressiva
intendiamo indicare — quella forma morbosa, clinicamente
caratlerizzata da accrescimento di volume dei muscoli ga-
stronems, con difetto o perdita della motilita, e con tendenza
ad invadere progressivamente quasi tutle le muscolature
della vita volitiva. —

2. Questa affezione, la cui conoscenza clinica ci & pervenuta
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da un quadriennio (1) e per opera di Duchenne, & stata nella
scarsa e recente letteratura medica, variamente segnalata coi
titoli di paralist pseudo-ipertrofica o miosclerosica ( Du-
chenne, Giannini), di ipertrofia muscolare (Kaulich e Jacksch,
Griesinger W.), di sclerosi muscolare progressiva (Jaceoud),
di lipomatosi lussureggiante muscolare, progressiva (Heller);
di atrofia lipomatosa dei muscolt (Seidel, Duchek, Barth,
Rakovac) ; e da alcuni medici esercenti, i quali non avevano
perd mai osservato aleun esemplare della malattia, abbiamo
sentito a qualificarla anche per ipertrofia muscolare progres-
siva ; per ipertrofia muscolare, paralitica, progressiva.

3. La malattia fu denominata paralisi pseudoipertrofica o
miosclerosica, in base alla manifestazione clinica della difet-
tosa o mancante funzionalita dei muscoli colpiti dal male;
qualificando la paralisi per periferica e non nervosa, ma
muscolare, ed alludendo alla condizione anatomica della pa-
ralisi, cogli epiteti di pseudo-ipertrofica e miosclerosica, vale
a dire non dipendente da vera ipertrofia delle fibre proprie
dei muscoli, hensl da vegetazione esuberante del tessuto con-
netlivo intermuscolare. — Si disse semplicemente iperérofia
muscolare nella falsa interpretazione che dalla sola aceresciuta
mole del muscolo si fosse autorizzati ad affermare il concetto
anatomico, che va annesso al vocabolo ipertrofia. — Fn qua-
lificata per sclerosi muscolare progressiva per avvisare alla
condizione anatomica del muscolo affetto. Se non che, trovan-

(1)} Il Duchenne di Boulogne aveva hensi stampato, sino dal 1861, un ar-

- ticolo, intorno alla Paraplégic hypertrophique de Uenfance de cause cé-
rebrale (vedi il suo hibro: De I'électrisation localisé, pag, 253, Paris,

1861); perd non fu che nel 1868, in cui 1* autore, o correggendo forse in

parte il primitivo suo concetto sull® affezione, ed essendosi realmente ab-

battuto (dopo il 1861), in fatti clinici di forma paralitica infantile, pin o

meno ideatici alla suindieata , ma scevri da lesioni cerebrali, fece cono-

~scere al pnbblico il suo lavoro sulla Paralysie pseudo-hypertrophique
ou myosclerosique: (vedi gli Arch. gén. de médecine, janvier 1868, e la

Gazette des Hapitawe, mars et avril 1868, in cui si riporta il resoconto

della seduta della Societd di Medicina di Parigi, alla quale l'autore diede

partecipazione di questa seconda sua memoria).

Dopo il Duchenne altri scrittori si sono occupati della  malattia in di-
scorso, quali Kaulich e Jack, Spielmann e Schiitzenberger, Berend, Stof-
fﬂl*llm Griesinger, Fritz, BEulemBurg, Leyden, Benedikt, Jaccoul, Lutz, ed
altri.
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dosi, come il muscolo colpito dalla affezione in discorso, sia,
clinicamente parlando, piuttosto flaccido, ed anatomicamente
i riveli assai piu ricco di tessuto adipcso che di connettivo
fibroso, sapendosi inoltre come gli organi parenchimatosi, che
restano invasi da iperplasia- del loro connettivo interstiziale ,
divengono stipati e duri, donde il nome di selerosi (da oxAxpos,
@, ov, dura), cosl anche quest’ultima denominazione non venne
da noi adottata nell’enunciare il titolo di questa breve nostra
pubhlicazione. — E facile il capire che fu denominata lipoma-
tosi lussureggiante muscolare per la ricchezza d’adipe che si
rinviene tra le fibre muscolari ; e si disse atrofia lipomatosa
dei muscol e per la ragione testé indicata e per I'impiccoli-
mento atrofico conseguente della fibra muscolare. Quest'ultima
denominazione la stimiamo la meno adottabile perche pud far
nascere econfusione tra codesta forma morbosa e quella che si
presenta con caratteri clinici diversi e che & nota col nome
di alrofia muscolare progressiva.

Coll’espressione da noi abbracciata ci siamo limitati ad af-
fermare modestamente i sintomi piu spiccati, che I’ infermo
ci. offre in elinica ; ciok 1'auwmento di volume muscolare con
paralisi. Abbiamo poi voluto dare una definizione semplice-
mente clinica della malattia, perche pud essere questionabile
la localizzazione e la qualificazione della condizione mor -
bosa, primitiva, della stessa, assai pih forse che non lo sia
per la cost detta atrofia muscolare progressiva, che in parte
almeno, verrebbe a costituire il rovescio della medaglia, cli-
nicamente posta a confronto colla ipermegalia muscolare pa-
ralitica progressiva e di cui ora ci occupiamo.

4. Sulle cause e la patogenesi del male nulla si conosce
di appagante. — I assai dubbioso se I'ereditarieth ed il ma-
trimonio con consanguinei possa favorire lo sviluppo della ma-
lattia, che & d’ altronde rarissima e quasi esclusiva dell’ in-
fanzia e piu propria del maschio che della femmina, e che
fu straordinariamente osservato in vari fanciulli di una stessa
famiglia, di cui qualche membro aveva patito di emeralopia.

5. Qual nota microscopica pit caratteristica del male, l'a-
natomia patologica, mostra variabile grado di iperplasia del
connettivo interstiziale del muscolo affetto, le cui fibre proprie
perdono le loro naturali striature ed appaiono come compresse
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e sepolte fra la fitta rete del lussureggiante morboso tessuto e
finiscono nell’ atrofia.

Fra le maglie del connettivo iperplastico si trova anche
un considerevole accumolo di adipe, e raramente farono os-
servati dilatati e ripieni di sangue i vasi capillari delle parti
affette, e in via eccezionale alcune fibre muscolari dei gastro-
nemi furono trovate effettivamente accresciute di volume. L'i-
perplasia del tessuto conmettivo, la copia dell’ adipe e I'atro-
fia delle fibre muscolari, conferiscono ai muscoli affetti uno
speciale dato macroscopico di pallidezza, di striatura e di lu-
centezza grassosa.

Ma oltre all'indicate alterazioni museolari, diligenti e mi-
nute indagini fecero pur rilevare materiali lesioni al midollo
gpinale, di natura degenerativa, staminali e chimiche. — Pra-
ticando diversi tagli trasversali a varie altezze del midollo
medesimo sarebbero stati rilevati dei punti, irregolarmente
distribuiti nella sostanza bianca , di forma roftonda o cunei-
formi, d’aspetto gelatinoso. I cordoni anteriori conterrebbero
poche cellule ganglionari, e mostrerebbero i vasi dilatati. —
Nei cordoni laterali si sarebbero rinvenuti corpuscoli amilacei ;
ed all’altezza del rigonfiamento lombare, parrebbe che la de-
generazione amilacea e grassosa del midollo si estendesse dai
cordoni laterali agli anteriori.

6. Circa il quadro clinico dell’ affezione si crede di poterlo
frazionare in tre periodi distinti, e cioé in un 1.°, o di indebo-
limento muscolare, o paralifico; nel 2.°, o pseudo-ipertrofico
od ipermegalico ; nel 3.°, o di generalizzazione e & aggrava-
mento paralilico e degenerativo. — Per quanto sia assai diffi-
cile, nella pluralith dei casi, di fissare le primissime manife-
stazioni cliniche, pure sembra accertato che la malattia esor-
disca con un sensibile indebolimento dei muscoli delle estremita
inferiori. L'indebolimento © tosto seguito da -alterazione nella
maniera di reggersi e di camminare dell’ individuo, il quale,
nello star ritto in piedi, tiene alquanto divaricate le piantee
mostra spiccata incurvatura lombare , e dondola nella deam-
bulazione.

Questo primo periodo pud durare da-qualehe mese ad un anno,
a capo a cui sopravengono i sintomi del secondo periodo, av-
vertiti da gnalunque grossolano osservatore; — vale a dire
— lo sviluppo considerevole delle masse carmose dei pol-
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pacei, e ben presto di una o di ambe le natiche e di qual-
che muscolo della coscia. Coll’ apparizione di questo feno-
meno’, non cessa ma cresce la debolezza degli arti inferiori
e spiccano assai piu le attitudini viziose della persona guan-
do sta in piedi o0 cammina. — II secondo periodo ha una
durata di uno a tre anni all incirca, gli sussegue il terzo,
che & contrassegnato dall’ estendersi dell’ ipermegalia e della
paralisi nei muscoli degli arti superiori , con aggravamento
nella motilith degli arti inferiori. Tanto che il paziente
condannato a giacere a letto ed a soddisfare ai bisogni piu
urgenti dell’eservizio organico col necessario soccorso altrui.

La ipermegalia muscolare paralitica progressiva, (come 1'a-
trofia muscolare progressiva), essendo una malattia apiretica,
non altera, nel primo e secondo periodo, le funzioni digestive;
per cni Pindividuo serba in generale, le apparenze di un or-
ganismo ottimamente vegetante. Ma dopo che il paziente @
condannato a letto e quasiall’immobilith assoluta, si sconcerta
a poco a poco il processo nutritivo generale, che deteriora assai
pin, pel probabile coinquinamento cui il sangue deve soggia-
cere coll’ assorbimento del defrifus granuloso-grassoso del
tessulo muscolare degenerato. E in questo gramo stato, I'in-
dividuo pud essere precocemente portato alla tomba, da una
malattia intercorrente, od arrivare alla adolescenza o poco
dopo, e perire nello stato di esaurimento generale, e forse pel
fatto di alterazioni degenerative nervose periferiche e centrali,
consecutive all’affezione muscolare.

7. La diagnosi della malattia si posa sulla eonosecenza del-
I" esistenza di tale forma morbosa, sull’eti infantile del
paziente, sulla constatazione dei muscoli gastronemi volumi-
nosi, con difettosa irritabilith elettrica , sulla debolezza delle
estremith inferiori e sulla progressiva diffusione del male.

8. La prognosi della malattia & gravissima, almeno trat-
tandosi della ipermegalia muscolare paralitica progressiva in-
fantile. _

9. Pare che sul principio della malattia abbia servito la
faradizzazione dei muscoli affetti, congiunta all'idroterapia ed
al massage (1).

(1) Il massage consiste nel pigiamento o pestamento metodico dei mu-
scoli.
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Cib premesso, passiamo ora a narrare la storia clinica del
nostro caso morboso.

IIL.

Anamnesi. — Madama Serafino, d' anni 10, nato e domi-
ciliato in Mornico-Lossana, circondario di Voghera, provincia
di Pavia, &il primogenito di una copia contadinesca, sana e
robusta ; venne alla luce a completo termine di gravidanza e
con apparente rigoglioso sviluppo organico ; mise i primi denti
al tempo ordinario; a quindici mesi incomineid a camminare,
e questa funzione andd mano a mano a perfezionarsi, come
in gualunque altro fanciullo; subi con buon esito la vaccina-
zione ; non pare abbia superato il morbilln, ne la scarlattina ;

sicuro invece che per due mesi della sola stagione estiva
dell’anno quarto e quinto di sua vita ha sofferto di emera-
lopia, la quale (secondo 1'iusistente affermazione dEI genitori),
era scompagnata affatto da altre forme morbose. 1 poi vaga-
mente (dagli stessi parenti) accennato, come 'abituale florida
salute del ragazzo fosse, mei primi sei anni di sua eth, rara-
mente ed in modo eflimero, turbato da elmeintiasi, e come
sino dai primi mesi della vita autonoma del medesimo si fosse
notato in loi un relativo maggiore sviluppo delle estremita
nferiori sulle superiori.

A sei anni il fanciullo sarebbe stato colpito da una malattia,
caraterizzata sul principio, da febbre di durata breve, seguita
e accompagnata da frequenti scariche alvine, commiste a san-
oue, da tenesmo con prolasso rettale. E questi sintomi inte-
stinali durarono eirca tre mesi, durante i quali il piccolo pa-
ziente fu obbligato a letto, da cui quando si provo a sorgere
per la prima volta, si rilevd ai genitoried a st stesso, quasi
del tutto impotente a reggersi in piedi ed a camminare. I
genitori osservarono. poco dopo, come il ragazzo tenesse, nel
reggersi in piedi, divaricate le piante e il ventre sporgente
n avanti e le spalle alquanto rivolte all'indietro, e come nel-

"andare movesse lento e caunto il passo, piegando a destra
od a sinistra il tronco, a seconda che appoggiasse al suolo il
piede di destra o di manca.

Questi fenomeni morbosi non inquietarono punto i conjugi
Madama, che li giudicarono quali effetti della debolezza, ca-
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gionata al loro figlio dalla lunga malattia, teste dalui supe-
rata : pit tardi perd rimanevano non poco impensieriti ve -
dendo, come il fanciullo, continuasse a presentare le indicate
viziose attitudini della persona ed accusasse pronta stanchezza,
anche dopo aver fatto brevissimo cammino. Perd si dissiparono
guasi le inquietudini dei parenti allorcheé si accorsero che i
polpacci del ragazzo si andavano evidentemente e considere-
volmente ingrossando — segno certo per essi — di robustezza
e di prossima guarigione del loro Serafino. Ben presto all'il-
lusione tenne dietro il disinganno di quella povera gente, che
dopo avere dolorosamente assistito, per vari mesi all'inespli-
eabile debolezza del loro figlio, in apparenza cosl robuslo,
ricorsero al parere di un medico, che forse consiglio loro di
inviare il fanciullo alla Clinica medica , ove venne accolto il
25 novembre 1871, ed affidato al diligentissimo sig. Cornelli,
allievo del 6.° anno di corso.

Questo caso ei servi per la nostra prima conferenza clinica-

Esame dello stato presente. — Il ragazzo, giace a letto su-
pino e sui lati, mostra normale I'espressione della fisionomia,
regolare la forma, il volume , la sensibilith e la motilith del
capo (1); ha castani i capelli, le sopraciglia, le ciglia e 1'iride,
sufficiente intelligenza, umor gaio, alquanto arrossata la punta
del naso e il centro delle gote, & di un hel bianco il resto
della cute che & delicata ; sono rosee le labbra, inalterati gli
apparati e le funzioni sensoriali {2), non che la eavith orale,
la lingua, le fauci, e il desiderio delle bevande dei cibi, e le
funzioni della masticazione, della deglutizione, della fonazione
e dell’ articolazione della parola. Il collo & alguanto gracile ;

{1) Il diametro occipito-frontale misura . . . . ceutim. 18,
UG g T T e b ke e s IR R R S ¢ P
il fronto-mentoniere. . , . . . . . »16. 3

() Per quantoil ragazzo mostrasse indubitabilmente la vista acnta, pure
ael ricordo dell’'emeralopia da lui sofferta, cinque anni prima, fu ripe-
tutamente sottoposto all® esame oftalmoscopico , che diede a notare quel
grado di iperemia della pupilla , quel riflesso bigio della retina e quella
interrnzione nel decorso dei vasi, in base a cui I'oculista potrehbe obiet-
tivamente affermare la retinite, quando perd possedesse pure il dato su-
biettizo della debolezza di wvista, accusata dal paziente, e non sempre con=
statabile dall'esploratore, in una maniera sicura ed assoluta.
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il petto & conico, e vi si nota marcata sottigliezza dei mu-
scoli gran pettorali e dentati, ma & libera I'escursione toracica
e la respirazione, che si eseguisce 18 volte al minuto primo,
ne si pud rilevare veruna sensazione molesta, né tosse, né
cangiamenti morbosi di risonanza , di vibratilita, di carat-
tere del mormorio polmonare, né di ubicazione, di mole, di
forza di impulso, di ritmo n# nei toni del cuore, ne nei limiti
d’ ottusith epatica e splenica. Giova di qui notare che allor-
quando si volle cercare i dati dell'ispezione, della palpazione,
della percussione e dell’ ascoltazione dell’ ambito toracico po-
steriore, si restd colpiti dal modo stentato e insolito, adope-
rato dal piccolo paziente per mettersi seduto sul letto. Per
riescire a e¢idb il ragazzo inclina il tromco a destra, abbranca
con ambe le mani il materasso, in vicinanza del margine in-
feriore del guanciale, indi puntellandosi sul braccio destro,
dh una spinta al tronco, e cerca cacciarlo verso il lato manco,
nel mentre che liberando momentaneamente dalla sua presa,
la mano sinistra, con moto rapido e istantaneo afferra tosto
il materasso un po’ pilt innanzi dal punto dapprima abbran-
cato : ripete allora col braceio sinistro eib che si vide eseguire
col destro, ed allora il tronco da sinistra vien spinto a de-
stra : questi movimenti combinati si compiono ancora una o
due volte prima che il paziente possa guadagnare la posizione
assisa ; posizione, per mantenersi fermo nella quale, il pa-
ziente ha d’ wopo di appoggiarsi colle mani sul piano del letto
o far presa sul sottoposto lenzuolo e materasso. Esaminato il
fancinllo in simile posizione si scorge bensi regolarith nella
sensibilith del tronco, nella linea delle apofisi spinose delle
vertesbre , ma & rimarchevolisfimo il rilievo che fanno i due
ceppi carposi dei muscoli lombari (vedi la figura (1)).

Il ventre appare di forma normale e alqnanto volnminoso ;
perd dalla cute delle sue pareti non si veggono salienze, che
potrebbero farci credere ad aumentata mole dei muscoli addo-
minali. E neppure !a metodica palpazione ed il pigiamento ci
inducono in tale sospetto. Ma dopo aver visto il grande stento
del paziente nell’erigere il tromco, per porsi a sedere sul letto,
gli fecimo ripetere questo atto, nel mentre che colle mani

1) Si noti che codesta figura litografata venne cavata dal ritratto foto-
grafico, eseguitosi sul fanciullo il 12 gennaio 1872.




11

esploravamo la consistenza dei muscoli addominali e special-
mente del retti; e potemmo assicurarci che la detta museco-
latura era nella sua totalith piuttosto esile e che i retti si
comfraevano flaccidamente.

Il pariente né spontaneamente, né sotto le ripetute mano-
vre da noi eseguite di percussione (che da suono timpanico),
di palpazione superficiale e profonda dell’addome, non accusd
molestia di sorta; né le mani esploratrici hanno discoperto
alterazioni di volume e consistenza nei visceri intrapostivi,
ne la presenza di corpi morbosi.

La digestione e la defecazione si eseguiscono regolarmente,
come 1’ eliminazione dell’ orine, che sono di volume, colorito,
densith, stato fisico-chimico quasi normali, essendo cacciate
nelle 24 ore, nella quantith media di 700 ¢. ¢., di tinta giallo
d’ambra, di densitd 1012, di reazione acida, scevra da ogni
prodotto morboso, diseretamente rieche di cloruri, di fosfati,
di solfati, di pigmento, d’ acido urico, per quanto sieno sear-
seggianti di urea.

All" apparato sessuale nulla si rileva di abnorme.

Denudato il paziente e postolo supino, allo secopo di osservarlo
meglio nel complesso delle sue parti esterne, e stabilire fra le
medesime una pilt accurata analisi comparativa, si trova, che
I'altezza della persona & di metri 1. 18, che dalla 1.* vertebra al
margine inferiore del coccige si misurano cent. 45, che la lun-
ghezza del tronco & proporzionata con quella delle estremiti,
di cui le superiori misurano cent. 49, (dall'acromion al mar-
gine inferiore del dito medio), e le inferiori cent. 55, (dalla
spina anteriore superiore dell’ ileo al margine superiore del
malleolo interno). Perd si resta prontamente e profondamente
impressionati dal eontrasto emergente dal confronto degli arti
superiori cogli inferiori. I primi sono in tutto proporzionati
colla taglia e l'etd del fanciullo, e sono nella lunghezza, nella
forma, nel volume , nella consistenza, nelle attitudini, nella
sensibilith 2 motilith abbastanza normali: mentre gli infe-
riori presentano marcatissima alterazione di volume, di forma,
di atteggiamento, di consistenza, e nella facolth di rispondere
agli eccitamenti volitivo ed elettrico. Il loro volume & acere-
scinto di poco alle coscie, e limitatamente nella loro parte
anteriore laterale esterna, ma d’ assai alla regione posteriore
delle gambe ; di modo che mentre colla misurazione della
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parte media della coscia si ricava una circonferenza di centi-
metri 31. 5 alla meta dei polpacci ne risulta una di cent. 30. 2.
La forma degli arti inferiori & deturpata, alla coscia, da una
salienza longitudinale-obliquo -anteriore esterna, formata da
visibile e palpahile ingrossamento dei muscoli Sartori e dei
vasti esterni dei trieipiti estensori, di cui gli altri capi non
appaiono sicuramente ingrossati. Alle gambe poi I’ adultera-
zione della forma e costituita da un enovme rilievo lobato costi-
tuito dai muscoli gastronemi. La consistenza della muscolatura
alterata di volume & anche piu pastosa, che non sia quella
dei muscoli d'apparenza normale. I piedi stanno abituilmente
in una marcata estensione con adduzione. Il paziente, collo
spontaneo impulso volitivo pud bensi flettere isolatamente e
contemporaneamente le cuscie sulla pelvi, durante il quale atto
veggonsi le gambe a pencolare e quasi passivamente a bat-
tere contro la parte posteriore della coscia: ma per guanti
sforzi adoperi (da divenire perfino rossastro in viso) non rie-
sce a sollevare neppure per un centimetro (dal piano del letto)
gli arti inferiori, nella loro estensione. Il fanciullo eseguisce
lentamente 1’ adduzione, la flessione, e 1’ estensione dei piedi
e delle dita dei piedi. Un determinato grado della corrente
elettrica interrotta, che applicata sul polpaccio d' un adulto,
(affetto di prosopalgia) provoca speditamente 1'estensione del
piede, produce bensi sul ragazze la sensazione di punture u-
renti, ma non determina visibile né palpabile contrazione dei
polpacei, ne dei vasti esterni, né dei sartori; lo stesso dato
negativo si otuene cercando col reofori di stimolare il nervo
ischiatico, il crurale, il popliteo ed il tibiale. La sensibilith e la
eccitabilita elettrica perd rilevansi normalisugli altri muscoli,
meno sui glutei del lato destro e sulla massa dei muscoli lom-
bari, che si muovono assai lentamente di sotto al detto stimolo.
La corrente continua emanante da una pila di 50 copie, (e che
ci venne gentilmente imprestata dal direttore del gabinetto
?itgsica di quest’ universith ), non ® sentita dai muscoli af-
etti.

1l fanciullo pud rotolarsi gili, ma non scendere regolarmente
dal letto, sul quale si sforza salire, arrampicandosi, senza
nes{tlrw, sa reggersi in piedi, cid che fa, tenendo le gambe
un po’ divaricate, mostrando i polpacei, i ceppi muscolari
lombari e la natica destra assai sporgenti, ed una profonda
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incurvatura in corrispondenza della porzione lombare della
colonna vertebrale (vedi figura).

Il ragazzo pud anche camminare genza sostegno, ma il fa po-
sando dolecemente i piedi sul suolo, movendo cantamente e len-
tamente il passo, protendendo in avanti il ventre, sporgendo
un poco all’indietre le spalle, inclinando lievemente or a de-
stra ora a sinistra il tronco, che fa dondolare algquanto: se poi
si arrischia ad affrettare i passi vacilla e cade. Nell'ascendere
i gradini della seala clinica, il fanciullo, s’appoggia saldamente
colle mani alla parete destra, e porta dapprima il piede destro
sul gradino superiore, ed eseguisce dappoi un movimento ro-
tatorio (dall'indietro in avanti, da destra a sinistra) del tronco,
che inarca sensibilmente colla convessiti posteriormente e con
rimarchevole sporgenza delle natiche, e poggia obliqguamente
il piede sinistro in vicinanza del destro, raddrizza un po’ il
tronco, fa una piccola pausa, per ripigliare 1’ esecuzione del
movimenti indicati, la cui ripetizione non pud andare oltre le
le tre o quattro volte, atteso la spossatezza, da eui & invaso
il paziente. La discesa della scala si esegnisce pure con molta
fatica e con movimenti abbastanza opposti a quelli compiutisi
nell® ascensione. 1l piceolo paziente sa con discreta speditezza
sedersi sopra e alzarsi da una seranna dell’ altezza di 40 a 50
centimetri ; ma 'atto del sedersi su di uno sgabello, alto ap-
pena 12 centim., rassomiglia pinttosto ad una involontaria ca-
duta sulle natiche, anziché mostri I'aspetto di un’atto volitivo
coordinato ad un fine. L'alzarsi poi dalla posizione seduta so-
pra codest'ultimo basso oggetto , & abbastanza curioso: il ra-
gazzo piega, per primo atto, il capo ed il tronco in avanti, e
con ambe le palme abbraccia il dorso dei piedi, su eui fa
punto d’appoggio assai momentaneo, da che prestamente, con
moti alterni e contemporanei delle mani, abbranca il collo dei
piedi, e successivamente le gambe, le ginocchia, le coscie, e
intanto che il troneo si avvicina alla posizione verticale, lo si
vede a subire un lento e largo movimento di lateralita, con-
giunto ad altro pilt rapido e ripetuto di basso in alto, infino
a che dopo due o pit tentativi di simil genere le mani ab-
bandonano le coscie, e il paziente si trovava in piedi, con fac-
cia rossastra e come persona affaticata.

La temperatura ascellare del ragazzo & di + 37 C, il polso
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& regolare e di 65 volte al minuto primo, ed il peso del corpo
di kilogrammi 25.225.

Diagnosi. — Ricordando le figure che ci furono fornite
dal Duchenne, e tutto quanto lessimo ne’ vari autori, in-
torno alla malattia in discorso, eci fu agevolissima cosa di
stabilire, a colpo d' occhio, la diagnosi del caso clinico, che
¢l occorreva, per la prima volta, di osservare. — Il falto
morboso infatti si riferiva ad un fanciullo, che due anni in-
nanzi, aveva manifestato un breve periodo di debolezza de-
gli arti inferiori, susseguito da un considerevole aumento dj
grossezza del polpacei, con persistente debolezza, di forma
paraplegica: ed al momento, noi presenziavamo ingrossamento
non solo dei muscoli gastronemi, ma ben anche dei glutei
di destra e del ceppo muscolare d'ambo i lombi, con qua-
si mancante irritabilita elettrica ed assai difettosa motilita
nelle estremith inferiori e nel troneco, che appariva profon-
damente incurvato nella colonna lombare, e dondolava nella
deambulazione. Avevamo pertanto una apparente ipertrofia
muscolare con paresi, che dai gastronemi era progredita alla
natica destra ed al lombi. — L’ assoluta mancanza dei feno-
meni morbosi all’ encefalo , e la mancante o diffettosa eccita-
bilita elettrica nei mmuscoli ipermegalici, non ci fece neppure
pensare che ci trovassimo davanti ai primi fatti clinici ana-
loghi, pubblicati da Duchenne e da Iuni qualificati per para-
lisi ipertrofiche dell’ infanzia , do cause cerebrali, per la
¢oncomitanza di lesioni cerebrali con la normale od accresciuta
irritabilith elettro-muscolare. E formulammo la diagnosi di
ipermegalin muscolare, paralitica progressiva.

Avendo poi per massima che la medicina clinica dovrebbe
giovare e non nuocere all’ infermo, cosi noi ci astenemmo
dal cercare la prova anatomica-istologica della diagnosi: non
abbiamo voluto seguire 1" esempio di quei clinici che esegui-
rono cruente operazioni sui pazienti nell’ intento di asportare
un frammento di muscolo aftetto per sottoporlo all’esame mi-
Croscopico. :

Prognosi. — Scoraggiati dalla conoscienza dell’esito finale
di vari casi morbosi analoghi al nostro, e che sono registrati
nella recente letteratura medica, proferimmo un pronostico di
una malattia, di cui forse l'arte riesce appena a rallentarne i
troppo rapidi progressi.

T T T TP
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Cura. — Ignorando noi l'intima cagione che ha dato luogo
e continua a mantenere rigogliosa la vegetazione del tessuto
connettivo e grassoso dei lacerti e delle fibre delle muscola-
ture, di gih colpite dal male; né riescendo a capire per quale
misterioso processo la recondita condizione patologica tenda a
invadere a poco a poco tutti i museoli della vita di relazione;
né l'arte avendo finora trovato il modo sicuro, diretto od in-
diretto, con cui riescire alla lenta riduzione e distruzione del
connettivo interstiziale iperplastico, senza danneggiare i tes-
suti e gli organi rimasti piit 0 meno normali, & agevolissimo
il comprendere come non si potesse stabilire, nel caso concreto,
un’ indicazione etiologica ne nosologica.

Memori dei vantaggi, che sisarebbero ottenuti (in principio
di malattia) dell’ applicazione contemperanea dell’ elettricita,
dell’ idroterapia e dal massagio, avressimo attuato una si-
mile cura, se non che avevamo in contrario le circostanze della
malattia gia innoltrata, della stagione invernale, della man-
canza di locali adatti per I'impiego regolare e vario dell'acqua
a scopo terapeutico.

Riflettendo alle morbose insorgenze prime, avveratesi nel
caso nostro, le quali furono di debolezza paraplegica ; pen-
sando al deperimento atrofico cui dovrebbero andare incontro
le fibre muscolari; pensando pure alle fature alterazioni de-
generative del sistema nervoso periferico e centrale, che pel
solo fatto della alterazione muscolare potrebbero accadere;
considerando come nel lento svolgimento di codesto processo
morboso e il sangue e tutti i sistemi organici dovrebbero al-
fine alterarsi pit o meno profondamente, stabilimmo il se-
guente piano di eura. — Si sarebbe nutrito il ragazzo con ot-
tima e sufficiente alimentazione mista, prevalentemente azotata,
dovrebbe il medesimo stare aliato durante le ore del giorno
e delle lunghe sere e verrebhe eccitato ad eseguire moderato
esercizio delle sue muscolature. — Si dovrebbero faradizzare
giornalmente i muscoli affetti, e somministrare tre cartoline
di carbonato di ferro con fava di 8. Ignazio (ciascuna polvere,
composta da centig. cinque a dieci di ferro e da centig. uno a
due di fava).

Coll’ esercizio muscolare , coll’ eccitamento elettrico e colla
fava di S. Ignazio pensavamo al presente dell’ infermo, e ci
proponevamo di tener deste le attivith contrattili delle fibre
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muscolari e quindi le loro attivith nutritive, perch® non ca-
dessero troppo rapidamente in preda all'atrofia.

Coll'uso di una buona alimentazione e del ferro ¢i occupa-
vamo e del presente e dell’ avvenire del paziente ; nutrivamo
ciod la lusinga d’ impedire che la minacciante idroemia non
venisse ad affrettare,, come fa, i massimi gradi di degenera-
zione nutritiva, gid in corso, ed il determinarsene in altri tes-
suti finora rimasti sani.

L’esercizio muscolare conseguiva lo scopo prefissoci in una
maniera complessa, centrale cerebro-spinale e periferica — la
fava forse primitivamente centrale spinale — la stimolazione
faradiea in modo primitivamente diretta periferica.

Andamento del male dal 25 novembre 1871 al 25 feb-
brajo 1872. — Il piccolo paziente non offri veruna cosa di
rimarchevole fino al 12 febbrajo , in cui si poté scorgere un
po’ di aumento di volume, con diminuita consistenza nei mu-
scoli sopra e sotto spinati e mei deltoidi. L'alterazione in detti
muscoli andd crescendo gradatamente fino al 23 febbrajo, e in
questo di si svolse nell’ oechio sinistro una congiuntivita pu-
stolare, e sulla punta del naso e sulla coscia qualche pusto-
letta di acne infiammata. Si sospese allora 1’ uso del ferro e
della fava,e si sottopose 1'occhio ammalato alle polverizzazioni
di calomelano ed alle istillazioni di atropina.

1V.

Considerazioni sul caso clinico. — Se i dati anamnestici
del nostro infermo fossero attendibili, potressimo sicuramente
escludere in Iui l'influenza del gentilizio nella determinazione
del male. Sarebbe perd rimarchevele il fatto asserito del ri-
guardevole volume dei polpacci , presentato dal faneiullo, sin
dai primi momenti della sua vita autonoma. Cosi meriterebbe
qualche rimarco la notizia della patita emeralopia nell’estate
del 4.° e 5.° anno di eth del ragazzo , senza concomitanza di
itterizia, o di altra forma morhosa.

Avendo dovuto il paziente giacere a letto, per tre mesi con-
tinui, (nell’anno sesto di sua etd), per un’affezione intestinale,
non possiamo affermare di sicuro se il primo periodo od i pin
evidenti sintomi dell'ipermegalia muscolare, paralitica, pro-
gressiva fossero realmente esorditi nella convalescenza della
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malattia addominale, o nel decorso della stessa. Comunque ia
non ci sarebbe lecito di dubitare che 'ipermegalia muscolare
paralitica, progressiva, nel caso nostro, fosse I’ effetto d'una
alterazione del processo embriogenico, o si fosse ordita, durante
la vita intrauterina, ed a feto completamente sviluppato? In
questa ipotesi, c¢i domandiamo; la diarrea protratta ed esau-
riente, avrebbe operato da cagione determinante le pill sicure
manifestazioni cliniche, che soglionsi dire gli esordii della ma-
lattia in discorso? ciok le forme paraplegiche incomplete ? Ba-
diamo alla grossezza congenita del muscoli gastrenemi, badiamo
ad un certo qual ritardo, avveratosi nell’epoca del camminare,
ricordiamo 1 riecorrenti attacchi di elmintiase, valutiamo il
significato volgare, che spesso si attribuisce alla parola ver-
minazione, che ¢ dai profani, sinonimo di eonvulsioni (eclam-~
psia dei fanciulli), e non troveremo del tutto disprezzabile il
sospetto d’ un’origine e d'un’epoca piut remota della rara ma-
lattia, di euni ei occnpiamo.

Noi ageiungiamo altresl, che se @ I"'l'f"']{}ﬂE‘L{!h‘-.‘”-‘-IH’E{} I'inter-
pretare per entero-colite mtaﬁ-rﬂe, I' affezione ventrale subita
dal ragazzo, non si pud, in modo assoluto, eliminare altre pos-
sibilith anatomico-cliniche a spiegazione della forma diarroica
non potrebbe, ad esempio bastare, I'ammissione di un’altera-
gione primitiva o suecessiva del ganglio mesenterico? E ¢ib am-
messo, non si avrebbe allora un accordo, tra un’alteraziones
congenita di una provincia del sistema nervoso (il gran sim-
patico) e lo sviluppo congenito, non comune de’gastronemi, e
Vemeralopia e V'eclampsia, e la debolerza delle gambe e in-
fine il progrediente ingrossameato paralitico degli arti inferiori
e superiori. Qual base anatomica della emeralopia furono ben
trovate alterazioni materiali ai gangli oftalmici. La patogenesi
dell’accesso eclamptico come dell’epilettico si pud ben in via
di ipotesi, spiegare collo sconcerto funzionale dei nervi vaso-
motori. — E varie altre form e morbose di trofismo alterato si
crede possano trovare la loro ragiome prima in un perverti-
mento nutritivo delle origini spinali o nei gangli o nelle fibre
periferiche del gran simpatico. —

Nel caso nostro era notevole, per quanto sia stato di gia

osservato, la contemporanea sottigliezza atrofica, con relativa

debolezza contrattile, di aleuni gruppi muscolari quali i 1ett1
Orsi. 2
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addominali, i pettorali ed i gran dentati. Lo sviluppo poi tar-
divo e spontaneo della congiuntivitda pustolare, dell’acne disse-
minato hanno rivelato nel ragazzo la costituzione lassa e lin-
fatica.

V.

In quale casella del quadro della patologia speciale me-
dica si dovrebbe collocare U’ ipermegalia muscolare , para-
litica progressiva? La soluzione dell’ esposto quesito sarebbe
racchiusa, e nella determinazione del metodo di classificazione
che si vorrebbe seguire per la distribuzione ordinata delle ma--
lattie, strettamente mediche, e nell’affermazione del concetfo
patologico, che ciascheduno potrebbe formarsi sull'indicata ma-
lattia. Premesso che nessuno dei cingue sistemi di classifica-
zione, finora seguiti (nella patologia speciale medica) sia scevro
da imperfezioni, e volendo attenersi, come sifa ora dalla mag-
gior parte dei patologi, al metodo anafomico, I'ipermegalia mu-
seolare, paralitica progressiva andrebbe posta nella classe delle
afiezioni dell’apparato locomotore. Fra gli elementi anatomici,
costituenti il detto apparato figurano le ossa, le cartilagini e
i lezamenti articolari ed i muscoli. E ovvio perd il rilevare
che se mancassero le attivith del sistema nervoso il nominato
apparato, anziche della locomozione diverrebbe quello dell’ém-
mobilita. Per ossequio adunque al sistema noi in questo caso
decapitiamo una parte integrante e la pitt potente d’un appa-
rato, nello studio delle diverse affezioni, cui pud andare in-
contro. Non volendo perd sotiilizzare ed appagandoci, pel mo-
mento, di fissare la forma morbosa pil grossolana del male ,
saressimo in perfetta regola di porre a canto all'afrofia mu-
scolare progressiva 1'ipermegalia “muscolare, paralitica pro-
gressiva,

Stahbilita la classe, sulla base anafomica, non potressimo
troppo agevolmente fissare la sotfoclasse, sul fondamento del-
V'anatomia patologica. 1nfatti o noi vogliamo riguardare il lus-
sureggiante tessuto connettivo intermuscolare ed avremo il tipo
nosografico ed anatomo-patologico, che va sotto il nome di
ipertrofia o di iperplasia. Se noi osservassimo invece 1’ ac-
cumulo di adipe, fra gh elementi propri del muscolo, e noi
avremmo la lipomatosi. Quando non negligentassimo neppure




19
la riduzione di volume delle fibre musecolari ci sarebbe forza
affermare 1'afrofia, muscolare, per quanto questa sia nel caso
nostro sempre consecutiva. Ma volendo pure deciderci a con-
siderare 1'ipermegalia muscolare paralitica progressiva quale
un’ iperplasia del connettivo e dell’adipe muscolare, saressimo
proprio sicuri che la sede primitiva della condizione morbosa
di detta forma morbosa risiedesse negli elementi accessori del
tessuto muscolare? O non piuttosto si dovrebbe dubitare che la
materialissima alterazione muscolare fosse la conseguenza di
un processo morboso situato altrove, che nel cellulare e nelie
fibre .dei muscoli? E quest’ altra localith non potrebbe es-
sere il sistema nervoso? La localizzazione , nel sistema ner-
voso, del processo morbifico primitivo, tanto per 'atrofia mau-
scolare progressiva come per l'ipermegalia muscolare para-
litica progressiva fu ed & sostenuta con molto spirito e con
copia d’argomenti da rispettabili autori.

L’atrofin muscolare progressiva se viene da taluni consi-
derata quale miosife parenchimatosa con esito di degenera-
zione grassosa e sclerotica dei muscoli, © perd rignardata da
vari altri quale conseguenza di affezione nervosa: vale a dire
o di rammollimento delle radici anteriori dei nervi spinali,
oppure da rammollimento e degenerazione delle colonne ante-
teriori e posteriori del midollo spinale, o da degenerazione
fibrosa o grassosa dei gangli e delle fibre del gran simpa-
tico. Le variabili alterazioni nervose, indicate giustificherebbero
in parte e la qualifica, data all'atréfia muscolare progressi-
va, di malattia nervosa, e le diverse localizzazioni del processo
morboso nelle varie parti del sistema nervoso medesimo, A
nostro credere perd, nello stabilire la sede e la natuwra (2)
dell’ atrofia muscolare progressiva, non si dovrebbe fare
esclusivo assegnamento sui dati che ci fornisce la tavola ana-
tomica, perché 1 medesimi potrebbero condurei ad erronee
conclusioni, senza i dati clinici. Infatti, quale seria importanza
vorrete concedere nella determinazione della primitiva sede e
della condisione patologica di un male, al reperto anatomico,
che voi registrerete, dopo molti mesi, e spesso, dopo wvari
anni, da che si sono manifestati i primi fenomeni cliniei

Un muscolo che s’atrofizza e degenera deve ben trarre, col
tempo, 'atrofia e la degenerazione dei nervi periferici che lo
animavano; e l'atrofia e la degenerazione, (per inazione), dei
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nervi, deve ben alterare il processo nufritivo dei tubi e gan-
gli neryvosi spinali, che si tengono in relazione coi nervi atro-
fizzati. E non sarebbe da meravigliarsi, che perfino i gangli
ed i tubi nervosi cerebrali, che costituivano il centro percet-
tivo e volitivo dei nervi periferici di senso e di moto, che ani-
mavano gia i gruppi muscolari degenerati, non avessero a
subire un deperimento atrofico degenerativo.

L’ importanza di tali reperti cadaverici sarebbe meglio va-
lutata se fosse tenuto caleolo della durata del male dei sin-
aoli casi, dall’anatomia patologica registrati. Ma cid forse non
basterebbe ancora, se pensassimo alla mutabilissima maniera
di resistenza dei vari organismi all’ influenza deleteria dei
diversi processi morbosi.

Ci siamo fatto lecito di insistere alquanto su tale argomento
(almeno per quanto spetta alla clinica ed all’anatomia patolo-
gica dell'atrofic muscolare progressiva), perche di questa pos-
siamo parlare con qualche conoscenza pratica, avendo studiato
parecchi casi di {ale affezione, che sul principio e per molfo
tempo, ci si presentd alla clinica, piuttosto come un'affeztone
muscolare , anziche nervosa , periferica o centrale spinale o
del gran simpatico. Cid invece non pud dirsi rispetto all'iper-
megalia muscolare paralitica progressiva, nella quale par-
rebbe proprio che i sintomi nervoso-spinali aprissero sempre
Ia scena del succinto quadro clinico da noi piu sopra tracciato.

Per quanto adunque non possiamo parlare con voce autore-
vole in argomento, non essendoci, per anco, presentata 1'oppor-
tunith di compiere precedenti studi clinici né anatomiei sull’s-
permegalia muscolare paralitica progressiva, noi collocando
pel momento tal malattia, fra quelle dell’apparato locomotore,
crediamo che in un non lontano avvenire la si dovrd forse
enumerare con le affezioni del sistema nervoso, e specificata-

-mente fra le degenerazioni delle origini spinali del gran
simpatico.

Pavia, 23 febbrajo 1872.
NOTA.
Il ritardo frapposto dalla Direzione della Gazzetta nella pub-

blicazione di questo nostro lavoruccio ci permette (oggi, giorno
3 aprile 1872), di far conoscere ai nostri lettori quanto segue,
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intorno al ragazzo Madama. Desso a quest’ora ¢ perfettamente
guarito dall’ affezione oculare, ma persistono e siresero anzi pia
diffusi i bitorzoletti conici, rossi dell’ acne inflammato. E cosa
strana, nel mentre i muscoli scapolari ed i deltoidi, ultimamente
invasi dall’ ipermegalia, sono al tatto pastosi e molli, invece le
masse carnose dei muscoli lombari e dei polpacci si sono rese
alguanto consistenti per non dire quasi dure. — Nel caso nostro,
|’ ipermegalia sarebbe esordita forse con la prevalenza di forma-
zione del tessuto adiposo intermuscolare? E questo tessuto, un
poco pina tardo si sarebbe deperito e riassorbito, cedendo il lnogo
all’ iperplasia del tessuto connettivo fibroso? E allora 'acne, nel
caso presente, rappresenterebbe forse |'effetto di un irritamento
insolito, straordinario delle ghiandole sebacee, provocato dalla
lipemia , ossia dalla presenza nel sangue del molt’ adipe pia o
meno alterato e portato in circolo dai vasi dei muscoli iperme-
galici ¥ Ai dermatologi la risposta, —
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