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DE LA

PARALYSIE MUSCULAIRE

PSEUDO-HYPERTROPHIQUE

ou

PARALYSIE MYO-SCLEROSIQUE

— RS

INTRODUGTION

I

Définition et dénomination de la maladie.

La maladie que je vais décrire est caractérisée principalement
1° par un affaiblissement des mouvements, siégeant générale-
ment, au début, dans les muscles moteurs des membres infé-
rieurs et dans les spinaux lombaires, s'étendant progressivement,
dansune période ultime, aux membres supérieurs, et s’aggravant
en méme temps jusqu'a l'abolition des mouvements, 2° par
I'augmentation du volume soit [de quelques-uns des muscles
paralysés, .soit de presque tous les muscles paralysés, 3° par
I'hyperplasie du tissu connectif interstitiel des muscles para-
lysés, avec production abondante ou de tissu fibreux ou de vési-
cales adipeuses dans une période plus avancée.

Je propose d’appeler cette maladie paralysie musculaire pseudo-
hypertrophique, d’aprés ses principaux signes cliniques objectifs,
ou paralysie myo-sclérosique, d’aprés ses caractdéres anatomiques
périphériques. Ces dénominations seront justifiées ultérieurement
par I'étude de la symptomatologie, et de I'anatomie pathologique
faite sur le vivant pendant le cours de la maladie. Je me servirai
de préférence de la premibre de ces dénominations,
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en 1861, comme exemple et cas Lype de cette méme maladie. Cette

observation sera exposée d'une manidre plus compléte et plus
exacte, d’aprés des notes et des renseignements nouveaux don-
nés par la mére du jeune malade qui en est le sujet. (Les ren-
seignements d'apréslesquelsj'avais précédemment exposéles an-
técédents de cet enfant, m’'avaient été fournis par son pére qui
I'avait observé danssa premiére enfance moins bien que sa mére.)
Elle offrira en outre un intérét plus grand, parce que, depuis la
précédente relation (de 1861), j'ai pu suivre, pendant plusieurs
années, la marche progressive (en extension et en aggravation)
de cette paralysie pseudo-hypertrophique jusqu’a sa généralisa-
tion et sa terminaison par la mort.

OsservATioN Ire, — Paralysie pseudo-hypertrophique ; début dans
la premiére enfance, par {a faiblesse des membres inférieurs; grossisse-
ment considérable , @ Udge de T ans, des muscles moteurs des membres
inférieurs et des extenseurs de la colonne vertébro-lombaive; généralisa-
tion progressive de la paralysie et abolition compléte de tous les
mouvements, & 13 ans et demi ; intelligence obtuse ; mort phthisique, a
15 ans. — Joseph Sarrazin, demeurant 4 Paris, rue Rousselet,
n° 7, est né bien conformé, d’'une bonne constitution, sans trou-
bles apparents dans la motilité de ses membres dont les inférieurs
se sont un peu plus développés que les supérieurs. Sa mére dit que
¢’était un bel enfant, — Personne dans sa famille n’a été affecté
d’'une maladie analogue & celle dont il est atteint ; son frére et
sa sceur, aujourd’hui 4gés le premier de 14 ans et la seconde
de 21 ans, sont bien portants. — Ce fut seulement lorsque,
vers l'dge de 8 & 40 mois, on voulut lui apprendre & se tenir
debout et & marcher, que l'on remarqua une faiblesse dans
ses membres inférieurs, Si l'on essayait en effet de le
metire debout, il s'affaissait, Il ne pouvait rester un peu
de temps dans un chariot sans fatigue et criait, afin qu'on
le prit dans les bras, I1 a commencé & marcher beaucoup plus
tard que son frére et sa soeur, vers I'dge de 2 ans et demi,
etencore lui fallait-il toujours un appui. Il n’a jamais pu mar-
cher qu'en écartant les jambes, en se balancant latéralement
(en se dandinant) et en se cambrant un peu. — Vers I'dge de 3 ans
environ, sa mére s'apercut que ses membres inférieurs augmen-
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Voici ce que j'ai alors constaté : les muscles de ses membres
inférieurs et ses spinaux lombaires étaient tellement développés
et faisaient un tel contraste avec ceux des membres supérieurs
qui étaient gréles, que j'en fis immédiatement la photographie
(voy. les fig. 1 et 2 dessinées d'aprés ces photographies). Ils éLaient
fermes et méme durs, comme hypertropliés, et semblaient, sur-
tout les gastrocnémiens et les spinaux lombaives, faire hernie &
travers la peau amincie et distendue. — Aussi n’ai-je point été
médiocrement surpris d'apprendre que ces muscles d’athléte, en
apparence du moins, avaient été priveés de force depuis la nais-
sance et qu’ils étaient trés-peun exercés, cet enfant ayant de la
répugnance 4 mouvoir ses membres inférieurs et restant en con-
séquence presque toujours assis ou couché. Tous les mouvements
de ses membres inférieurs étaient exéeutés, mais la force de cha-
cun d’eux mesurée individuellement était trés-faible, & I'exception
de l'extension du pied sur la jambe, qui avait conservé une
grande puissance. Si, lorsqu'’il était assis, on le faisait pencher en
avant, il ne pouvait se redresser, bien que ses spinaux lombaires se
gonflassent énormément. — Dans la station, il devait prendre un
point d’appui pour ne pas tomber. Soutenu, il pouvait marcher,
mais péniblement, en écartant les jambes et en inclinant, 4 cha -
(que pas, le trone du coté du membre inférienr qui reposait sur le
sol. Ces exercices (la station et la marche) le fatiguaient énormé-
ment et ne pouvaient étre que de courte durée. — Tous ses mus-
cles répondaient parfaitement 4 I'excitation électrique. — Il exis-
tait de chaque c6té un équin varus au premier degré ; dés que
Penfant voulait fléchir le pied sur Ja jambe, les muscles produc-
teurs de ce mouvement entraient en action, mais leurs antago-
nistes, les triceps suraux déji rétractés s’y opposaient, et le pied
sfambiait s'étendre au lien de se fléchir. — Les membres supé-
r!em's, quoique maigres, comparativement aux membres infé-
rieurs, jouissaient de toute leur motilité ; Penfant s'en servait
normalement. — L'intelligence était obtuse et la parole difficile.
Les régions temporales étaient extrémement saillantes, comme
on I'observe chez certains hydrocéphales. — Rien n'a pu amélio-
rer cet état morbide que je viens de décrive : ni la faradisation
(une trentaine de séances), ni I’hydrothérapie, ni les mas-
sages, ete,
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fessiers et les spinaux lombaires; tantot elle s'étendra & tous les
muscles moteurs des membres inférieurs et aux spinaux lom-
baires, comme on l'a vu ci-dessus dans les fig. 1 et 2, tantdt enfin
elle sera plus ou moins généralisée, comme dans les fig. 3, 4 et 9,
ou les pectoraux sont presque les seuls muscles qui ne soient pas
hypertrophiés. Il existe encore des différences individuelles,
quant au moment du début de la maladie qui apparail ou a la
naissance, ou dans la premiére enfance, ou vers I'dge de 6, 7 et
10 ans. Toutes ces différences individuelles pourront constituer
des variétés; mais, au fond, le tableau de la paralysie pseudo-
hypertrophique restera toujours le méme, quant d°'ensemble de
ses principaux symptomes et & leur mode de progression. Cest
ce qui ressortira des faits cliniques que j'ai & relater dans ce mé-
moire.

IV
Ezposition des faits cliniques.

Afin que I'on puisse voir, dans leur ensemble, les faits clini-
ques qui doivent former la base de cette étude pathologique’, je
vais exposer, a la suite du cas type précédent, ceux que j'ai
recueillis plus tard dans ma clientéle, dans ma clinique civile et
dans les hopitaux. Rapporter in extenso tous ces faits cliniques,
dont la symptomatologie et la marche sont identiques, serait
abuser du temps de mes lecteurs. Je me bornerai donc 4 en 1é-
sumer sommairement quelques-uns, et j'exposerai, avec plus ou
moins de détails, seulement les observations qui offriront un
intérét particulier, ou qui pourront servir 4 la démonstration

des propositions que j'aurai A établir. Je les rangerai dans leur
ordre chronologique.

Oss. I (recueillie, en 1859, A 'hépital des Enfants-Malades), —
Paralysie pseudo-hypertrophique , avee grossissement monstrueus des
muscles des membres inférieurs, datant de la naissance ; idiotisme. —
A Tépoque ol je donnais des soins au garcon représenté dans
les figures 1 et 2, jobservais & I'hépital des Enfants-Malades
salle Saint-Jean,} n® 35, service de M. Bouvier), un autre
petit garcon 4gé de 5 i 6 ans, dont les membres infé-






o S

extension de la paralysie aux membres supérieurs, sans augmen-
tation de volume des muscles, et aggravation progressive de la
paralysie, jusqu’a 'abolition & peu prés compléte de tous les
mouvements. — Mort & 14 ans et demi, en 1864, d'une pleuro-
pneumonie, mais avec conservation du volume exagéré des mus-
cles désignés ci-dessus. (M. Potain, médecin des hdpitaux, 1'a
soigné dans sa derniére maladie.)

Oss. IV (recueillie en 1861, dans ma clinique civile). — Para-
lysie pseudo-hypertrophique ; debut a 6 ans, par Uaffaiblissement des
“membres inférieurs ; grossissement énorme des mollets & 6 ans et dema,
généralisation de la paralysie et abolition de lous les mowvements, a
A3 ans; intelligence obtuse. — Eugéne Guérin, 9 ans, demeurant
Faubourg-Saint-Martin, n® 262. — Pas de maladie semblable a
la sienne dans sa famille; un frére bien portant et bien con-
formé.— Ayant marché normalement et de boune heure ; bonne
santé habituelle. Peu d'intelligence. — A 1'dge de 6 ans, affai-
blissement, sans cause connue, des membres inférieurs, sans
fidvre ni convulsion au début, sans altération de la sensibilité,
sans production de douleurs; station et marche de plus en plus
difficile et pénible, avec balancements latéraux et alternatifs du
tronc et formation d'une ensellure de plus en plus prononcée,
pendant la déambulation.— Cing & six mois aprés, grossissement
des mollets qui, en une année, ont atteint un volume énorme
(voy. fig. 4); en méme temps, augmentation de volume, mais a
un moindre degré, des fessiers et des spinaux lo 1.baires. — Etat
stationnaire jusqu’'en 1861, époque & laquelle le malade a été
adressé &4 ma clinique civile par M. Bouvier. — Ni la faradisation
qui a trouvée la contractilité musculaire intacte, ni le massage, ni
I'hydrothérapie n’ont amélioré cet état. — Les parents de ce petit
malade ayant changé de domicile, en 1865, je n'ai pu retrouver
ses traces ; mais j'ai appris, par son ancien concierge et par ses
voisins, que, depuis 1864, il ne pouvait plus se tenir debout ni
marcher, qu'il gardait constamment le lit et qu'il avait méme
perdu I'usage de ses membres supérieurs.

Oss. V (recueillie 4 Aix, en Savoie, en consultation avec
M. le Dr Despine, en 41861, pendant la saison des eaux). — Para-
lysie pseudo-hypertrophique; début dans la premiére enfance, par la
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couvrait les muscles dont le volume avait augmenté, que les
gastrocnémiens s'étaient développés d'une maniere plus exagérée
que les autres muscles des membres inférieurs, qu'ils se contrac-
taient énergiquement sous l'influence de la volonté, que leur ré-
traction avait produit un équin assez prononcé, et enfin que les
spinaux lombaires avaient aussi augmenlé de volume, — La con-
tractilité électro-musculaire était normale. — Aucune médication
(la fadarisation, I'hydrothérapie, le massage, cte.) n'a pu ni
améliorer la maladie. ni arréter sa marche progressive.
Aujourd’hui (en décembre 1867) , au moment ou je rédige le
résumé de son observation, M. Littré m’apprend que la paralysie
a progressé en s'étendant aux membres supérieurs, sans augmen-
ter le volume de leurs museles, et en s'aggravant au point de ne
plus permettre, depuis plus d'un an, au jeune malade, aujour-
d’hui 4gé d’'environ 15 ans, de marcher ni méme de se tenir de-
bout. L'usage de ses membres supérieurs est également aboli.

Ops. VII (recueillie, en 1862, dans ma clinique civile). —
Paralysie pseudo-hypertrophique ; début @ 5 ans, & la suite d'une con-
vulsion, par Uaffaiblissement des membres inférieurs et, a un moindre
degré, des membres supérieurs; grossissement, quelques mois aprés, des
gastrocnémiens, des fessiers, des spinaux lombaires, de U'un des deltoides
et des temporaux; généralisation de la paralysie et abolition des mou-
vements @ 14 ans; intelligence ordinaire. — Mengeot (Félix),
rue d’Argenteuil, n® 27, né bien conformé, d'une constitution
délicate, ayant marché de bonne heure et normalement, ha-
bituellement bien portant, mais ayant des membres gréles.
Intelligence ordinaire. — A 1"dge de 5 ans, convulsions pendant
quelques heures, sans fidvre, et consécutivement affaiblissement
des membres inférieurs. — Quelques mois aprés, augmenta-
tion progressive, pendant prés d'un an, du volume des mollets,
des fesses et des spinaux lombaires. — Formation d’une en-
sellure pendant la station et la marche, avee balancements laté-
raux et alternatifs du trone & chaque pas. — Vers I'dge de 6 ans,
alfaiblissement du mouvement d’élévation des bras, avecaugmen-
tation de volume du deltoide droit. — Présenté & ma clinique ci-
vile en décembre 1864, & 1'dge de 8 ans. Alors constatation non-
seulement des faits précédents, mais aussi de 'hypertrophie ap-
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électro-musculaire. — Du 25 décembre 1863 au 21 novembre
1864, second séjour aux Enfants-Malades, dans le méme ser-
vice: alors extension de la paralysie aux membres supérieurs
qui s'atrophient, au lieu d’augmenter de volume comme aux
membres inférieurs. — Diminution considérable et, dans quel-
ques régions, abolition de la contractilité électro-musculaire. —
En 1863, paralysie compléte et généralisée de la moiilité, et
cependant, persistance de I'augmentation de volume de quelques
muscles, contrastant avec l'atrophie des membres supérieurs.
— Intégrité de l'intelligence; pas de fidvre dans le cours de
la maladie. — Mort par la phthisie, en juillet 1866.

Ops. IX (recueillie dans ma clientéle, en 1863). — Paralysie
psendo -hypertrophigue @ sa premiére période; debut a T ans et demi;
Guérison. — X....., garcon, né bien conformé, d'une bonne
constitution et d'une bonne santé habituelle, atteint vers I'dge
de 7 ans et demi, en février 1863, sans cause connue, sans fiévre
et sans convulsions, d'affaiblissement des membres inférieurs,
affaiblissement plus prononeé, & droite avec balancements laté-
raux et alternatifs du tronc et écartement des jambes pendant la
déambulation. — Trois ou quatre mois plus tard, augmentation
légére du volume des mollets. — En septembre 1863, lorsque je
suis appelé & soigner ce jeune malade, je constate 'ensemble des
symptomes caractéristiques de la paralysie pseudo-hypertro-
phique ; mais 'hypertrophie apparente est légére et limitée aux
gastrocnémiens; l'ensellure, pendant la station et la marche, est
modérée (son pére affirme qu’elle a augmenté). — Guérison en
six mois, sous l'influence de I'hydrothérapie, du massage et
de quelques excitations faradiques.

Oss. X (recueillie dans ma clientéle, en 1862). — Paralysie
pseudo-hypertrophique ; début dans la premiére enfance, par la faiblesse
des membres inforieurs; a Udge de 4 ans, grossissement des mollets el
de quelques autres muscles des membres inférieurs ; contractilité élec-
tro-musculaire normale; en 1866, evtension de la paralysie aux mem-
bres supérieurs qui paraissent atrophiés comparativement aua membres
unferieurs; en 1867, abolition & pew pris compléte de tous les mouve-
ments ; santé générale cependant assez bonne. — X..., garcon, né
bien conformé, mais avec une téte d’'un volume exagéré, jouis-
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Ops. XI (recueillie, en 1865, dans ma clientele). — Paralysie
pseudo-hypertrophique. Début & Udge de 10 ans, par Uaffaiblissement
des membres inférieurs ; plus tard, grossissement des mollets et des
fesses ; double équinisme ; contractilite électro-musculaire diminude
état stationnaire depuis 6 ans; facultés intellectuelles trés-developpees.
— M"e X..., née bien conformée, d’une forte constitution, d'une
bonne santé habituelle; facultés intellectuelles bien développées.
— Ayant marché tardivement, n’ayant jamais joui d'une aussi
grande agilité que ses compagnes pour courir ou sauter, el lom-
bant fréquemment. — A ["ige de 10 ans, sans cause connue, sans
fitvre, sans troubles dans I'état général, affaiblissement progres-
sif des membres inférieurs, au point de rendre difficile et fati-
gante, en quelques semaines, la marche qui a lieu avec écartement
des jambes et balancements laléraux et alternatifs du trone. —
Plus tard, augmentation considérable du, volume des mollets et
puis formation d'une ensellure pendant la station debout. —
Double équinisme avec griffe des orteils. — Enfin, difficulté ex-
tréme pour monter un escalier, pour se relever étant assise, pour
se redresser, lorsqu’elle était debout et que le trone était infléchi
sur le bassin. — Btat stationnaire depuis plusieurs années, lors-
que M"® X... m’est présentée en décembre 1863, et, outre les phé-
nomenes morbides précédents, je constate que la contractilité
électro-musculaire a dimipué dans les muscles moteurs des
membres inférieurs. — Du reste, santé générale excellente. —
Les traitements les plus variés n'ont pu modifier cet état.

Oss. XII (recueillie & I'hépital Sainte-Eugénie, en mai 1867). —
Paralysie pseudo-hypertrophique géndralisée. Début dans la premicre en-
fance, par la faiblesse générale, principalement des membres inférieurs;
grossissement énorme des “masses musculaires, vers Udge de 3 ans:
contractilité électro-musculaire diminuée ; intelligence obtuse.

Nota, — Le pelit gargon dont I'histoire va étre exposée, se trouve dans le ser-
vice de M. Bergeron, qui a eu l'obligeancede m'inviter & venir 'observer & I'hdpi-
tal Sainte-Eugénie. Mon savantami a fait une communication trés-intéressante sur
ce cas ex traordinaire & la Société médicale des hopitaux (séance du 24 mai 1867). Je
vais en reproduirela relation forl bien éerite, telle quielle a été publiée dans ' Union
medicale, et j'ajouterai, en notes, quelques renseignements nouveaux; ils mont été
ﬁ:-uE'nia par une personne qui a vu fréquemment cet enfant, pendant toutle temps
qu'il est resté éloigné de sa mere. — Les figures linéaires (fig. 3, & et 9) qui le re-
présentent ont été dessinées d'aprds mes photographies.
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impossibles, & ce point que, lovsque I'enfant tombe, il est com-
plétement incapable de se relever; tout ce qu’il peat faire sur
un terrain uni, ¢'est de parcourir un espace de quelques métres
et encore avec une peine extréme; une particularité 4 noter,
c'est qu'il ne peut mavcher quand on le tient par le bras ou la
main ; seul et livré & lui-méme, il se tire mieux d’affaire, en ce
sens (u'il opére & volonté les mouvements qui lui sont néces-
saires pour se maintenir en équilibre (1).

«Amsi qu'on le voit, toutes les masses musculaires (fig. 2
et 3), & l'exception des pectoraux (voy. fig. 9), présentent un vo-
lume véritablement monstrueux pour 1'dge de I'enfant, qui rap-
pelle trés-exactement I'hercule Farnése et les études de muscula-
ture de Michel-Ange. Les muscles de la face paraissenl avoir subi
la méme altération et fonctionner aussi mal que ceux des mem-
bres, et c’est en partie & cette circonstance qu’il faut attribuer
sans doute le pen d'expression de la physionomie.

« Dés mon premier examen, je fus frappé, non-seulement du
volume extraordinaire des muscles, mais encore de leur dureté,
méme & 1'état de repos; en les pressant, je retrouvais I'impres-
sion que produit au palper la peau qui est le siége du scléréme
chez 'enfant ou I'"adulte, et cette impression, en méme temps que
cette impuissance de muscles en apparence si forts, me firent
penser que ce n'était pas le muscle lui-méme qui était hypertro-
phié, mais que plus probablement le tissu conjonctif des mus-
cles élait le siége de cette hypertrophie et d'vne induration plus
ou moins analogue au scléréme; enfin que la paralysie était due
a 'écartement des fibres musculaires elles-ménes, par le tissu
cellulo-graisseux anormalement développé; or, 'examen micros-
copique, ainsi que je le montrerai tout 4 I'heure, a justifié, je
crois, ma maniére de voir.

« Remarquez combien les attaches sont fines, comme les ten-
dons se détachent nettement, comme les articulations sont li-

(1) Ces mouvemenis sont principalement ceux d'inclinaison latérale et alterna-
tive du trong, qui, & chaque pas, s'infléchit vers le membre appliqué sur le sgl.
= Leverbe se dandiner exprime parfaitement cette manitre de marcher. — J'a-
Jouterai que, pendant la station et la marche, ce gargon ne pouvait copserver son
équilibre qu'en se cambrant fortement, comme on le voit dans la figure 2, tandis
que, lorsqu'il était assis, sa cambrure disparaissait entidrement.
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de I'affaiblissement de ses membres inférienrs, ses jambes et ses
cuisses, qui étaient gréles, s'élaient développées peu & peu en
quelques 1nois, au point de contraster par leur volume avec la
maigreur de ses membres supérieurs.

En mai 1867, un an aprés le début de cet affaiblissemeut des
membres inférieurs, cette petite fille me fut adressée et recom-
mandée par M. Ad. Richard, chirurgien des hopitaux, qui avait
été comme moi frappé de ce développement ascez prononcé des
membres inférieurs, coexistant avec leur affaiblissement pro-
gressif. J'ai constaté alors tous les troubles fonctionnels des
membres inférieurs ci-dessus déerits: 1'écartement des jambes
dans la station et la marche, et le renversement du tronc en ar-
riere, I'inelinaison latérale et alternative du tronc pendant la
déambulation. Tous les mouvements des membres inféricurs
étaient exécutés, mais avec une extréme faiblesse. Lorsque cette
enfant était assise par terre, elle se relevait difficilement; pour
y parvenir, elle se mettait, comme on dit, & quatre pattes,
posait ses mains sur ses genoux, les faisait remonter al-
ternativement le long de ses cuisses, et arrivail ainsi, mais
péniblement, & se redresser complétement. — C'est ainsi que
procedent tous les enfants dont les spinaux lombaires sont
affaiblis ou paralysés, ainsi qu'on i'a vu dans les observa-
tions précédentes. — Quant au volume des membres infé-
rieurs, il était loin d’atteindre les proportions ordinaires de la
paralysie pseudo - hypertrophique arrivée i une période plus
avancée, C'était une assez (orte musculature en apparence,
mais sans exageération, qui dessinait des reliefs & travers une
peau mince; seulement, comme je I'ai déja dit, elle contrastait
avec la maigreur des membres supérieurs. — La contractilité
électro-musculaire était partout normale. J'ajouterai, pour com-
pléter cette relation, que cette enfant n'avait éprouvé aucun
trouble dans la sensibilité (ni douleurs profondes, ni hyperes-
thésie, ni anesthésie cutanée), et que sa santé générale était
bonne.

Jai fait I'examen microscopique de plusieurs petites portions
de ses gastrocnémiens, dans le but d’éclairer mon diagnostic et
surtout mon pronostic. Cet examen a été favorable & ce pro-
nostic. (J'en ferai connaitre la raison par la suite.)
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ge, 10°, 11°, 12 cas (dans la méme famille) de M. A. Heller,
Klinische Beobachtungen tiber die bisher als Muskelhypertro-
phie beizeichnete : lipomatosis luxurians musculorum progres-
siva. - Observations cliniques sur la lipomatose, désignée jus-
qualors sous le nom d'hypertrophie musoulaire (Deutsches Archiv
{. Klin. med., t. 1, 616-629, 1865).

13¢, 14° et 13¢ cas (dans la méme famille) de M. Seidel (Die
atrophia musculorum lipomatosa, dite hypertrophie musculaire,
Centralblatt, 1867, p. 666).

Je devrais peut-étre ajouter aux précédents trois cas dont I'ob-
servation est bien antérieure aux miens, et qui appartiennent &
la paralysie pseudo-hypertrophique, Mais I'observateur distin-
gué, M. Edw. Meryon, qui en a exposé la relation (1), les ayant
dvidemment confondus avec I'atrophie musculaire progressive,
je dois me réserver d’en discuter le diagnostic différentiel, avant
delesranger ici parmi les cas de paralysie pseudo-hypertrophique
précédents.

En somme , si 'on ajoute aux faits que j’'ai observés ceux qui
ont été publiés en Allemagne, on compte vingt - huit cas de
paralysie pseudo-hypertrophique, recueillis en dix ans, qui pour-
raient former la base d'une histoire compléte de cette ma-
ladie (2).

Mais désirant supporter seul la responsabilité de la deseription
que je vais exposer, je ne la ferai que d’aprés I'ensemble des faits
abservés et dont j'ai pu analyser moi-méme tous les symptd-
mes. Quant aux faits cliniques dont je n’ai pu étre témoin, je les
rappellerai ou j'en discuterai seulement les détails qui confir-
meront ou infirmeront mes propres observations.

-

(1) Edward Meryon, On granular or fatly degeneration of the voluntar
muscles (Medico-chirurgic. Transact,, t. XXXV, p. 72, 1852), et Société royale
de médecine et de chirurgie, séance du 13 novembre 18G6.

i2) M. Lockhart Clarke, le eéldbre histologiste de Londres, qui a doté la science
de nombreux et importants travaux sur lanatomie normale et pathologique du
systéme nerveux, et que j'ai conduit & 1'hapital Sainte-Eugénie & 'époque de son
passage i Paria (en octobre 1867), pour observer le petit malade de M. Bergeron
(obs. XII, fig. 3, 4 et 8), m'a fait I'honneur de communiquer un résumé de mon
mémoire sur la paralysie pseudo-hypertrophique & la Société pathologique do
Londres, dans sa séance du 45 novembre 1867. Dans la séance suivante, un mem| re
de cette société savante a présenté deux enfants atteints de la méme maladie.












I'enfant a déja bien marché. Alors, sans douleurs et sans fitvre
préalables (voy. obs. IV, XI, XIIl) (1), ou quelquefois i la suite
de convulsions (voy. obs. VI, VIII), 'enfant se fatigue vite dans
la station ou la marche; bientét il tombe fréquemment; il
court difficilement ou ne peut plus courir; enfin, il ne veut plus
marcher et se fait porter. Ces seuls signes ne sauraient certaine-
ment caractériser la maladie dont nous nous ocecupons, mais ils
peuvent en faire craindre le début.

Si la paralysie pseudo-hypercrophique apparait dans la pre-
miére enfance, avant que les enfants aient déja marché, comme
dans les observations I, 1[, VI, XI, le moment de scn début est
difficile, pour ne pas dire impossible a saisir. Tout d'ailleurs
concourt 4 tromper les familles et méme les médecins. On a vu,
en effel, dans les observations ci-dessus relaiées, que les enfants
qui en avaient éLé atteints i cet 4ge, n'avaient cu, au début, ni
fievre, ni convulsions, ni douleurs; que leur santé générale n'en
avait éprouvé aucun dérangement notable; que, dans leurs ber-
ceaux ou dans les bras de leurs nourrices, ils paraissaient jouir de
leur motilité normale ; que ¢'étaient, en un mot, de beaux enfants
dont les méres élaient litres. Cependant lorsque, vers l'dge de
10 4 12 mois, on avait essayé de les faire tenir debout, on avait
remarqué qu’ils s'affaissaient; ou bien, les avait-on placés dans
des chariots, afin de les exercer a la marche, ils n’avaient pas
remué instinctivement leurs jambes pour progresser; ils s'y
étaient bientot fatigués et avaient pleuré pour qu'on les prit dans
les bras. Enfinils n'avaient commencé & se tenir debout et & mar-
cher que vers I'dge de 2 ans et demi & 3 ans; et encore avait-il
toujours alors fallu qu'on les tint par la main ou qu'ils s’appuyas-
sent sur un meuble. Ces troubles fonetionnels de la locomotion
auraient certes di préoccuper les familles de ces enfants. Cepen-
dant tout le monde avait été rassuré par le beau développe-
ment de leurs membres inférieurs qui alors n'offraient rien

—

(1) Dansle cas de MM. Enlenburg et Cohnpheim, la maladie a débuté a l'dge
de 5 ans, sans cause connue, par l'affaiblissement des membres inférieurs, la
marche ayant été jusqu'alors normale.

Dans les cas de MM. Griesinger et Juksch, la faible se de la motililé pa-
ralt avoir existé également, & un degeé p o prononeé, il est yrai, dans la premire
enfance. On verra par la suite que, dans les cas de M. Edw. Meryon, la maladie a
aussi débutd dans la premiire enfance.
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| de paralysies : aussi me paraissent-ils devoir étre considérés
comme l'un des caractdres principaux de la paralysie pseudo-
hypertrophique.

: g IIL

Ensellure pendant la station et la marche.

L'un des symptomes les plus constants de la paralysie
pseudo-hypertrophique, c'est la formation, seulement pen-
dant la station et la marche, d’'une courbure lombo-sacrée.
Précédée, dans les premiers temps de la maladie, par un léger
renversement du trone en arriére, comme dans l'observation XIII,
elle se prononce de plus en plus, jusqu'a produire une espece
d’ensellure ou de lordose lombaire (voy. fig. 2 et 4),

Cette ensellure présente des caractéres qu'il importe de bien
connaitre; je vais les déerire. Chez tous les jeunes malades dont
jai rapporté précédemment les observations et qui présentaient
une forte courbure lombo-sacrée, pendant la station debout,
un fil 4 plomb (A, B, fig. 2), tombant de I'apophyse épineuse si-
tuée sur le plan le plus postérieur, passait 4 une distance plus
ou moins grande de la face postérieure du sacrum. Cette attitude
du trone, dans laquelle la ligne de gravité se trouve ainsi portée
en arriére, ou, en d'autres lermes, passe en arriére du promon-
toire, pendant la station, était évidemment produite par la fai-
blesse des extenseurs principaux de la colonne vertébrale (les
spinaux lombaires). En effet, des jue je voulais empécher le ren-
versement du trone en arriére, au moment ou ces enfants se te-
naient debout, le corps tombait en avant, sans qu'ils pussent
Iempécher, et ils ne pouvaient se redresser qu'a l'aide de leurs
mains appuyées successivement sur leurs jambes et sur leurs
cuisses, jusqu'a ce qu'ils fussent arrivés 4 la rectitude.

Tai déja démontré, a l'aide de faits cliniques, que cette ensel=
lure, avec renversement du trone en arriére, s'observe toutes les
fois que les spinaux lombaires sount atrophiés ou paralysés
(voyez, par exemple, la figure 9 qui représente un adulte dont
les spinaux lombaires sont atrophiés). Cette attitude est alors né-
cessaire & l'équilibration, pendant la station debout ; en effet, les
malades renversent ainsi leur tronc en arriére, afin d'en faire
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baires, en opposition avec une autre espece de lordose c!ui est oc-
casionnée par la faiblesse relative des musciqs de l'abdomen
(voy. fig 10), et que j'ai désignée sous le,m:.um de Jordnsf:'- pm:at'y-
tique des muscles abdominaux. — Jal eXpose ailleurs le mécanisme
de ces deusy attitudes différentes du tronc (1).

g IV.
Equinisme.

L'équin bilatéral est 'un des symptomes constants de la pa-
ralysie pseudo-hypertrophique. Il n'apparait pas dans les pre-
miers temps de la maladie. Il est d’abord pen prononcé, puis il
augmente, en général, progressivement et arrive lentement a un
tel degré que le talon repose difficilement sur le sol, pendant la
station. Alors il prend la forme de I'équin varus. Le pied se
creuse par le fait de I'augmentation de la voute plantaire, et les
premiéres phalanges sont placées dans une extension exagerée
sur les tétes des métatarsiens, tandis que les deux derniéres sont
infléchies; ce qui donne aux orteils la forme d'une griffe. Cette
déformation du pied ressemble & celle que I'on observe dans I'é-
quin produit par la contracture ou la rétraction du triceps sural.

Cet équinisme est-il produit par la coutracture primitive du
triceps sural ou par une rétraction musculaire consécutive & la
prédominance d’action des extenseurs du pied sur les fléchis-
seurs? On verra par la suite que la solution de cette question<in-
téresse aussi le diagnostic diftérventiel de la paralysie pseudo-
hypertrophique. Autrefois (en 1861) I'équinisme que I'on ob-
serve dans la paralysie pseudo-hypertrophique me paraissait
analogue 4 celui qui se développe dans 'enfance conséeutive-
ment 4 la méningite cérébrale ou cérébro-spinale. Je m'empresse
de dire que je me suis trompé; aprés un examen plus attentif
sur un plus grand nombre de sujets, je reconnais aujourd hui
quiil est uniquement dii, dans la paralysie pseudo- hypertrophi-
que, & la prédominance énorme d’action des extenseurs du pied
sur les fléchisseurs. J'ai en effet constaté, dans ces cas, que l'ex-
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(1) Lse. aif., p. T46, nos 654 et 655,
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tion de leur nombre. Avec cette pensée, et surtout lorsque je me
suis trouvé en présence d’'un enfant dont tous les muscles mo-
teurs des membres affaiblis avaient été envahis par cette hy-
pertrophie musculaire apparente, ainsi que je l'ai rencontré
dans le premier cas qui s'est offert & mon observation (voy. fig. 1
et 2, obs. 1), je ne prévoyais pas primitivement que cet enfant
put étre atteint d'une maladie grave; jaimais & partager les
illusions de la mére qui montrait avec une sorte d’orgueil
les membres volumineux de son enfant. Qui aurait deviné, a la
vue de l'autre garcon de 10 ans. dont les membres et le corps
présentent des formes athlétiques (voy. fig. 3, 4 et 11, obs. XII},
qui aurait, dis-je, prévu que cette richesse excessive de la mus-
culature accompagne toujours une paralysie qui progresse en gé-
néral fatalement? C'est cependant ce que m’'a appris 'observa-
tion clinique, et ce que je démontrerai bientot.

Il importe d'examiner : & quel moment de la maladie appa-
rait 'hypertrophie musculaire appavente; dans quels muscles
elle se développe Je plus ordinairement; si elle siége toujours
dans tous les muscles paralysés, et si le degré de la paralysie est
en raison directe de I'augmentation exagérée du volume des
muscles. ; |

1° Nayant pu jusqu'a ce jour assister, dans presque aucun
cas, au débutde la paralysie pseudo-hypertrophique, n’ayant ob-
servé cette maladie qu'a une période déja assez avancée, alors que
laffuiblissement des mouvements des membres inférieurs coexis-
tait avec 'augmentation plus ou moins considérable des masses
musculaires, j'ai dit, sur ce point, de méme que pour ce qui a
trait aux premiers phénomenes de paralysie, m’en rapporter au
dire des parents de mes petits malades. Or, il ressort des infor-
mations que j‘ai prises sur ce sujet, que, dans la plupart des
cas observés jusqu’ici, Ihypertrophie musculaire proprement

dite apparait plus ou moins de temps aprés le début de I'affai-
nlissement des mouvements (1).

—m

F”.CE I'u:it. important a été signalé dans deux des cas publiés en Allemagne.
Ainsi on lit dans 1'observation de M. Opolzer, rapportée par M. Sloffella :
« R. Sr'h'."’ Agé de 43 ans, a toujours joui d'une bonne santé. En février 1862, il
a ét{ atliint de variole et a gardé le lit pendant trois semaines. Huit jours apras
s'étre rétabli, il eut la rougeole qui le retint de nouveau alité pendant quinze

Ducnexne (de Boulogne!, 3
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dans la figure 1 et 2, les autres observations de paralysie pseudo-
hypertrophique que j'avais recueillies, offraient un ensemble de
caracléres analogues : méme affaiblissement dans les mouvements
des membres inférieurs et du tronc, et mémes troubles fone-
tionnels: ainsi, ensellure pendant la station debout et la marche,
balancements latéraux du tronc pendant la déambulation; en
outre, la masse des gastrocnémiens et des spinaux lombaires
dtait, chez tous, d’'une grosseur démesurde, et les autres muscles
des membres inférieurs, sans offrir le méme gonflement que
dans les figures 1 et 2, étaient un peu plus développés qu'a I'état
normal.

Mais I'observation ultérieure m'a démontré bientét que, dans
cette maladie, le volume des masses musculaires n’est pas tou-
jours, ainsi que je l'avais déduit de mes premiers faits, localisée
dans les membres inférieurs, et dans certains muscles moteurs
du trone.

Le premier fait qui m'a éclairé sur ce point s’est présenté a
mon observation en 1862. C'était un petit garcon chez lequel
I'hypertrophie, aprés avoir été préeédée, vers l'dge de 5 ans,
par I'affaiblissement des membres inférieurs et supérieurs, avait
atteint les gastrocnémiens, les fessiers, les spinaux lombaires et
I'un des deltoides (voy. obs. VII) (1).

Le fait clinique que M. Bergeron a en I'obligeance de me faire
observer dans son service de I'hdpital Sainte-Eugénie (voy.
obs. XII), et que, en raison de son importance et de sa rareté,
J'ai photographié de dos, de profil et de face (voy. fig. 3, 4et 11),
montre que |'hypertrophie musculaire apparente peut se généra-
liser bien plus encore. On voit, eneffet, qu'a I'exception de ses
pectoraux, de ses grands dorsaux et de ses sterno-mastoidiens,
elle a envahi tous les muscles des membres, du trone, et méme
ceux de la face, surtout les temporaux.

Ce cas est des plus remarquables, non-seulement par la géné-

(1) Chez trois des malades observés en Allemagne, I'un des deltoides ou ces
deux muscles étaient, de méme que los gastroenémiens , anormalement déve-
loppés et plus ou moins incapables de se eontracter cous l'influence de la
volonté. On a vu aussi plus haut que , chez le malade de M. Eulenburg, '’hy-

pertrophie existait & la fois dans les muscles moteurs des membres inférieurs et
dans les triceps brachiaux;
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méme maladie, offre 1'un des caracléres constants de la paraly-
sie pseudo-hypertrophique, & savoir, I'amaigrissement de quel-
ques muscles, contrastant avec le développement excessif des
autres. Ses muscles grands pectoraux et grands dorsaux sont
en effet atrophiés, comme je I'ai déji dit. On le reconnait facile-
ment par l'exploration électrique, par le toucher et aussi par la
convexité du diameétre transversal de la face antérieure et supe-
rieure de son thorax (voy. fig. 11), qui devrait au contraire pré-
senter, dans cette région, une surface plane, si les reliefs des
grands pectoraux avaient leur développement normal.—Chez les
autres petits malades, la maigreur des membres supérieurs con-
trastait avee le volume excessif des membres inférieurs (voyez
fiz. 1 et 2) ou de quelques-uns d’entre eux (voy. fig. 6).

3o Celui qui n'aurait observé que des cas analogues a ceux qui
sont représentés dans les figures 1 et 2, serait en droit de con-
clure que, dans la paralysie psendo-hypertrophique, tout mus-
cle affaibli doit augmenter plus ou moins de volume.

Cette proposition pouvait étre déduite des faits que j'avais
recueillis jusqu’en 1861 ; mais, depuis lors, jai rencontré des
sujets chez lesquels l'affaiblissement musculaire était plus ou
moins généralisé, presque dés le début, bien que I'hypertrophie
musculaive fut limitée aux muscles du mollet et aux spinaux
lombaires.

On en a vu un exemple remarquable dans I'observation 1V,
Dans ce cas, l'affaiblissement musculaire s'était déclaré vers I'dge
de 6 ans, sans cause connue, dans les membres inférieurs, et s'é-
tait bientot généralisé ; I'ensellure était trés-prononeée, pendant la
station et la marche, et cependant les museles du mollet seuls
€taient énormément développés. Les spinaux lombaires, les fes-
siers, et quelques-uns des fléchisseurs de la jambe sur la cuisse
me paraissaient aussi un peu plus gros qu’a 1'état normal. Quant
aux autres muscles, ils avaient évidemment perdu un peu de
leur volume.

J'ai méme remarqué plusieurs cas dans lesquels les muscles
du mollet et les spinaux lombaires étaient seulement un peu
plus développés qu'al'état normal (voy. obs. VI, IX et XIII); je n’ai
pas hésité a les ranger dans 'espéce morbide que je décris, parce
qu’ils présentaient I'ensemble des autres symplomes qui concou-
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§ VL
Etat stationnaire (période d'élat).

Les symptomes que je viens de décrire successivement, mar-
chent en progressant, pendant un an ou deux. En effet, on
voit augmenter 4 la fois la difficulté de la marche, I'écartement
des jambes, la cambrure et les balancements latéraux du tronc,
pendant la progression; enfin les muscles dans lesquels siege
I'hypertrophie musculaire apparente, arrivent progressivement
A un développement ou moyen, ou excessif, comme dans les fi-
gures 1, 2, 3, 4, 8 et 11.

A ce degré, la maladie reste stationnaire, en général, pendant
plusieurs années ; du moins la plupart des jeunes sujets se
trouvaient depuis quelque temps dans cet état qui n’a pas
changé pendant un, deux et trois ans encore, et quelquefois jus-
qu'a une adolescence plus ou moins avancée. Cependant, comme
la sanlé générale de ces enfants est bonne, leurs parents, en
voyant leurs formes athlétiques, ne doutent pas de leur guérison
prochaine : chez tous, j'ai trouvé cette illusion.

§ VIL

(zénéralisation et aggravation de la paralysie.

Apres ce temps d’arrét, la maladie entre dans une nouvelle et
derniére phase qui vient dissiper les illusions des familles. L’af-
faiblissement des membres inférieurs augmente en effet pro-
gressivement, au point que les jeunes malades ne peuvent plus
se tenir debout; le§ muscles des membres supérieurs se paraly-
sent & leur tour en masse. '

Dans la période précédente, nous avons vu les muscles des
membres inférieurs dans lesquels siégeait la paralysie. aug-
menter bientdt de volume, en plus ou moins grand nombre. Il
n'en est plus de méme dans cetle dernitre phase de la maladie,
car les membres supérieurs, nouvellement envahis par la para-
lysie, loin de grossir, s'amaigrissent au contraire; quelques-uns
de leurs muscles méme s'atrophient (voy. obs. VII).
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normale. Lorsque j'ai exprimé cette opinion, en 1864, il était
sous-entendu que je devais faire quelques réserves sur ce point,
puisque je me proposais alors de faire la description de cette
maladie, seulement aprés avoir soumis mes observations au
contréle du temps et aprés avoir recueilli de nouveaux faits
eliniques.

Le hasard seul avait réuni ma premiére série de faits, car je
n‘ai pas tardé A observer des cas dans lesquels la contractilité
¢lectro-musculaire était diminuée 4 des degrés divers (voy. ob-
sery. VII, VIIl et XII). Dans1'un de ces cas (obs. VIII), jai meme
constaté que celte propriété musculaire était normale a une cer-
taine période de la maladie, et profoudément altérée 4 une
période plus avancee.

Des faits analogues ont été constatés par d'autres observa=
teurs (1). — Jessaierai plus tard d’expliquer ces variations dans
I'état de la contractilité électro-musculaive.

C. Etat de la colorification et de la circu'ation.

Je déclarerai que rien, aprés I'examen le plus attenlif, n'avait,
dans mes premiéres recherches sur la paralysie pseudo-hyper-
trophique, attiré particuliérement mon attention sur cette ques-
tion. Je ne la souléverais pas aujourd hui si, depuis lors, des ob-
servateurs excellents n’avaient dit avoir rencontré des cas de pa-
ralysie pseudo-hypertrophique dans lesquels la lempérature des
membres abdominaux était plus basse que celle des membres
thoraciques, et dont la coloration bleudtre annoncait, selon eux,
un trouble dans la circulation eapillaire (2). On verra par la

e

(1) Dans la plupart des cas observés en Allemagne, on a conslalé que la con-
tractilité électro-musculaire était abolie ou plus on moins amoiudrie daus les
muscles hypertrophiés. Elle a été trouvée normale jusqu'a la mort, dans le cas
de M. Eulenburg.

(2) La peau des extrémités inférieures présentait une coloration rouge mar-
brée, chez le malade de M Schutzenberger. — Elle était rouge bleudtre, et sa
température élait abaissée aux cuisses, chez celui de M. Berend. — Chez le malade
de I'I.JT- Griesinger, la peau des extrémités inférieures, depuis les orteiis jusqu'an
bassin, présentait aussi presque toujours une coloration anormale : ¢'était tantdot
une teinte rosée, tantdt une coloration rouge plus foneée, et alors la tempéra ure
de la peau des extrémités inférieures était plus élevée que celle du trone. Celte
coloration se produisait surtout lorsque le malade faisait de vains efforts pour
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1° La premiére période caractérisée par un affaiblissement
limité, en général, dans les muscles moteurs des membres infé-
vieurs, et par certains troubles particuliers dans la station et
la marclie : écartement des jambes (voy. fig. 1, 3, 6, 11), forma-
tion d’une courbure lombo-sacrée allant quelquefois jusqu’
I'ensellure (voy. fig. 2 et 4), enfin dandinement du trone pen-
dant la déambulation.

Cette premiére période est, en général, d’assez courte durée
(de quelques mois & un an), relativement aux autres périodes.

Dans la plupart des cas, je n’ai pu la connaitre que d'aprés
les dives des familles, dires tellement concordants et précis, que -
je ne puis concevoir le.moindre doute sur la réalité d'une pé-
riode paralytique, au début. J'ai eu d’ailleurs I'occasion de la
constater dans deux cas (obs. 1X et XIII).

Les troubles fonctionnels observés dans celte premiére pé-
riode vont encore en augmentant dans la période suivante,

2° L’hypertrophie musculaire apparente qui constitue la se-
conde période, se montre d'abord dans les muscles jumeaux.
Elle attire bien vite I'attention des personnes chargées de soi-
cner les jeunes paralyliques, car, en raison du grossissement
rapide et excessif des mollets, les bas deviennent trop étroits.
(Vest ainsi que 'on a pu reconnaitre assez exactement que cette
hypertrophie musculaire apparente commence quelques semai-
nes, quelques mois ou un an, environ, aprés le début de la
paralysie.

Elle s'étend progressivement des gastrocnémiens & d’auntres
muscles, soit en se localisant dans quelques-uns des musecles
affaiblis, comme dans la figure 6 (obs. IV), ou en envahissant
presque tous les muscles affaiblis, comme dans les figures1, 2, 3
4. 11 (obs. T et XID.—Dans un de mes cas (obs. VII), les deltoides
ont commenceé i augmenter de volume, plusieurs mois aprés les
zastrocnémiens,

Les deux périodes de la paralysie pseudo-hypertrophique, que
j'ai décrites, peuvent se confondre en une seule. Je n’ai vu qu'un
cas (obs, II) dans lequel I'affaiblissement musculaire et I'hyper-
trophie musculaire apparente semblaient avoir débuté simulta-
nément et dater de la naissance; et ici encore les renseignements
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ArticLe [I.
Anatomie pathologique.

Quel est I'étal anatomique des centres nerveux et des muscles,
dans la paralysie pseudo-hypertrophigque? G'est ce que je me
propose d'examiner dans les deux paragraphes suivants.

§ Jer,

Etat anatomique des centres nerveus.

Une seule fois, 1'état anatomique des centres nerveux a pu étre
examiné, dans un cas des plus intéressants de paralysie pseudo-
hypertrophique. L’histoire clinique de ce fait a é1é publiée par
M. Eulenburg, en 1863 (1) et larelation de sa nécropsie, en 1866,
par cet observateur distingué et par M. Cohnheim (2). La premiére
relation ayant été traduite et publiée dans les Archives générales
de médecine (3), j'en exposerai seulement les-symptomes prinei-
paux.

Cas recueillis par M. Eulenburg et Cohnheim.— Relation du fait chi-
nique ; evamen de U'état anatomique des centres nerveur. — Il s'agit
d’un gar¢on bien portant, au moment de la naissance. dont le dé-
veloppement se fit, jusqu’a l'dge de 5 ans, d’'une maniére normale
et qui, plustard, n'eut aucane affection marquante, notamment
de maladies cérébrales, de fiévre el de convulsions. Ses six
fréres ou sceurs et les divers membres de sa famille sont
exempts de toute affection du systéme musculaire.

Lorsquil eut atteint I"ige de 5 ans, on remarqua que sa mar-
che qui jusqu’alors avait paru se faire dans des conditions nor-
males ne s'exécutait plus qu'avec incertitude, et que I'enfant se
fatiguait facilement et tombait fréquemment. Cependant, i 1'Age

(1) Berliner Klinische Wochenschrift, 1863, ne 50.
(2) Egebnisse der anatomishen Untersuchung eines Falles von Sogenannter
Muskellypertrophie. — Verhandl, d. Berliner med, Ges., t. 1, 104-205, 1863.

(3) Archives gén. de méd., observation d'hypertrophte musculnire, par Eulen-
burg, de Berlin, octobre 1866.
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§ 1I.

Etat anatomique des muscles.

Ouel est I'état des éléments anatomiques des muscles, dans la
paralysie pseudo-hypertrophique? L'augmentation du- volume
des muscles est-elle due & une hypertrophie des fibres muscu-
laires ou & une hyperplasie, ou 4 une altération quelconque du
tissu connectif interstitiel ?

Ces questions doivent venir & Lesprit de tout observateur en
présence de cette singuliére paralysie, dans laquelle on voit un
plus ou moins grand nombre de muscles augmenter de volume ;
elles ne pouvaient étre résolues que par I'examen microscopique.
MM. Eulenburg et Cohnheim ont fait, & ce point de vue, des re-
cherches cadavériques intéressantes sur les muscles de leur sujet.
Avant d’en faire connaitre les résultats, j'exposerai les recher-
ches analogues qui ont été faites sur le vivant, en Allemagne.

A. — Ezposition de recherches anatomo-pathologiques sur U'élat
des muscles.

a. Recherches faites en Allemagne.

Pendant que j'attendais qu'une néeropsie me fournit 'ocea-
sion de me livrer & cet examen, on a eu moins de patience, je
dirai méme plus d’audace en Allemagne, olt mes recherches sur
cette maladie étaient plus connues qu'en France. Voici, aussi

sommairement que possible. la relation des faits publiés en Al-
lemagne :

Premier cas; par MM. Griesinger et Billroth.— Examen sur le vivant
de Uétal anatomique des museles. — En 18635, un pathologiste émi-
nent, M. Griesinger, a fait exciser une portion du deltoide gauche
h}rpertmphié et entierement paralysé, chez un jeune sujet vivant,
qui élait atteint de la maladie dont il est question. Cette opération
a élé exéeulée par M. Billroth, professeur d'anatemie patholo-
giqu:a, qui a ensuite procédé i 'examen microscopique de cetle
portion musculaire,

« On remarqua pendant Fopération, dit M, Gr]esingﬂl', que le
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« couttelettes graisseuses. Les fibres musculaires elles-mémes ne pre-
o
« sentaient vien d'anormal, comme structure (1). »

Troisiéme cas, par M. H. Heller. — Examen, sur le uiwm%, de
Vétat anatomique des muscles, — Selon M. H. Heller, des portions
musculaires excisées présentaient le méme aspect que {lnnsl, le
cas de MM. Griesinger et Bilroth. Les faisceaux primitifs w'étaient
ni dégénérés ni amincis. Gependant auteur eroit qu'il y a df-.s fibres
musculaives qui disparaissent, «car, dit-il, si les masses graisseuses
nouvellement formées venaient s'ajouter au yolume normal, le
volume total devrait étre plus considérable (2). »

Quatriéme cas, par MM. Eulenburg et Coknheim (suite). — Ewa-
men, sur le cadavre, de Uétat anatomique des museles. — Yoici les
résultats de examen anatomique des muscles par MM. Eulen-
burg et Cohnheim, chezle gar¢on agé de13 ans, dont jai exposé
I'histoire sommairement ci-dessus, page 198 : « Les muscles
striés (trés-volumineux)des extrémités infévieures et du trone, le
ceeur et le diaphragme exceptés, étaient fortement al térés. Les
museles des extrémités inférieares, dont le pannicule était trés=
développé, présentaient, au toucher, la sensation d’'une masse
pateuse, non élastique. Ils étaient pareourus par des stries jaun:i-
tres ou d’un tissu blanc jaundtre ; on voyait partout, & la coupe,
un reflet brillant graisseux ; dans certains points, on ne saurait les
distinguer, & I'eeil nu, du tissu cellulaire adipeux sous-cutané.
Les muscles des extrémités supérieures, jusqu’a la racine de la
main, se comportaient de la méme maniére ; ils étaient en méme
temps trés-maigres, le triceps brachial excepté; le biceps, par
exemple, n'était pas plus gros que lindicateur. Méme état au
tronc; seulement les muscles du cdoté droit concave et scoliosé
avaient un volume normal et une coloration normale. — Au mi-
croscope, les muscles, surtout ceux des extrémités inférieures, pa-
raissaient remplis de tissu adipeux. Traités par I'acide chlorhydri-
que et l'alcool, puis isolés, ils présentaient une structure tout &
fait normale; il était rare d’y trouver quelques gouttelettes grais-

(1) Deutsches Archav fi Klin. med., t. 11, p. 232-241, 18644
(2) Deulsches Arvchiv f. Klin, med., b 1, p. 616-629 1865.

DucueNNE (de Boulogne),
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A Texemple de ces éminents pathologistes, j'ai donc été cher-
cher sur le vivant des fragments de musecles hypertrophiés, dans
un but d'utilité pour le malade. Je m’étais d’abord secvi de I'in-
strument connu sous le nom de harpon de Mideldorff, qui était
généralement employé en Allemagne pour aller a la recherche
des muscles trichinosés de I'homme; mais, aprés un seul essai,
jai di y renoncer, parce qu'avec le tissu du muscle dans le-
quel je l'avais fait pénétrer, il en ramenait d'autres qui lui
é:aient élrangers, et surtout du tissu adipeux sous-cutané. D’ail-
leurs, le crochet qui le termine occasionne de vives douleurs,
lorsqu’on le retire. En outre, il m’a paru offrir quelques dangers.

J-ai donné la préférence & un petit instrument construit, sur
mes indications, par feu M. Charriére fils; je I'ai appelé : em-
porte-piéce histologique (1). Il a été perfectionné récemment par
MM. Robert et Colin (voy. les fig. 24, 25, 26 et 27). Voici sa des-
eription et la maniére de s’en servir.

F. 2% F. 25. F. 26. F. 27,

e
b
a Fig. 24, Tige fermée de 1'emporte-pitce histo-
logique. — Fig, 25. Sa fige ouverte et une portion
de son manche, — Fig. 26 el 27. Sa tige grossie
trois fois, afin de montrer la cavité qui regoit le
morceau de muscle enlevé par U'instrument.
B-@I
o A
O
el
=
&
e

Il se compose d'une tige cylindrique a, b, ¢, fig. 25, divisée en

(1) (;eL emporte-pitce histologique a été présenté & I'Académie de médecine
de Paris, dans sa séance du Ler zodt 1865,
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connait trop les dangers des piires anatomigues pour que j'.:lle
besoin d’insister sur ce point. On comprend aussi que si I'in-
stument n’était pas bien nettoyé, les préparations microsco-
piques seraient gitées par des matiéres étrangeres.) |

Pour nettoyer l'instrument, il faut en démonter le% différentes
pitces, essuyer les parties qui ont pénétré dans les tissus, apris
les avoir trempées dans I'alcool qui ne les expose pas, comme
I'eau, & se rouiller.

Oss. VII (suite). — Paralysie pseudo-hypertrophique ; ewamen,
sur le vivant, de Ueétat anatomique des muscles. — En février 1864,
j'ai, pour la premiére fois, enlevé, a l'aide de mon emporte-piéce
histologique, des parcelles de muscles jumeaux, chez le petit
garcon de 8 ans, atteint, depuis 'dge de 5 ans, d'une paralysie
pseudo-hypertrophique & sa seconde période, et dont j'al rap-
porté précédemment I'histoire (obs. VIL, p. 15). Je suis allé cher-
cher, & ditférentes reprises el & des intervalles de (rois a quatre
semaines, d’autres morceaux du deltoide droil qui était hyper-
srophié, du deltoide gauche qui était comparativement atrophié,
et des jumeaux pour la seconde fois.

Ces morceaux de muscles étaient décolorés et ressemblaient
A du tissu adipeux sous-cutané. Il m’était difficile, sinon impos-
sible, de reconnaitre, & 1'examen microscopique, la moindre
trace des fibres musculaires, dans ces morceaux de museles dila-
eérds, s'ils étaient frais ou s'ils avaient été conservés dans de I'eau
ou dans une solution légére de chlorure de sodium, parce que les
stries transversales de ces fibres étaient extrémement fines. Je dis-
tinguais seulement quelques stries & un grossissement de 200 a
300 diamétres. Mais lorsque ces morceaux de muscles ont été
placés, pendant quelques jours, dans une faible solution d’acide
chromique (au 200°), les fibres musculaires légérement colo-
rées en jaune par cette solution, sont devenues distinetes du
tissu interstitiel qui avait conservé sa coloration normale. Alors,
voici les faits qu'il m’a été possible de constater, dans les mor-
ceaux provenant de muscles hypertrophiés en apparence.

Des fibres musculaires peu nombreuses se trouvaient mélées
a une quantité considérable de tissu interstitiel (voyezla figure 14
qui représente, & 50 diamétres de grossissement, quelques fibres
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d'un des jumeaux, me fit remavquer qu’elles provenaient, sans
doute, du tissu ambiant; ce que je reconnus, i un examen plus
attentif. Quand je discuterai la valeur de ces faits anatomo-
pathologiques, je dirai comment j'ai rectifié mon erreur momen-

tanée.)

Ops. XII (suite). — Paralysie pseudo-hypertrophique ; examen,
sur le vivant, de Uétat anatomique des muscles.

Nota. Les différences qui, dans le cas précédent, existent entre les résullats
de mon examen microscopique et ceux qui ont été observés en Allemagne, ont
recardé le travail que je publie aujourd’hui. Jai voulu attendre qu'un nounveau
cas se présentdt, afin de soumettre mon examen microscopique des muscles
atteints de paralysie pseudo-hypertrophique au contrdle des personnes plus fa-

miliarisées que moi avee ce genre de recherches.

Cette occasion m'a été olferte, de la manidre la plus bienveillante, par M. Ber-
geron qui m'a autorisé & enlever, i I'aide de mon procédé tout i fait inoffensif et
i des intervalles assez éloignés, des morceaux des muscles les plus hypertro-
phiés, chez son petit malade représenté dans les figures 3, & et 11. C'est ainsi
que, dans ce cas, j'ai pu explorer I'état anatomique des jumeanx, en mai et en oe-
tobre 1867, des deltoides en juin et en aoiit, et des biceps brachiaux, uue seule
fois, en seplembre de la méme année. L'examen de toutes ces petites portions de
muscles nous a montré 4 M. Bergeron et & moi des fails analogues & ceux que

Javais observés dans le cas précédent.

La plupart de ces faits ont été constatés par des personnes dont le nom fait au-
torité et aux connaissances spéciales desquelles j'ai fait appel. Ils ont préparé
eux-mémes et examiné des portions de muscles que j'avais enlevées & notre

petit malade.
Je me bornerai & publier ici la note que M, Ordofiez a eu 'obligeance de m'é-

crire sur le résultat de son examen.

« J'ai étudié, dit-il, avec le plus grand soin, les différents échan-
tillons de muscles malades qui ont été soumis 4 mon examen
par M. Duchenne (de Boulogne); voici en résumé ce que jai
constaté,

« Les parcelles de muscles que j'ai étudiées étant trés-petites,
il était naturellement impossible d’en pratiquer des coupes pour
étre examinées au microscope. J'ai dii, par conséquent, m’as-
treindred faire des préparations microscopiques, par dilacération,
avec les aiguilles, en me servant d'un faible grossissement pour
pratiquer cette délicate dissection.

« Les fibres musculaires se trouvaient englobées dans une
trame serrée de faisceaux de tissu fibrillaire; ce qui rendait d'une
trés-grande difficulté 1'isolement, partiel du moins, de I'élément
musculaire,
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cules adipeuses se trouvaient disséminées dans la trame de Lissu
fibrillaire et nullement interposées aux faisceaux musculaires,
comme cela arrive dans les cas de substitution adipeuse des mus-
~cles de la vie de relation. Cette particularité me parait intéres-
sante et doit fixer 'attention des observateurs, car elle établil
d'une maniére précise le caractére différentiel entre la myo-seclé-
rosie de M. Duchenne et les substitutions adipeuse et fibreuse
qu'on appelle ordinairement dégénérescence musculaire. »

Apres cet exposé des recherches sur I'élat anatomique des
muscles dans la paralysie pseudo-hypertrophique, je vais, dans
les considérations suivantes, en faire ressortir et en expliquer les
résultats différentiels, obtenus en France et en Allemagne. Je dé-
monirerai dans les articles suivants I'utilite de leur application,
sur le vivant, au diagnostic et au pronostic de cette maladie.

B. Considérations sur les faits anatomo-pathologiques précédents.

Examinons maintenant quel enseignement vessort des faits
que je viens d’exposer au point de vue de I'état anatomique du
tissu conneetif interstitiel et du tissu musculaire, dans la para-
lysie pseudo-hypertrophique.

a. Etat anatomique du tissu connectif interstitiel,

1° Un fait anatomo-pathologique capital ressort de 1'examen
microscopique des différentes portions de museles enlevées sur le
vivant, dans deux de mes cas de paralysie pseudo-hypertrophi-
que arrivés & une période déji assez avancée : c'est 'hyper-
plasie du tissu connectif interstitiel, avec production de fibres
nombreuses i fines ondulations qui caractérisent le tissu flibreux.
« Ces faisceaux de fibres interstitielles A fines ondulations, dit
M. Ordonez, ont 3 4 8 millidmes de millimétre de diamétre »-
(voy. fig. 16, 17, 18, pl. II).

20 A cette hyperplasie du tissu fibroide interstitiel, on voit se
méler des vésicules de grosseurs différentes, petites et moyennes,
disséminées, et quelquefois des gouttelettes réunies en groupes
(voy. fig. 14, pl.1I). Elles étaient assez raves dans la plupart
des portions musculaires examinées chez le sujet de I'observa-
tion XII (voyez fig. 13) et plus abondantes chez le sujet de 1'ob-
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de faire connaitre me parait la plus rationnelle ou s'approcher
le plus de la vérité. Elle a, j'en conviens, besoin d'étre appu‘yéﬂ
sur de nouvelles recherches que je pourrais poursuivre facile-
ment. en continuant d'aller chercher, & I'aide de mon emporte-
pidce histologique, des portions de musecles & différentes pé-
riodes de la maladie (1).

4° 1 est ressorti des recherches que j'ai exposées, que le tissu
interstitiel des muscles paralysés qui n’avaient pas présenté de
développement hypertrophique, était également le siége d'une
hyperplasie du tissu conjonctif, avec production de fibres ou de
vésicules adipeuses plus ou moins nombreuses. Ce tissu intersti-
tiel ne différait de celui des muscles hypertrophiés que par sa

quantité.
Ce fait avait été parfaitement établi par l'observation de

MM. Enlenburg et Cohnheim : « Au microscope, disent-ils, les
muscles, surtout ceux des extrémilés inférieures, paraissent rem-
plis de tissu adipeux; la substance musculaire elle-méme est
partout intacte....... » Plus haut ils font remarquer que : «les
muscles des extrémités supérieures sont presque tous tres-mai-
gres; que le biceps, par exemple, n’est pas plus gros que l'indi-
cateur (2). »

Mes recherches, — je le répéte, — ont confirmé ce fait. On se
rappelle en effet que, chez le sujet de I'observation VII, j'ai exa-

(1) Avant d'aborder une autre question, je dois aller au-devant d'une objection
qui s'est présentée fout d'abord & mon esprit. Ne se pourrait-il pas que l'em-
porte-pigce et rencontré un des espaces qui isolent les faisceaux musculaires,
duquel proviendrait ce tissu fibrenx ? Cela esl certainement possible ; mais, dans
ce cas, il me parait facile de le reconnaitre. En effet, comme l'emporte-pitce his-
tologique est toujours introduit perpendiculairement & la direction du musecle i
explorer, on voil, & un faible grossissement, quand U'instrument a enlevé & la fois
une portion d'un faisceau musculaire et du tissu qui le sépare du faisceau
voisin, on voit, dis-je, que la pidce enlevée se compose de deux parties dis-
tinctes, I'une formée uniquement par du tissu cellulo-fibreux, et l'autre par
des fibres musculaires mélées & du tissu connectif et fibreux plus ou moins
gbondant, On peut méme dire que ce dernier tissu interstitiel est presque intime-
ment uni aux fibres musculaires ; ear, quelque habile que 'on soil et quand bien
méme la portion musculaire a macéré longtemps dans une solution d'acide chro-
mique, on parvient rarement i isoler quelgues-unes de ces fibres avee les aiguilles
les plus fines. Inutile d'ajonter que 1'on ne rencentre jamais ces difficultés, lorsque
'on va chercher, sur le vivant, des portions de musecles sains,

(2) Loc, cit., p. T0.
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90 Tenuitd eatréme de la striation transversale. — On a vu égale-
ment que, dans mes observatious, I'examen microscopique mon-
tre une altération des plus évidentes de la striation musculaire.
En effet, les fibres de toutes les portions de muscles pseudo=
hypertrophiés que j'ai enlevées, offraient une striation transver-
sale beaucoup plus fine qu'd 1'état normal. Ainsi, la figure i
pl. II, représente une fibre musculaire @ (entourée de tissu con-
nectif et fibroide hyperplasié) dont la striation transversale est
trés-apparente dans toute son étendue, mais qui est beaucoup
plus fine qu'a I'état normal. (Pour se faire une idée exacte de la
ténuité de cette striation, il faut comparer cette figure 17, pl. 1I,
i la figure 19, pl. II, dont la striation transversale est normale)
— M. Damaschino, chef de clinique de la Faculté, que j'ai prié
aussi d’examiner un fragment musculaire du méme sujef, a
également trouvé que la striation en travers est d'une ténuilé
remarquable. «On compte, dit-il, jusqu'a huit ou neul stries
pour un centiéme de millimétre. »

3° Disparition de la striation dans quelques fibres musculaires, —
Arrivée a ce degré de ténuilé, la striation est bien prés de dispa-
raitre en partie ouen totalité. En effet, plusieurs des autres fibres
provenant de la méme préparation n'olfrent plus cette striation
que sur quelques points (voy. fig. 18, pl. lI), ou bien cette stria-
tion transversale a complétement disparu. Dans les points ol
la striation transversale a disparu, on distingue des stries longi-
tudinales (voy. b, fig. 17, pl. II) ou bien tout aspect strié est
entierement perdu (voy. a, fig. 17).

4° Dimwnution du diamétre lransversal des fibres musculaires. — La
diminution du diamétre transversal des fibres musculaires a été
¢vidente chez les deux sujets que j'ai examinés; mais, quant
au degré de cette diminution et  la quantité de fibres qui
en étaient atteintes, je les ai trouvés trés-variables, dans les
différentes portions de muscules que jai enlevées. Ainsi, par
exemple, dans la portion du biceps que M. Ordonez a exa-
mince, la diminution transversale des fibres n’était pas notable,
tandis que la plupart des autres portions provenant de différents
muscles du méme sujet m'offraient cette diminution du diamétre
transversal, 4 des degrés variés, dans un certain nombre de
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Ceux qui ont pu pratiquer des coupes lransversales sur des

portions de muscles afteints de la méme maladie, et qui avaient

été excisées par le procédé de M. Griesinger, ont été également
frappés de la minime proportion des fibres musculaires.

6° Le tissu fibroide interstitiel de la paralysie pseudo-hypertro-
phigue est-il composé par des sarcolémes wvides; en d'autres termes,
est-il le produit de la dégénérescence fibroide? — La quantilé minime
de [aisceaux primitifs que I'on trouve au milieu de masses mus-
culaires, dans la paralysie pseudo-hypertrophique, peut donner
4 penser quun bon nombre d'entre eux a di disparailre, et
que le tissu fibroide interstitiel se compose probablement de sar-
colémes vides, ou bien qu’il est produit par une dégénérescence
fibreuse du tissu musculaire. Cette quantité minime de faisceaux
primitifs a fait dire & M. A. Heller « qu'il y a des fibres musculaires
qui disparaissent, car si les masses graisseuses nowvellement formées
venatent a sajouter aw volume norinal des muscles, le volume total
devrait étre plus considérable. »

MM. Eulenburg et Cohnheim, qui ont vu les muscles des ex-
trémités et du tronc fortement altérés, rapportent qu'ils ont
méme trouvé «des masses que U'on pouvail regarder comme des gaines
de sarcolémes vides » dans les muscles des extrémités supérieures
du sujet qui venait de succomber 4 la maladie dont il est
question (voy. page 50).

Enfin, parmi les personnes qui ont examiné les muscles du
malade de M. Bergeron, plusieurs ont pensé également que les
fibres ondulées trouvées en si grande quantiié dans le tissu
interstitiel, pouvaient étre des débris de sarcolémes vides.

Mais s'il en était ainsi, les fibres musculaires avant d’arriver
a cette période ultime d’altération, auraient dii, pour la plupart
du moins, passer par les différents degrés de la dégénérescence
granuleuse ou graisseuse. Ce fait a été parfaitement établi par les
recherches de M. Ordofiez (1). Elles devraient donc encore en offrir

——aa - -

i o

(1) Cet habile micographe a bien voulu rédiger une nouvelle nole sur le made
d’évolution de cette esptee d'altération de la fibre musculaire, qu'il appelle sub-
.ﬁ'ritut:'ﬁr_a ﬁﬁreusr;. Il a eu l'obligeance de dessiner, d'apris des pr:’.qmrnl,:'nrmlnii-
croseopiques qu'il m'a montrées, les figuves 19, 20, 21, 22, pl, I, qui représentent
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sont presque intimement unies au tissu c.mmeclif' ll}'pﬁf‘p]asié,
et, ainsi que je l'ai dit précédemment, il est xm'p.nsmble d+e
les en isoler complétement. Il en résulte que les vésicules adi-
peuses qui se trouvent en plus ou moins grand nombre dans ce
tissu connectif et fibroide, semblent faire corps avec les fibres
musculaires.

Tant que les fibres ont conservé leur striation lransversa!e, on
peut encore reconnaitre que ces vésicules adipeuses sont e.l;ran-
gbres aux fibres musculaires. Il suffit en effet de faire varier !E
point du microscope, pour reconnaitre que les vésicules adi-
peuses sont placées sur un plan plus superliciel ou plus 111'0?011_[1
que les stries transversales. On voit, par exemple, des petites vési-
cules adipeuses sur la surface de la fibreb, fig. 17, pl. II, sans stria-
tions transversales apparentes ; mais, & un point plus profoud,
ces fibres transversales, qui sont trés-fines, deviennent visibles
comme dans la fibre a, de la méme figure, et les vésicules adi-
peuses ont disparu. Les fibres musculaires ne possédent-elles
plus leur aspect strié, et des vésicules ou quelques granula-
tions graisseuses sont-elles disséminées sur leur surface, comme
dans la fizure 18, pl. I, l'erreur, on le concoit, devient possible.
Comment, en effet, reconnaitre que les vésicules disséminées sur
la fibre b, de cette figure sont ou ne sont pas contenues dans le
sarcoléeme ?

J'ai dit précédemment que, dans le premier cas de paralysie
pseudo-bypertrophique, ol j'ai examiné I'état anatomique des
muscles affectés, un assez grand nombre de fibres musculaires
n'avaient plus leur aspect strié, et que ces fibres présentaient
une apparence de dégénérescence graisseuse. ‘

J'avoue qu'au premier abord je me suis laissé tromper par

prime abord, & I'examen microscopique, que du fissy fibreux, dans les mailles
dugquel se voient des granulations moléculaires ou des gouttelettes de graisse,
derniers vestiges de la destruction museulaire ; mais en méme temps il n'est pas
rare de trouver au milien de la trame fibreuse des faisceaux musculaires complé-
tement substitués, et alors on peut acquérir la conviction quc toute cette trame
de faisceaux fibreux est le résultat d'une véritable substitution.

«J'ai pu faire voir & M. Duchenne (de Boulsgne) des préparatious microsco-
piques dans lesquelles on constate de la manidre la plus nelte les particularités

que je viens de signaler. (Elles sont représentées dans les fig. 20, 21, 22 ot 23,
pl. 11).

Ducuexne (de Boulogne).
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celte apparence. Cependant je ne tardai pas i remarquer que
ces fibres musculaires n'offraient pas les caractires de la véri-
table dégénérescence graisseuse. On voyait en eflet dissémindes
sur la surface de ces fibres, comme dans la fibre b de la figure 18,
pl. I, des petites vésicules adipeuses, semblables & celles qui
se trouvaient en assez grand nombre dans le tissu connectif et
fibroide hyperplasié ambiant. Je pressentis alors que celles qui
existaient & la surface des fibres musculaires en provenaient
peut-étre. Mes doutes se changtrent en certitude, lorsque je com-
parai ces fibres & celles qui avaient réellement subi la dégénéres-
cence graisseuse, comme on en trouve des types dans l'atrophie
musculaire graisseuse progressive, que j'ai représentées dans les
figures 29, 30, 31, 32, 33 (1). On remarque, en effet, que par leur
aspect elles différent de celles dont il vient d'étre question,
car leurs granulations graisseuses sont confluentes, trés-petites
et d'égale grosseur.

FIBRE NORMALE:. — PREMIER DEGHE.

Fig. 2%, Fig. 23. Ifig. 6.

Fig. 24, Fibre normale.

Fig. 25, 26. Les stries transversales deviennent moins distinctes; elles sont
fréquemment interrompues, disparaissent d’abord par-ci, par-la, et finissent par
s'effacer complétement. Les fibres longitudinales au contraire deviennent de plns
en plus marquées.

S

(1) Ces figures sont les premidres qui aient exactement représenté les différents
degrés de dégénérescence graisseuse des fibres musculaires, {1-'1115_ I‘utr{:r.l?hlm mus-
culaire graisseuse progressive, Elles se trouvaient dans un fravail que j'ai publié,
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DIUXIEME DEGR®

Fig. 21. Fig. 28

Iig. 97, 98, Le faisceau musculaive se compose uniuemnent de fibres longilu-
dinales, les stries transversales avant complitement disparu. On obscrve, en
97)

dehors de la fibre muscolair B, du tigsu .J.{i||]l'1n. G ]I:'['I.[]D‘-l:_ de "11II1.|LIL Lies ﬂ' [l‘g‘” -

arrondies ou ovalaires. Il existe, en ou're, dus cellules graissenses .'_"J; "L :postes
dans la fibre musculaire.

T° Les muscles subtssent-ils une altération anatomigue dans la pre-
miere période? — Considérant que, chez la plupart de mes pe-
tits malades, les membres intérieurs affaiblis offraient, au dé-
but, un développement qui, sans étre exagéré, contrastait en ge-
néral avee la maigreur des membres supérieurs, je m'altendais &
trouver, dans cette premicre période, un commencement de ce
travail morbide interstitiel des muscles.

La petite fille de I'observation XIII, dont les membre inférieurs
dtaient devenus, des le début de la paralysie (vers I'dge de 5 ans),
notablement plus gros que les membres supérieurs, sans toute-

en 1852, sous le titre de « Efude comparée des [dsions analomiyues dans Falro-
phie musculaire gratsseuse progressive et dans la paralysie générale ( Union mdédi-
cale, 1852). Elles ont éié gravées d'aprés des dessins que mon ami M. Mandl a en
l'n!rllgu-mue d'exécuter sous mes veux, sur une préparation quAran et moi nous
AvioNns examinde.

Je leral remarquer que 1'exactitude de ces figures est prouvée par leur ressem-

blance avec celles de M. Ordofiez (fig. 20, 21, 22), qui représentent, comme elles,

les différents degrés de la u!vm:urucmm- graisseuse dans la méme m.iLuiu-
quatorze ans plus tard, c'est-d-dire apris que la mic ographie a fait tant de progris
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fois s'hypertrophier, m'a offert 1'occasion d'étudier cette ques-
tion. Je suis allé chercher, dans ses jumeaux, des morceaux que
J'ai examinés et fait examiner au microscope. A ma grande sur-
prise, je n'ai pas trouvé dans ses muscles la moindre trace d’hy-
perplasie du tissu connectif interstitiel (voy. fig. 12, pl. II).

Comment done expliquer le volume assez considérable de la
masse musculaire des membres inférieurs, que 'on observe, en
général, dans la période paralytique du début ? Ne pouvant que
risquer ici des hypotheses, je préfére réserver cette question jus-
qu'au moment ot un grand nombre d’observations m’auront
suffisamment éclairé sur ce point.

Néanmoins un fait incontestable a été mis en lumiére par
I'examen microscopique des muscles, dans ce cas de paralysie
pseudo-hypertrophique & sa premiére période : c'est la ténuité
extréme de striation de ses fibres musculaires (voy. fig. 15, pl. II);
c'est, je pense, le signe anatomique d'un travail morbide qui
commence dans les muscles paralysés.

TROISIEME DEGRE.

Fig. 29. Fig. 3u.

Fig. 29, 30. Les fibres longitudinales deviennent moins dislincles les granu-
' ' ' I 13 3 recouvre esque
lations graisseuses (a), de plus en plus abondantes, les recouvrent presq

entigrement dans la figure 29.
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QUATRIEME DEGRE.

Fig. 31 (deux faisceaux ‘musculaires primitifs). Les fibres longitudinales on
disparn ; on ne voit que des granulations graisseuses trés-serrées et peu dis-
tinetes , surtout vers 'axe du faisceau.

Fig. 32. La graisse devient plus abondante, plus diffluente, ce qui donne plus
de transparence au faisceau musculaire.

Fig. 33. On n'apercoit pas de granulations graisseuses distincles; le faisceau
se compose d'une masse amorphe.

RESUME.

En résumé, d'aprés mes observations personnelles :

{o L’hyperplasie du tissu connectifinterstitiel, avec production
d’un tissu fibroide plus ou moins abondant (voy. fig. 13, 14, 17,
18, pl. II), est la l¢sion anatomique fondamentale des muscles,
dans la paralysie pseudo-hypertrophique.

2° Elle siége dans tous les muscles paralysés, qu'ils aient ou
non augmenté de volume; ce qui justifie la dénomination : para-
lysie myosclérosique, que je propose de lui donner, en regard de sa
dénomination symptomatologique : paralysie pseudo-hypertrophique.

3° C'est elle qui produit I'augmentation considérable et quel-
quefois monstrueuse du volume des muscles, en raison directe
de la quantité du tissu connectif et fibroide interstitiel hyper-
plasié.

4° Le tissu connectif et fibroide interstitiel hyperplasié est
mélé ou uni & une quantité ou minime (voy. fig. 13, pl. II) ou
moyenne (voy. fig. 14, pl. II) de vésicules graisseuses; d’aprés
les faits observés en Allemagne, il est remplacé par une quantité
considérable de tissu adipeux.
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9° Ensellure et écartement des membres inférieurs, pendant la
station et la marche;

3° Développement excessif du volume, dans une seconde pé-
riode, soit de tous les muscles affaiblis, soit de quelques-uns
d'entre eux ;

4° Marche progressive de la maladie, dans une troisieme pé-
riode, par aggravation de la paralysie, et par sa généralisation, si
elle était limitée aux membres inférieurs;

5° Diminution ou abolition de la contractilité électro-mus-
culaire, dans une période avancée de la maladie;

6° Absence de fiévre, de troubles dans la sensibilité et dans
les fonctions de la vessie et de I'intestin, pendant tout le cours de
la maladie.

II. Eléments de diagnostic tirds de Uétat anatomique des muscles, dans
la paralysie pseudo-hypertrophique.

Jadis le diagnostic d'une maladie ne pouvait étre éclairé par
I'anatomie pathologique qu'aprés la mort du sujet; on I'appe-
lait diagnostic de Morgagni. Aujourd’hui, I'on peut aller cher-
cher, sur le vivant, des petits morceaux de muscles avec un
instrument inoffensif (mon emporte-piece histologique, décrit
ci-dessus, p. 51) et éclairer le diagnostic des affections mus-
culaires par I'examen de I'état anatomique des muscles para-
lysés. Ce nouvel élément de diagnostic, fourni par cette sorte
d’anatomie pathologique vivante, m'a déjarendu de grands services.
On verra bient6t combien il est utile au diagnostic et méme au
pronostic de la paralysie pseudo- hypertrophique.

Les éléments de diagnostic tirés de I'état anatomique des mus-
cles, dans la paralysie pseudo-hypertrophique, sont :

4° T'hyperplasie du tissu connectif interstitiel, avec produc-
tion de tissu fibroide plus ou moins abondant ou seulement
avec substitution graisseuse, dans la période la plus avancée ,

2° la finesse des striations transversales des fibres muscu-
laires et quelquefois I'altération ou la disparition de ces striations
dans quelques fibres musculaires .

3% la diminution du diamétre transversal d'un plus ou moins
grand nombre de ces fibres musculaires.
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lewr étendue, avec les autres parlies de'mon travail, qu’elles nui-
ront, en un mot, & son unité et qu’elles seront peut-étre consi-
dérées comme des digressions. Mais ne me faut-il pas déblaver,
pour ainsi dirve, le terrain sur lequel j'ai & construire le dia-
anostic différentiel de la paralysie pseudo-hypertrophique? Ces
études eliniques sont done opportunes et méme nécessaires.

J'ai aussi I'espoir qu'elles seront d'un grand intérét pour le
lecteur, I'une d’elles ayant trait & une variété, non encore décrile,
de T'atrophie musculaire graisseuse progressive : celle de 1'en-
fance; l'autre étant destinée & élucider des points de la sympto-
matologie et de la pathogénie de la paralysie atrophique grais-
seuse de l'enfance, sur lesquelles certaines lecons cliniques
récentes ont jeté une grande incertitude, sinon I'obscurité.

De ces études cliniques enfin sortiront les éléments de dia-
gnostic qui doivent servir & distinguer de la paralysie pseudo-
hypertrophique ces affections musculaires de 1'enfance.

§ Ier'

Diagnostic difféventiel de Uatrophie musculaire graisseuse progressive
de Uenfance et de la paralysie pseudo-hypertrophique.

Si atrophie musculaire graisseuse progressive n'apparaissait
que dans I'dge adulte, il serait certes superflu d’exposer ici les
signes qui la distinguent de la paralysie pseudo-hypertrophique,
maladie jusqu'd ce jour observée seulement dans I'enfance ou
dans I'adolescence.

Mais, depuis longtemps, j'ai publié des faits cliniques (1) qui
établissent que I'atrophie musculaire graisseuse progressive peut
également apparaitre dans I'enfance et qu'elle présente alors
(quelques caractéres particuliers. Comme je les croyais excep-
tionnels, je n'ai pas attiré spécialement Pattention sur eux; il en
Esjt résulté que généralement ils ont été ignorés ou méconnus.
Cest pour cela, peut-étre, que I'atrophie musculaire graisseuse
progressive de I'enfance a été confondue avee d'autres affections

—

(1) Etude comparée des ldsions anatomiques de l'atrophie musculaire grais-

Seuse progressive et de la paralysie générale ( Union médi A2, et dlectri
tion localisde, 1% ot 2¢ dditions). : A
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__ Méme maladie se déclarant & 48 ans chez le péve de ces enfants, et
marchant progressivement de la méme maniére, sans atteindre toutefois
les muscles de la face. — M. X....., dgé de 64 ans, dont le pere est
mort atroplique et privé de la plupart de ses mouvements, a eu
sept enfants, dont six sont encore vivants; quatre d’entre eux
jouissent d'une bonne santé; seulement 'un d’eux a des lévres
grosses et pew mobiles. — Les deux derniers (frére et soeur) ont com-
mencé i offrir, vers 1'ige de 3 ans, quelque chose d’étrange dans
I'expression de la face. A Gans, les lévres sont devenues grosses et ont
perdu leur mobilite. Leur physionomie, au repos, exprimait I'héhé-
tude, bien que leur intelligence ne fut pas changée : leur face s'est
amaigrie, et, pendant le rire qui était comme sardonique , leurs
joues s'applatissaient. Ils offraient quelque chose de singulier
dans 'articulation des labiales. — De 11 a 12 ans, amaigrisse-
ment progressif de Uépaule et du bras d'un cite; affaiblissement du
mouvement d'élévation de ce bras, pendant lequel I'omoplate de
ce cOté devenait saillante (par le fait de I'atrophie du grand den-
telé), et affaiblissement de la flexion de I'avant-bras sur le bras.
Ensuite extension de I'atrophie aux mémes museles du coté op-
posé, et & ceux du thorax dont la plupart ont disparu succes-
sivement et presque entiérement, coinme dans la figure 8. Les
museles situés a 'avant-bras et & la main sont cependant restés
intacts. Mais quelques muscles des rembres inférieurs, prin-
cipalement les fléchisseurs des cuisses sur le bassin, ont été
atteints les derniers, ce qui rend la déambulation difficile et fa-
tigante. Aujourd’hui, I'un a 31 ans et 'autre 41 ans,

M. X....., qui avait transmis 4 deux de ses enfants (ceux dont
Fhistoire vient d’étre relatée) le germe de l'atrophie musculaire
graisseuse progressive, germe qu'il avait hérité lui-méme de son
pere, est resté indemne de toute affection musculaire jusqu’a I'ige
de 48 ans, époque i laquelle, sans qu'il ait éprouvé des douleurs,
ses deux épaules se sont amaigries ; les mouvements d’élévation
de ses bras sont devenus de plus en plus difficiles, et ont bientot
produit I'écartement de ses omoplates en forme d’ailes. Puis les
mu?fﬂiﬂﬁ de ses avant-bras et de sa poitrine se sont atrophiés suc-
sessivement et lentement, Enfin les muscles moteurs de ses mem-
bres inférieurs ont été atteints A leur tour. — En somme, l'atro-
phie musculaire graisseuse progressive a envahi les mémes



muscles que chez ses enfants, sans toucher toutefois aux muscles
de sa face.

Se voyant menacé de perdre bientot la possibilité de se mou-
voir, M. X..... est venu me consulter sur les moyens d'arréter la
marche de sa maladie. Cest alors qu'il m’a raconté I'histoire
lamentable de cetle maladie de famille. Alors aussi ]'ai constaté,
de visu et par I'exploration électrique, 'atrophie, 4 des degrés
divers, d’'un grand nombre des muscles moteurs de ses mem-
bres supérieurs et de son trone.

Les deux premiers faits cliniques, exposés dans la triple obser-
vation précédente, sont une esquisse fidéle de I'atrophie muscu-
laire progressive de I'enfance. En effet, dans une quinzaine de
cas que j'ai recueillis et qui avaient avec eux beaucoup d’ana-
logie, le début de la maladie a été signalé, entre 5 et 7 ans, par
I'atrophie des mémes muscles de la face que dans ces deux eas,
et, en premier, de l'orbiculaire des leévres dont le défaut de con-
tractilité occasionnait une épaisseur caractéristique des l&vres.
Les désordres expressifs de la physionomie sont alors devenus
les mémes que dans les cas précédents, surtout pendant le rire
qui n’était exéeuté que par le buccinateur ou le risorius Santorini;
puis, aprés une période stationnaire, 'atrophie a envahi, de 9 4
14 ans, les membres supérieurs, le tronc, et, en dernier lieu, les
membres inférieurs, dont elle a détruit les muscles progressive-
ment, wrégulitrement ou capricieusement, laissant quelques-
uns de ces derniers intacts, de la méme maniére du reste que
dans 'atrophie musculaire graisseuse de I'adulte.

Les caractéres différentiels de I'atrophie museulaire graisseuse
de I'dge adulte et de I'enfance, et ceux qui leur sont communs,
ont été mis en relief, dans cette méme observation, par I'histoire
de ce pere qui, aprés avoir transmis 4 ses deux enfants un germe
morbide qu'il avait hérité de son pére, n'en a subi lui-méme les
atteintes qu'a I'dge de 45 ans. On vient de voir, en effet, que lais-
sant intacts Jes muscles de sa face, cette maladie de famille a
débuté par ses membres supérieurs, s'‘étendant de la au trone
et, en dernier lieu, aux membres inférieurs, détruisant meme
successivement i peu prés les mémes muscles que chez ses en-
fants. Cest ainsi que marche toujours, chez I'adulte, I'atrophie




musculaire graisseuse progressive, car depuis que, dans mes pre-
miéres recherches, j'ai démontré I'exisltence de cette entité mor-
bide (depuis 1849), je n’ai rencontré qu'une fois, chez I'adulte
(chez le nommé Lecomte, dont il sera question bientdt page 434),
sur plusieurs centaines de cas, les muscles de la face atteints
par l'atrophie, et cela dans la période ultime de sa maladie.

Je viens de déclarer (ue j'ai observé seulement 15 cas d’atro-
phie musculaire graisseuse progressive de l'enfance, tandis que
J'en ai rencontré plusieurs centaines chez 'adulte, et cela dans
I'espace d’environ vingt années; c'est dire qu'elle est relative-
ment fréquente dans 1'dge adulte et rare dans l'enfance.

Afin de compléter cette esquisse de I'atrophie musculaire
graisseuse progressive de I'enfance, j'ai essayé d’en montrer les
signes objectifs dans la figure 8. Elle a été dessinée d’aprés 'une
des photographies assez nombreuses, que je posséde, d’enfants
ou d’adolescents atteints par cette maladie. Je lui ai donné la
préférence, parce qu'elle se rapproche le plus des deux faits cli-
niques précédents (obs. XIV et XV). En voici la relation som-
maire.

Oss. XVII. — Atrophie musculaire graisseuse progressive, débutant
a 6 ans par Uorbiculaire des lévres et quelques autres muscles de la face,
stationnaire Jusqu'a 14 ans, s'étendant ensuile aux membres supérieurs
et au tronc. Pas de cause héréditaire, — Chez le sujet représenté
dans la figure 8, quelques muscles de la face ont été atteints par
I"atrophie vers I'dge de 6 ans, de la méme manidre que dans les
observations XIV et XV, comme l'indiquent du reste I'épaisseur
de ses lévres et laplatissement de ses joues, ainsi que je I'ai con-
stalé aussi par l'exploration éleetrique qui m'a montré que son
orbiculaire des lévres et ses zygomaliques ne répondaient plus &
cette excitation. Son expression faciale était étrange: lorsqu'il
riait, sa bouche s'agrandissait transversalement, ses joues s'a-
platissaient et méme se creusaient, comme dans les cas précé—
dents; son rire était sardonique; il était exécutd pav ses bucei-
nateurs et par son risorius Santorini, enfin il articulait difficilement
les labiales, — A 14 ans seulement, I'atrophie musculaire a dé-
truil peu & peu et successivement un grand nombre de ses
muscles aux membres supérieurs, et au trone, quelques-uns
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rencontre dans toutes ces circonstances. — Ce n'est que vers l'dge
de 10 ans chez Pun, et de 13 chez Uaulre, que les muscles des membres
supérieurs et du tronc ont été atleinls successivement et irrégulicre-
ment. — Quand ils m'ont été adressés, I'un en 1861, par le
D Galtier-Boissiére, I'autre en 1867, par M. Leroy de Méricourt,
professeur aux écoles de médecine navale, directeur des Archives
de méd. navale, les membres et le trone présentaient, quant & I'état
de I'atrophie de leurs museles moteurs, le méme aspect que dans
la figure 8. — Le trone prenait seulement une attitude diftérente
ainsi chez le malade de M. de Méricourt le trone élait trés-ren-
versé en arriére, pendant la station debout, & la maniere du su-
jet représenté dans la figure 9. Cette atlitude nécessaire & son
¢quilibre €tait occasionnée par l'atrophie plus avancée de ses spi-
naux lombaires que celle de ses muscles abdominaux qui, eux-
mémes, commencaient i s'atrophier. — Chez 'autre malade, dont
l'attitude du trone était & peu prés la méme que dans la figure 8,
les intercostaux étaient presque entiérement atrophiés, ce qui
avait produit un aplatissement antéro-postérieur du thorax et
une diminzution de sa eapacité. Son diaphragme ayant été alteint
a son tour en 1863, ce jeune malade n’a pas tardé & succomber.

Je pourrais citer encove une douzaine de cas d’atrophie muscu-
laire graisseuse progressive de 1'enfance, les uns héréditaires, les
autres non héréditaires, & peu prés semblables aux précédents.
— On trouvera d'ailleurs la relation de plusieurs de ces faits cli-
niques dans mes publications antérieures (1).

En somme, il ressort de I'ensemble de tous les faits qui pré-
ceédent :

1 Que I'atrophie musculaire graisseuse progressive de 1'en-
fance , — celle que nous avons 4 différencier de la paralysie
pseudo-hypertrophique, — débute dans la seconde enfance (en
général vers I'dge de 5 & 7 ans) par quelques muscles de la face,
a laquelle elle donne une physionomie particuliére, en grossis-
sant les lévres qui ont perdu leur mobillité et en creusant les
Joues (voyez la figure 8), surtout pendant le rire;

(1) Loe. cit.
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distingué de Londres, M. Edw. Meryon. Ce pathologiste anglais,
et, aprés lui, en France, d'autres observateurs, qui ont accordé
une importance exagérée au fait anatomo-pathologique, se sont
méme laissé tromper par les apparences. Je vais le démontrer.

En reproduisant I'observation de M. Meryon, je saisis une bonne
occasion non-seulement de combattre une erreur diagnostique
el anatomo-pathologique, acceptée trop légerement et sans
contréle par des pathologistes de mérite, mais encore de mettre
mieux en relief les signes diagnostiques diftérentiels de I'atrophie
musculaire graisseuse progressive et de la paralysie pseudo-hy-
pertrophique.

a. Symptomatologie du fait clinique de M. Meryon comparée a celle
de la paralysie pseudo-hypertrophique.

Ors. XXI. — Nota. Je ne citerai textuellement de cette observation
que les détails principaux, — M. Meryon a rapporté en outre trois autres cas
semblables, observés chez les fréres de l'enfant dont il va étre question; mais

leur histoire étant incomplite et leur autopsie n‘ayant pas été faite, je me bor-
nerai & en faire ici mention.

« Un enfant, nommé Georges P..., est né en 1834 dans un état
« de santé excellent en apparence. Il était grand et gros, cependant
« sans disproportion. Il traversa la premiére période de I'enfance
« sans que sa santé éprouvit aucun des troubles si communs
« pendant la dentition. Il marcha trés-tard ; circonstance qu'on at-
« tribuail au volume de son corps. — Lorsque sa nourrice le faisait
« danser sur ses bras, ou bien le soulevait, alors qu'il était couché par
« lerre, il paraissait étre un corps inerle, incapable de s'aider. Cette
¢« impuissance fut remarquée par le pére, avant que la difficulté
« de la marche elit attiré son attention sur la maladie de son
« fils.

« La marche s'améliora cependant lentement; mais ses mouve-
« ments conserverent un tel degré de faiblesse qu'ils n'é-
« taient pas en rapport avec ceux d'un enfant de 6 4 7 ans,
« époque i laquelle il pouvait toutefois faire une marche d'un mille
sans faligue. 11 resla jusqu'd 1'dge de 8 ans sans aucune amé-

1) Loe. cit. -

Ducnenne (de Boulogne) b
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cembre 1830, A 'dge de 17 ans. — On verra bientdt quels ont
été les résultats de son autopsie.

En somme, ce gar¢con, né en 1834, bien portant et gros sans
exagération, marche tardivement et arrive lentement a pouvoir
faire, vers I'dge de 7 ans, un mille sans se fatiguer. — En 1845
(A 11 ans), il ne peut plus faire un pas; & peine peut-l se tenir
debout. Alors, on coupe les tendons d’Achille pour réduire,
sans aucun doute, son double équin, sans résultat bien notable.
— En 1848, M. Meryon, appelé pour la premiére fois & visiter
cet enfant (alors 4gé de 15 ans), constate que la paralysie a
gagné les membres supérieurs, mais que les masses musculaires
du tronc et des membres, non-seulement ne paraissent pas di-
minuées, mais qu'aun contraire elles sont plus développées. —
Enfin, cet enfant s'épuise lentement et graduellement, et suc-
combe, avec une fiévre ultime, en 1850.

Personne assurémeintnereconnaitrait aujourd hui, dans la sym-
ptomatologie du fait relaté par le pathologiste anglais, les signes
cliniques caractéristiques de 'atrophie musculaire progressive de
I'enfance et méme de 'adulte. Tout au contraire de cette espéce
morbide, la maladie de son jeune sujet a attaqué primitivement
les membres inférieurs qu'elle a affaiblis en masse, et au lieu
d’atrophier les muscles partiellement et irrégulicrement, elle a
augmenté le volume des muscles affaiblis ou de quelques-uns
d’entre eux; enfin, sa marche a été ascendante, contrairement
a I'autre qui, — on le sait, — attaque d’abord les membres su-
périeurs et, dans une période trés-avancée, s'étend aux membres
inférieurs. Cette symptomatologie, en un mot, est bien celle de
la paralysie pseudo-hypertrophique.

b. M. Meryon ne considérant que le fait anatomo-pathologique, a rangé
son fait clinique dans U'atrophie musculaire progressive.

On verra cependant bientét qu’entrainé par la raison ana-
tomo-pathologique, M. Meryon a voulu ranger dans l'atrophie
musculaire graisseuse progressive son fait clinique qui, on
Fa vu, s'en éloigne complétement par la symptomatologie,
Ayant fait la néeropsie, dans ce cas, il a cru trouver en effet, &
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Cette erreur de diagnostic, que la connaissance de la sympto-
matologie de 1'atrophie musculaire graisseuse progressive aurait
dit Tui faire éviter, s'explique, comme je viens de le dire, par
I'importance exagérée qu'il a donnée & son fait anatomo-patho-
logique. ‘

Avec une telle maniére d’observer, il faudrait aussi ranger
dans atrophie musculaire progressive les affections muscu-
laires qui setermineraient par la dégénérescence graisseuse, dont
la symptomatologie morbide serait cepen dant essentiellement dif-
férente (comme les paralysies par lésion inflammatoire des nerfs,
ou de la substance médullaire). Cet exemple démontre tout le
vice d’une méthode d’observation qui prétendrait mettre le fait
anatomique au-dessus du fait clinique.

¢. Le fait anatomo-pathologique de M. Meryon ne présente pas
les caractéres de la degéndrescence graisseuse.

Si jinsiste autant sur cette question, ¢’est principalement parce
que le fait anatomo-pathologique sur lequel se fonde aujourd’hui
' M. Meryon, en jetant, comme on vient de le voir, la confusion
dans le diagnostic de I'atrophie musculaire progressive, c'est,
dis-je, parce que ce fait anatomo-pathologique est lui-méme
erroné ; ¢'est aussi parce que, en citant ce fait de M. Meryon, un

d'appeler atrophie musculaire progressive. — Enfin, en 1855, M. Cruveilhier qni,
4 I'hdpital de la Charité, avait été témoin de mes recherches électro-musculaires
sur cette maladie, a fait I'autopsie d'un sujet que j'avais observé, pendant plus
de deux années, dans le service de M. Andral. Dans cette autopsie, le savant
professeur a découvert gue les racines antérieures de la moelle étatent seules
atrophides, au nivean de la région cervicale, et il en a conclu que, dans cette
maladie, c'était la senle lésion anatomique centrale. Il a proposé de I'appeler
paralysie musculaire progressive atrophique (voyez d’ailleurs, pour cette ques-
tion historique, U'excellent article du Dictionnaire de médecine et de chirurgie
pratiques, t. IV, 1866, p. 29, intitulé : Atrophie museulaire progressive, par un
témoin oculaire de mes premitres recherches, M. Jules Simon, médecin des ho-
pitaux).

Je saisis cefte oceasion pour annoncer que I'anatomie pathologique de l'atro-
phie musculaire graisseuse progressive a fait récemment un grand pas. Un
célebre histologiste et pathologiste anglais, M. Lockhart-Clarke, vient de décou-
yrir que, dans cette maladie, les cornes antérieures de la substance grise de la
moelle sont toujours profondément altérées (voy. Case of musculaire atrophie
with disease of the spinal cord, and medulla oblongata, from volume L of the
Medico-chirurgical transactions ; London, 1867).
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comparer plus attentivement A ces figures celles que je lui avais
montrées, et qui avaient ¢té dessindes sous mes veux par
M. Mandl, d’apreés ies fibres de son sujet atrophique (voy. fig. 26,
97, 28, 29 et 30). L'exactitude des différents degrés de la dégé-
nérescence ou régression graisseuse musculaire qu'elles repré-
sentent est confirmée par leur ressemblance avec les figures 20
et 21, pl. II, quiont été dessinées récemment par M. Ordonez, mi-
crographe non moins autorisé que M. Mandl, et qui représentent
la méme altération de la fibre musculaire.

9° [es considérations exposées précédemment (p. 20), sur les
caractéres différentiels de la dégzénérescence graisseuse vraie et
de 'altération apparente des fibres musculaires, me dispensent
d'insister davantage sur ce point. Je me bornerai 4 faire remar-
quer que les fibres musculaires représentées dans les figures de
M. Meryon ont un aspect qui rappelle assez bien celui des
fibres musculaires de la paralysie pseudo-hypertrophique, lors-
que, ayant perdu leur striation, elles sont entourées de quelques
vésicules adipeuses, disséminées et de grosseur inégale ( voyez
fig. 18, pl. 1), vésicules qui paraissent contenues dans leur sar-
colemme, et qui cependant leur sont extrinseques.

Une considération qui doit faire admettre que telle était en
effet 'altération musculaire anatomicque, chez le jeune garcon de
M. Meryon, cest que la paralysie pseudo-hypertrophique est la
seule maladie & laquelle on puisse rapporter les symptomes ex-
posés dans son observation.

Cette observation est, il est vrai, bien incompléte; elle ne
nous apprend pas si le petit malade présentait, pendant la sta-
tion et la marche, I'ensellure particuliére qui est un des carac-
téres de la paralysie pseudo-hypertrophique, ni s'il marchait en
se balangant latéralement, & chaque pas (en se dandinant). Peut-
étre M. Meryon, qui a été appelé 4 l'observer tardivement,
alors que la paralysie était généralisée, ne 1'a-t-l pas vu debout
ou marchant. Quoi qu'il en soit, tout le monde aujourd’hui re-
connaitra la paralysie pseudo-hypertrophique, dans I'ensemble
des symptomes et dans la marche de la maladie dont il a ra p-
porté I'observation.

?51 I'on considdre maintenant (ue trois autres fréres de ce
sujet ont été atteints de la méme maladie, au méme dge el de la






muscles paralysés, en raison directe du degré de la lésion de leur inner-
vation ; retour aprés un cerlain temps de cette contractilité electrique
dans les muscles ow portions de muscles dont le tissu musculaire n'a pas
été altéré ;

4° Déformations partielles et varides des membres, dans une période
trés-avancée, conséoutivement aux troubles occasionnés dans Iéquilibre
de leurs forces toniques musculaires, et arrét de développement du sys-
téme osseux dans les régions ot siége la lésion nerveuse musculaire;

5° Lésion spinale primitive démontrée par le raisonnement, U'ana-
logie et la pathologie comparde, et confirmée par quelques fails anatomo-
pathologiques.

Cet exposé sommaire des éléments de diagnostic de la para-
lysie atrophique graisseuse est le résumé des résultats de mes
premiéres recherches sur cette affection musculaire de I'enfance,
publiées en 1855 (1). Leur exactitude a été confirmée depuis
lors, par de nombreux faits cliniques recueillis publiquement,
soit dans ma clinique civile, soit dans ma pratique et dans les ho-
pitaux sous les yeux, sinon aveec le concours d’observateurs dont
le nom fait autorité dans la pathologie infantile, MM. Barthez,
Blache, Bouvier et H. Roger. Quelques-uns de ces fails cliniques et
les idées que je professe aujourd’hui sur la paralysie atrophique
graisseuse de l'enfance, ont été exposés, en 1861, dans la se-
conde édition de mon Traité d'électrisation localisée, et en 1864,
dans une bonne monographie de M. Duchenne (de Boulogne)
fils (2). Enfin, ces éléments de diagnostic ne m’ont jamais fait
défaut dans le diagnostic différentiel de la paralysie atrophique
graisseuse de I'enfance, & quelque moment de la maladie que
Jaie été appelé a le porter.

Cependant I'exactitude de quelques uns d’entre eux a été con-
testée; leur valeur diagnostique a été méme rejetée d’une ma-
niére absolue, dans des legons cliniques faites en 1867, 4 'ho-
pital des Enfants-Malades, par M. Bouchut (3). — Je regrette

(1) Traité d'électrisation localisée,, 1855.
_ () Paralysie atrophique graisseuse de Uenfance (Archives gén. de méd., juin,
Juillet et septembre 1864. :
(3) I.'}e la Nﬂ!um et du traitement des paralysies essenticlles de Penfance (pa-
rallsie niyagéfilque, paralysie graisseuse atrophique, paralysie temporaire des
enfants). (Union médicale, 1867, uos 130, 134 et 134.)
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l'excitabilité électrique est déja considérablement affaiblie dans
le deltoide, le triceps brachial, le biceps brachial et le brachial
antérieur, je lui déclare que I'existence de ces muscles est en
arand danger, tandis que les autres muscles dont 'excitabilité
est beaucoup moins altérée, recouvriront leur motilité volon-
taire dans un temps plus ou moins prochain. Huit jours aprés,
en effet, I'atrophie de 1'épaule et du bras avait augmenté consi-
dérablement, et les muscles de ces régions ne montraient plus
la moindre contractilité apparente sous l'influence d'un courant
d’induction des plus intenses et par les rhéophores humides ap-
pliqués sur la pean. Un mois plus tard, les mouvements d’exten-
sion des doigts et du poignet, et celui de pronation étaient re-
venus; mais la paralysie persistait dans les autres muscles
moteurs de I'avant-bras et du bras. Jai revu cette petite fille
en 1864, et j'ai constaté que mon pronostic, dont la gravité avait
été mise en lumidre par l'exploration électro-musculaire, ne
s'était que trop bien réalisé. '

Combien de fois appelé & poser non-seulement le diagnostic
de la paralysie atrophique graisseuse de I'enfance, mais surtout
son pronostic, ai-je pu, aprés avoir examiné 1'état de la contrac-
tilité électro-musculaire, annoncer, 4 coup sir, comme dans le
cas précédent, la marche et la terminaison de I'affection muscu-
laire, dans chaque cas particulier et dans chacun des musecles.

Que I'on me suppose, par exemple, en présence de plusieurs
cas de paralysie atrophique graisseuse de l'enfance, datant de
quelques jours (d'un demi-septénaire & un septénaire) et qui se
ressemblent non-seulement par I'étendue et par la localisation
de la paralysie mais aussi par les symptémes qui Pont précédée
ou accompagnée. L'exploration électro-musculaire m’apprendra
— quici la paralysie est légére et qu'elle guérira promptement,
sans laisser de traces; — que 13, au contraire, les muscles para-
Iysés ou la plupart d’'entre eux sont menacés d’atrophie et de
dégénérescence graisseuss, comme on en voit un exemple dans
la figure 34 qui représente un enfant de 11 ans, chez lequel,
aprés une courte convulsion non suivie de fidtvre, les muscles
abdominaux ont été frappés de paralysie en masse, se sont atro-
phiés ensuite et ont subi probablement la dégénérescence grais-
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représenté ‘des exemples dans des figures dessinées d’aprés na-
ture, et dont j'ai exposé ailleurs le mécanisme (1).

Eh bien! cette précision de diagnostic et de pronostic, dans
la premidre période de la paralysie atrophique graisseuse de
I'enfance, a reposé, dans tous ces cas, principalement sur la con-
naissance du degré d'affaiblissement de la contractilité électro-
musculaire, combinée, bien entendu, avec I'analyse des autres
symptomes.

Tels sont les résultats importants que j'obtiens, depuis une
vingtaine d'années, de I'application de la faradisation localisée a
I'étude du diagnostic de la paralysie atrophique graisseuse de
I'enfance, résultats si constants que, de la diminution ou de la
perte de la contractilité éleciro-musculaire, jai fait I'élément
diagnostique et pronostique principal de cette paralysie infantile.

(’est de cet élément de diagnestic et de pronostic que M. Bou-
chut est venu contester la valeur, en soutenant que la perte de
la contractilité électrique w'existe, dans la paralysie atrophique grais-
seuse, que lorsque la lésion est trés-avancée, c'est-a-dive lorsque les
muscles sont detruits (2).

Cette assertion, je puis l'affirmer, est erronée; car tout le
monde pourra constater sur le vivant, 4 l'aide de I'emporte-piéce
histologique ou de tout autre instrument analogue, que, dans
cette paralysie & sa premiére période, la structure de la fibre
musculaire est encore parfaitement normale, alors méme que la
contractilité électro-musculaire n’est plus appréciable (3).

(1, Duchenne (de Boulogne), Electrisation localisée, 2¢ édition, et Physiologie
des mouvements, 1866.

(2) Loe. cil., p. 224, Et plus haut on lit cette autre assertion : «La perte de
la contractilité électrique peut exister dans les anciennes paralysies cérébrales ’
assertion contre laquelle protestent mes longues recherches exposées dans les
deux éditions de mon Traitd d'électrisation localisée.

(3) J'ai constaté ce phénomene pathologique dans bien d’antres affections mus-
culaires. Je posstde un muscle extenseur commun des doigls provenant d'un in-
dividu atteint depuis quinze ans de paralysie saturnine. J'avais constaté avec
Arnr!, qui a fait l'nutopsie de ce malade, que ce muscle ne se contractait plus par
I'excitation électrique, méme par 'électro-puncture.

Est-il besoin de faire observer que par I'électro-puncture on obtiendra quelque-
fois encore de faibles contractions, quand les musecles , excités & travers la pean
avec des rhéophores humides, paraitront avoir perdu complétement leur excita-
bilité, C'est ce que j'ai dit depuis longlemps. Mes puissants appareils d'induetion
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B. Caractéres diagnostiques différentiels de la paralysie atrophique
graisseuse de Uenfance et de la paralysie pseudo-hypertrophique.

1° Jai entendu professer, en 1864, par M. Roger, dans ses
excellentes lecons cliniques de I'hdpital des Enfants, que. la
paralysie atrophique graisseuse de I'enfance débute toujours par
de la fievre. Comme, pour tout observateur attentif, cette para-
lysie infantile ne peut étre attribuée qu'a une myélite aigué pri-
mitive, — ce que j'aurai bientdt & démontrer, — il est en effet
difficile de concevoir qu’une affection aussi grave et qui atrophie
ou détruit aussi rapidement les museles paralysés, puisse débu-
ter sans provoquer une réaction fébrile. Cependant j'ai & oppo-
ser 4 l'opinion si rationnelle de M. Roger quelques faits clini-
ques, exceptionnels, il est vrai, mais qui m’'ont demontré, d’'une
maniére incontestable, que cette paralysie infantile apparait
quelquefois, sans la moindre fi¢vre appréciable, pendant le jour
et, pour ainsi dire, dans les bras des méres les plus attentives.

Quoi qu'il en soit, la fievre qui, dans la grande majorité des
cas, signale I'invasion de la paralysie atrophique graisseuse de
I'enfance, distinguera presque toujours, au début, cette affection
de la paralysie pseudo-hypertrophique que je n’ai vue, dans au-
cun cas, étre précédée ou accompagnée de fiévre,

2° Dés le début de la paralysie atrophique graisseuse de 1'en-
fance, la paralysie musculaire est, en général, ou hémiplégique,
ou paraplégique, ou croisée, ou. limitée tantot & I'un des mem-
bres supérieurs ou des membres inférieurs, tantét i une portion
de ces membres.

Au début de la paralysie pseudn-hypertmphique, la lésion du
mouvement apparait toujours de la méme manidre ; i ce mo-
ment, elle affecte la motricité des membres inférieurs i peu prés
également de chaque cdté et celle des spinaux lombaires ; quel-
(quefois aussi les mouvements des membres supérieurs sont en
méme temps légérement atteints.

3% Au début de la paralysie atrophique graisseuse de I'enfance,
la Tésion du mouvement arrive tout 3 coup i son maximum,
c'est-d-dire que I'abolition de la contractilité volontaire est com-
plete dans les muscles ou dans les portions de museles atteints
par la maladie. Bientdt les muscles les moins lésés dans leur
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innervation recouvrent leur motilité, tandis que les autres seuls
restent paralysés et éprouvent d’autres altérations dont il sera
bientot question.

Dans la paralysie pseudo-hypertrophique, les mouvements
sont seulement affaiblis pendant la premiére période et ne se
perdent peu & peu et complétement qu'a une période ultime
(la troisiéme période).

4° Je viens de démontrer que la diminution de la contracti-
lité électro-musculaire est 1'élément de diagnostic principal de
la paralysie atrophique graisseuse de l'enfance i sa premiere
période. Je crois que ce signe peut servir & différencier la para-
lysie atrophique graisseuse de la paralysie pseudo - hypertro-
phique a sa premiére peciode, ol j'ai constaté, dans les deux cas
que j'ai eu I'occasion d'observer & cette premiere période (voyez
obs. IX et XIII), que les muscles possédaient leur irritabilité
électrique normale. — On trouvera peut-élre que deux faits ne
suffisent pas pour résoudre complétement cette question; je ferai
moi-méme quelques réserves sur ce point.

5° L'un des caractéres qui, dans la paralysie atrophique grais-
- seuse de I'enfance, frappe d’abord la vue de 'observateur, c'est
la diminution de volume des membres aussitt qu'ils sont para-
lysés, diminution d’autant plusrapide et plus grande que I'inner-
vation des muscles paralysés est 1ésée plus profondément.

(est le contraire, on le sait, que 'on observe dans la paralysie
pseudo-hypertrophique. Aussi, la vue suffit-elle ordinairement
pour distinguer ces deux maladies (voy. comparativement la
fig. 34 et les fig. 1, 2, 3, 4, 6 et 11).

Mais je suppose que l'on soit appelé a poser son diagnostic
dans une période ultime de la paralysie pseudo-hypertrophique
et que, sous l'influence d'une cause quelconque, les masses mus-
culaires, dont le volume avait considérablement augmenté, aient
fondu, pour ainsi dire, comme cela est arrivé dans la troisiéme
période de la maladie, chez le sujet représenté dans les figures 1
et 2 (voy. obs. I); si, en outre, les membres supérieurs sont para-
lysés en masse el également atrophiés, si, enfin, les antécédents
viennent i manquer, On pourra se croire en présence d'une‘para- |
lysie atrophique graisseuse de I'enfance. Cest dans ces circon= 3
stances que l'examen de I'élat anatomique des muscles para-
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lysés, fait surle vivant au moyen de 'emporte-piéce histologigue,
devient nécessaire pour distinguer la paralysie pseudo-hyper-
trophique de la paralysie atrophique graisseuse de I'enfance.
[’examen microscopique montrant alors, en effet, non-seulement
I'atrophie des muscles, mais aussi la dégénérescence granuleuse
ou graisseuse de leurs fibres musculaires et la substitution grais-
seuse de leur tissu interstitiel, il devient impossible de confondre
avec elle la paralysie pseudo-hypertrophique dans laquelle la
lésion anatomique des museles est bien différente. (Ce que jai
déjh dit des caracteres différentiels de ces deux especes d’'altéra-
tion anatomique des muscles, en traitant du diagnostic anato-
mique différentiel de I'atrophie musculaire graisseuse progres-
sive et de la paralysie pseudo-hypertrophique, me dispense
d’entrer ici dans plus de détails.)

6° L'arrét de développement des os, dans les régions envahies
par la paralysie atrophique graisseuse de I'enfance est un phé-
nomene morbide constant dans cette maladie. Il est, en général,
en raison directe de la lésion musculaire. Ainsi, lorsque la pa-
ralysie siége dans 'un des membres inférieurs, 'arrét de déve-
loppement peut produire en quelques années une différence de
longueur de 6 & 8 centimetres entre les deux membres. [l en est
de méme pour les membres supérieurs.

Cet arrét de développement du systéme osseux n’est pas tou-
jours proportionné a la lésion musculaire, car j'ai observé entre
autres, avec M. Barthez, un cas de paralysie de I'un des membres
inférieurs, dont les muscles avaient recouvré leur motilité et leur
volume & pen prés normal, et chez lequel cependant ce membre
a offert, aprés trois ans, une différence de longueur de 4 centi-
métres et demi.

Lorsque les deux membres inférieurs sont paralysés, c'est
quelquefois celui dont les muscles ont été moins profondé-
ment 1ésés dans leur nutrition qui se développe le moins en lon-
gueur.

L'arrét de développement du systéme osseux, dans les régions
atteintes par la paralysie, peut étre considéré, dans la question de
diagnostic différentiel que j'agite ici, comme un des éléments
diagnostiques de la pavalysie atrophique graisseuse de [en-
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des points plus profondément lésés, s'atrophient ou deviennent
oraisseux. Il vst difficile de ne pas reconnaitre, dans des phérjn-
menes aussi semblables, I'expression symptomatique d’une lésion
analogue de la moelle » (1).

Heine, qui dans un excellent travail avait étudié cette para-
Jysie infantile, au point de vue des déformations qu'elle occa-
sionne (2), a proposé en 1860 de l'appeler paralysie spinale (3),
sans appuyer cette dénomination sur le moindre fait anatomo-
pathologique nouveau.

M. Roger, s'appuyant dans ses lecons cliniques sur deux né-
cropsies faites, l'une dans son service, en 1863, I'autre dans le
service de M. Bouvier, en juin 1863, et annongant qua 'examen
microscopique on avait trouvé une altération incontestable des
cordons antérieurs de la moelle, a proposé d'adopter la déno-
mination de Heine.

Avant d'accepter définitivement cette dénomination de para-
lysie spinale de l'enfance, je crois qu'il faut encore attendre que
de nouvelles autopsies faites a une époque assez rapprochée du
début de cette paralysie infantile, aient montré les lésions ana-
tomiques que I'on observe dans la myélite aigué de l'adulte (4).

e ma s mmat - - - e -

(1) De I'Electrisation localisée, etc., 1855, p. 843, et Gazelte hebdomadaire, 1854.

(2) Beobachtungen iber Lumungszusidnde der untezextrdmildlen und deren
Beandlung. Stuttgart, 1848 (Observations sur les paralysies des extrémités iufé-
rieures).

(3) Spinale Kinderldhmung. Stultgart, 1860.

(4) Cette digression sur la pathogénie de la paralysie atrophique graisseuse de
I'enfance a encore GLé rendue nécessaire par l'opinion exprimée sur cette question
par M. Bouchut, dans ses le¢ons cliniques de 1867,

S'appuyant sur un cas de paralysie atrophique graisseuse de l'enfance, recueilli
dans son service et dans lequel l'autopsie n'avail révélé aucune lésion appréciable
de la moelle, et s’autorisant de trois faits empruntés,, deux au chapitre Paralysie
essentielle du Traité clinique et pratique des maladies de Penfance, par MM. Ril-
liet et Barthez, et I'autre & M. Edw. Meryon ({oc. cit.), cet observateur, dis-je, a
soutenu, contraivement i I'opinion générale, que dans cette aflection c'est la ma-
ladie du muscle gui produit la paralysie et consdeutivement Uatrophie gras-
seuse. 1l a conséquemment proposé de 'appeler paralysie myogénique. Enfin il a
prétendu que cette maniére de voir s'autorise de certains faits encore pen connus
de pathologie comparée ; qu'en effet , chez le cheval, aprés une longue fatigue,
il arrive quelquelois que le train postérieur cesse de se mouvoir librement, ou
qu'une paralysie subile se montre chez un animal qui a travaillé toute la jour-
née; que, dans ces cas, l'autopsie, pratiquée deux ou trois jours aprés laceident,
a montrd que tous les muscles du train postérieur paralysé sond Jaundtres, gra-
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Diagnostic différentiel de la marche tardive, de quelques autres etats
pathologiques ouw anormauz, et de la paralysie pseudo-hypertrophique
@ sa premiére période.

Toutes les fois que la paralysie pseudo-hypertrophique s’est
déclarée dans la premiére enfance, mes petits malades n’ont
commencé & marcher que vers I'dge de 2 4 3 ans. La connais-
sance de ce fail jetera, je le erains du moins, 'inquiétude dans
les familles et préoccupera méme le médecin, lorsqu'un enfant
ne commencera pas a marcher i I'époque ou cette fonction se
développe habituellement, et surtout lorsque le retard de la
marche sera considérable.

Il est done nécessaire de rechercher quelles peuvent étre, chez
I'enfant, les causes de la marche tardive, étrangéres 4 la para-
lysie pseudo-hypertrophique, afin d'en établir le diagnostic dif-
férentiel.

A. Marche tardive par arrvét de développement de la faculté coordina-
trice qui préside a équilibration et aux mouvements instinctifs de la
marche.

A peine P'enfant a-t-il atteint 'dge de 12 & 15 mois, qu’il cher-
che a se tenir debout ; alors, si on le soutient sous les aisselles,
il porte instinctivement et alternativement en avant ses meni-
bres inférieurs, en commencant i infléchir leurs segments les
uns sur les autres, comme pour exécater les différents temps de
la marche.

Mais il arrive quelquefois qu'un enfant, 4gé de 1 an 1/2 et méme
de2a 3 ans, s'affaisse, dés que 'on veut le placer dans la station
debout, et qu’il ne cherche pas encore 4 porter ses membres en
avant, lorsque 'on veut lui apprendre & marcher. Et cependant
cet enfant exécute tous ses mouvements normalement, s'il est
couché ou assis.

Ce relard de la marche peut étre occasionné par un arrét de
développement,de la faculté de coordonner les contractions mus-
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comme les autres enfants. Je n'ai d’ailleurs observé, chez lui,
lorsqu’il a commencé & marcher, aucun des symptomes l‘[]‘.ii ca-
ractérisent la premidre période de la paralysie hypertrophique :
I'écartement des jambes, le dandinement du tronc et l'ensel-
lure, pendant la déambulation.

Ce fait, dans lequel il n’y avait pas d'affaiblissement dans la
motricité, démontre done que le retard de la marche peut étre
occasionné par un arrét de la faculté coordinatrice qui préside A
I'équilibration et aux mouvements instinctifs de la marche.
Qu'on se le rappelle, lorsqu’on aura i porter le diagnostic de la
paralysie pseudo-hypertrophique a sa premiére période et dans
la premiére enfance.

B. Marche tardive occasionnée par certaines paralysies de cause
cérébrale.

On avu que la plupart des sujets qui, dans la premiére enfance,
avaient été atteints de pavalysie pseudo-hypertrophique, étaient
d’une intelligence obtuse, presque idiots; qu’ils avaient parlé
trés-tard et diflicilement; qu'ils présentaient un double équin
avec griffe des orteils.

Or ces mémes phénoménes morbides s'observent chez des en-
fants affectés de certaines lésions cérébrales (méningite, tumeur
encéphalique). Lorsque la paralysie est hémiplégique, ou bien si,
étant geénéralisée ou localisée dans les membres inférieurs, elle a
aboli complétement ou presque entiérement les mouvements, en-
fin §'il se produit en méme temps des contractures et des spasmes
réflexes, dans ces circonstances, dis-je, le diagnostic ne saurait
étre incertain.

Mais il n'en est plus de méme, lorsque les membres inférieurs
sont seulement affaiblis, surtout si leurs muscles moteurs sont
fermes ¢t un peu forts. J'avoue que, dans mes premidres recher-
ches jusqu'en 1861, je me suis plusieurs fois laissé tromper par
les points de ressemblance qui existent entre ces cas de paralysie
cérébrale congénitale et la paralysie pseudo-hypertrophique de
la premiére enfance. Cependant, avec une observation attentive
et en analysant comparativement les symptomes de ces deux
maladies, j'ai pu rectifier mon jugement, et mieux connaitre
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vieurs offraient déjd un assez fort développement des masses
musculaires, au moment du début de la paralysie.

On doit savoir cependant que ces membres peuvent quelque-
fois présenter, dans I'enfance, une musculaturai trés-développée,
contrastant avee I'état gréle des membres supérieurs et du trone,
alors méme que l'on n'observe aucun trouble dans la‘locomo-
tion. Je vais en rapporter un exemple.

Ops. XXIV. — Développement des masses musculaires plus consi-
dérable dans les membres inférieurs que dans les membres superieurs,
quoique dans des conditions normales, chez deux enfants d’une méme
famille; paralysic hystérique chez Uainée. — J'observe en ce moment
un développement assez considérable de la musculature des mem-
bres inférieurs, qui contraste avec 1'état gréle des membres supé-
rieurs et du trone, chez une petite fille dgée de 6 ans qui a marché
de bonne heure et normalement (elle rappelle un peu le sujet re-
présenté dans les fig. 1 et 2). Sa sceur ainée, dgée de 14 ans, pré-
sente ce méme développement des muscles moteurs des membres
inférieurs, sans éprouver de troubles dans la locomotion. Les pa-
rents de ces enfants ont remarqué seulement que leur force n’é-
tait pas en rapport avec cette grosseur des mases musculaires. —
J'ai observé cette méme conformation dans plusieurs familles,
chez des enfants quiI'avaient héritée de leur pére ou de leur mere.
Il serait intéressant de rechercher si on la rencontre dans
certaines races, de méme que I'on a signalé chez le négre et les
Indoux un plus grand développement des masses musculaires
dans les membres supérieurs que dans les membres inférieurs.
— Personne assurément ne verra dans cette prédominance de la
muscuiature des membres inférieurs sur les supérieurs, un
signe précurseur de la paralysie pseudo-hypertrophique. Mais il
n’en sera plus de méme si, dans ces circonstances, il survient un
trouble quelconque dans la locomotion. C'est ce qui est arrvivé
pour I"ainée des deux filles dont il vient d’étre question. Elle n'a
Jjamais été aussi agile que les autres enlants de son dge, et depuis
quelyues mois elle ect atteinte d’un affaiblissement des membres
inférieurs, beaucoup plus prononcé 4 gauche. Etait-ce une pa-
ralysie pseudo-hypertrophique ? Si j'ajoute que cette jeune fille
avait perdu la sensibilité dans tout le coté gauche du corps e
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il y a une dizaine d’années, un garcon, igé de 10 ans, chez lequel
la graisse Gtait tellement abondante que le pannicule avait
acquis une épaisseur considérable, en donnant aux membres et
au corps des formes monstrueuses (voyez la figure 7, dessinée au
trait, d’aprés sa photographie). Il était né trés-gros et cependant
il avait marché d’assez bonne heure: sa force et sa déambulation
étaient normales; il était seulement essoufflé en marchant ou
lorsqu'il montait un escalier.

Il ne viendra & l'esprit de personne de confondre cette poly-
sarcie avec la paralysie pseudo -hypertrophique; on voit d'ail-
leurs combien ces deux états différent entre eux par les formes
des membres et du corps (comparez la figure 7 aux figures 3,
4 et 11).

RESUME.

Le résumé du diagnostic différentiel de la paralysie pseudo-
hypertrophique et des aufres affections principales dont il a été
question dans cet article, ressortira de la comparaison de leurs
éléments diagnostiques, exposés parallélement dans les tableaux
synoptiques suivants,

A. — Signes distinclifs de Ualrophie musculaire graisseuse progressive
de Uenfance et de la paralysie pseudo-hypertrophique.
Atrophie musculaire graisseuse pro-

gressive de lenfance.

Paralysie pseudo-hypertrophigue.

le L'atrophie musculaire graisseuse 1® La paralysie pseudo - hypertro--

progressive de l'enfance débute ( dun
moins d'aprés tous les cas observés
jusqu'a ce jour), vers 'dge de 5§ & 7 ans,
par la face, ol elle atrophie quelques
muscles , principalement 'orbiculaire
des livres et les zygomatiques.

Aprés une périnde stationnaire de
plusieurs années (de deux A trois ans),
elle envahit les membres et le trone, ot
elle marche de la méme manidre que
chez l'adulte, c'est-d-dire qu'elle suit
une marche descendante, en attaguant
d'abord les muscles des membres su-
périeurs et ceux du trone, et en ne s'é-
tendant aux membres inférieurs que
dans une période assez avancée.

phique débute, en général, par les
membres inférieurs, dont elle affaiblit
les mouvements ; suit une marche as-
cendante dans sa progression ; n'enva-
hit les membres supérieurs, et quel-
juefois certains muscles de la face
(principalement les temporaux et les
masséters ) , que dans une période
avancée.
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fance, la perte des mouvements est
bientdt suivie d'atrophie plus ou moins
rapide, plus ou moins profonde des
muscles, selon le degré de la lésion
nerveuse,

59 Dans une période avancée de la
paralysie atrophigue graisseuse de I'en-
fance, la perte de la contractilité volon-
Laire et électro-musculaire annonce que
les muscles dont l'innervation a &tée
profondément lésée, sont altérés dans
leur texture. (Les fibres ont subi une
dégénérescence ou granuleuse ou grais-
seuse, el leur tissu interstitiel la sub-
stitution adipeuse. )

69 Le raisonnement, l'analogie, la
pathologie comparée et quelques faits
anatomiques démontrent que la para-
lysie atrophique graisseuse de 'enfance
est produite par une lésion primitive
de la moelle.

ments est bientdt suivi de 'augmenta-
tion’ de volume d'un plus on moins
grand nombre de muscles.

5¢ Dans la periode ultime de la pa-
ralysie pseudo-hypertrophigque, si l'exa-
gération du volume des muscles a dis-
paru (s'ils ont fondu pour ainsi dire) et
que les membres paraissent atrophiés,
I'examen microscopique de ['état ana-
tomique des rouscles sur le vivant, &
I'aide de mon emporte-pigce histolo-
gique ou de tout antre instrument ana-
logue , montrera que leurs faisceaux
primitifs ont conservé, en général, leur
striation transversale, et que leur tissu
connectif interstitiel hyperplasié est
mélé & un tissu fibroide et & des vési-
cules graisseuses en plus ou moins
grande quantité.

Ces caractéres anatomiques distin-
gueront la paralysie pseado-hypertro-
phique de la paralysie atrophique grais-
seuse de l'enflance.

fi® Rien, dans I'étude pathogénique
de la paralysie pseudo-hypertrophique,
ne conduit & admettre une lésion pri-
mitive de la moelle.

C. — Signes distinctifs de la marche tardive par arrét de dévelop-
pement de la faculté coordinatrice qui préside a Uéquilibration et
aur mouvements instinctifs de la marche ou par une lésion céré-
brale, de la marche tardive par debut de la paralysie pseudo-hyper-
trophique dans la premiére enfance,

a. Signes communs.

A T'ige de 24 3 ans, I'enfant ne peut se tenir debout; lors-
que I'on veut lui apprendre & marcher, en le squtenant sous les
aisselles, il n'imprime pas ou il impriwe A peine 4 ses membres
intérieurs les mouvements instinctifs de la marche; cependant
asiis ou couché, il exéeute tous ces mouvements.
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celle-ci, le pannicule sous-cutané contient trés-peu de graisse
en général, et qu'il est tellement aminci que les muscles hyper-
trophiés semblent faire hernie A travers la peau.

Articie 1V.

Pathogénie et étiologie.

ST

Pathogénie.

A. L' hyperplasie du tissu connectif interstitiel des muscles, dans la
paralysie pseudo-hypertrophique, ne peut élre attribude a une lésion
cerebrale.

Jéerivais en 1861 : « Les reliefs musculaires considérables que
'on observe dans les membres inférieurs, et le peu de dévelop-
pement des facultés intellectuelles que I'on observe dans ces cas
(de paralysie pseudo-hypertrophique) ne peuvent-ils pas étre
rapportés & un état pathologique du cerveau ? » (1).

Cette hypothése paraissait reposer sur un ensemble de sym-
ptémes qui depuis lors ne se sont pas toujours reproduits ; elle
n’'a pas été confirmée par I'anatomie pathologique. Je vais le
démontrer.

Avant 1861, dans tous les cas de paralysie pseudo-hypertro-
phique que j avais observés, les facultés intellectuelles ayant été
obtuses, quelquefois jusqu’an crétinisme, et la parole ayant été
tardive, j'avais été porté a faire jouer a la lésion cérébrale le
réle principal dans la pathogénie de la paralysie pseudo-hyper-
trophique. Mais on a vu dans I'exposé des faits cliniques re-
cueillis depuis cette époque, qu un certain nombre de mes petits
malades n’a présenté aucun signe qui permette de supposer la
moindre lésion cérébrale. L'observation clinique démontre donc
que la paralysie pseuado-hypertrophique peut exister indépen-
damment de toute lésion cérébrale.

Dans la seule nécropsie qui ait é1é faite, on n’a trouvé d’ail-
leurs aucune lésion anatomique du cerveau (voy. p. 43, cas
recueilli par MM. Eulemburg et Cohnheim).

S ——
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(1) Electrisation localisée, 2° édition, 1861, p. 350,
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tion sur les phénoménes signalés par les pathologistes allemands,
et qui accusent un grand trouble dans la circulation capillaire,
dans les parties envahies par I'hypertrophie apparente : colora-
tion rouge ou bleuitre de la peau, refroidissement ou élévation
de la température, ete. (1). Mais depuis lors, je n'ai pas négligé de
les rechercher, et je les ai en effet observés, surtout chez le sujet
de M. Bergeron (obs. XII). Je rappellerai néanmoins que M. Coh-
nheim dit n’avoir trouvé aucune altération anatomique du sys-
téme ganglionnaire, chez le petit malade dont il a fait 'autopsie.

Quoi qu'il en soit, je ne saurais concevoir la lésion de nutri-
tion du tissu connectif interstitiel des muscles, que 'on observe
dans cette maladie, sans un état paralytique des vaso-moteurs.
Il ne faudra done pas négliger a I'avenir d’examiner I'état anato-
mique des ramifications artérielles dans les muscles, et £'il est
possible des vaso-moteurs qui les accompagnent, comme '
montré M. Ordofiez dans la rétine et le cervelet de I’homme.

Si I'hypertrophie se développait toujours parallélement & I’af-

e —

(1) Voici les modifications de la circulation cutanée qui ont été observées en
Allemagne, chez quelques-uns des sujets qui ont été atteints de paralysie pseudo-
hypertrophique, et qui semblent annoncer un trouble profond dans les fonctions
des vaso-moteurs de presque tout le systéme cutané.

La peau des extrémités inférieures présentait une coloration rouge marbrée,
chez le malade de M. Schutzenberger; elle étail rouge bleuitre, et sa tempéra-
ture était abaissée aux cuisses, chez celui de M. Bérend. Chez le malade de
M. Griesinger, la peau des extrémités inférieures, depuis les orteils jusqu’au bas-
sin, présentait aussi presque toujours une coloration anormale : e'était tantdt une
teinte rosée,une colorationronge plus prononcée, et alors la température de la pean
des extrémités inférieures élait plus élevée que celle du trone. Cette coloration se
produisait surtout lorsque le malade faisait de vains efforts pour imprimer des
mouvements aux extrémités inférieures. Lovsque ces extrémités restaient décou-
vertes pendant quelque temps, la peau revétait une souleur rouge bleuitre mar-
brée. Ces divers changements de couleur se succédaient parfois les uns aux autres
avec une grande rapidité. Le malade éprouvait du reste, habituellement, une sen-
sation de froid dans les extrémités inférieures. Des signes analogues d'hyperémie
cutanée apparaissaient aus-i parfois, mais plus rarement , aux extrémités supé-
rieures et au cou. Une pression un peu forte, exercée sur la peau des aisselles
(pour mettre le malade sur son séant, par exemple’, était suivie d’une vive rou-
geur de cetle région, qui s'étendait bien au d la des points comprimés. Des tache:
d'apparence érythémateuse apparaissaient sur divers points du corps , quand le
malade s'efforgait d'exéeuter des mouvements; elles se manifestdr nt en grand
nombre au thorax, pendant I'électrisalion des muscles dn mollet. Pendant le som-

meil chloroformique, une teinte rose saturée apparut au cou et i la moitié supé-
rieure du cou.

Ducuenxe (de Boulogue'. g
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b. Hérédité. — Mes observations personnelles ne m’ont offert
aucune trace d’hérédité; quelques-uns des faits recueillis en
Allemagne montrent cependant cette hérédité d'une maniére in-
contestable. En effet, M. Wernich a rapporté I'observation d'un
jeune garcon de {1 ans, atteint de paralysie pseudo-hypertro-
phique et dont le frére, dgé de 5 ans, présentait déja le début de
la maladie. — M. Heller a observé, a Erlangen, deux cas de cette
méme maladie chez un garcon de 11 ans et chez un autre de
16 ans. Ce qu'il y a d'intéressant dans cette observation, c'est que
ces enfants étaient fréres, et que deux autres membres de la
méme famille avaient été également atteints de la méme mala-
die (1). — Enfin, M. Meryon a rapporté I'histoire de quatre fréres
ou sceurs atteints de la méme maladie (2).

Cette maladie parait atteindre principalement [e sexe masculin ;
du moins sur les douze cas que j'ai observés moi-méme, la para-
lysie pseudo-hypertrophique avait atteint dix garcons.

Je ferai encore remarquer que parmi tous ces enfants, il ne
s’en est pas trouvé un seul atteint de rachitisme.

B. Causes externes.

Dans aucun cas, je n'ai remarqué que la paralysie pseudo-
hypertrophique se soit développée sous l'influence d'une cause
externe appréciable (le traumatisme, les coups, les chutes, les
compressions).

M. A. Heller a attribué & I'influence d'une habitation froide et
humide la paralysie hypertrophique dont ses deux petits malades
ont ¢t atleints (3). Je u’ai eu & signaler cette cause dans aucune
{!e nes uhsm‘vatmps, bten‘quf: je m’aie pas négligé d'interroger les
familles sur ce point. Ordinairement la paralysie hypertrophique
se montr ané J IS ¢

| ntre spontanément. Une fois cependant, dans mes ob-
| servations persorinelles (obs. YII), elle a été précédée de quelques
convulsions. Une fois aussi elle est survenue i la suite d'une
fievre éruptive (4).

— ———— T — — — =
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(1) Index rhibliugmphiquu, 9 10¢, 11°, 12¢ cas, p, 24.

(2) Loc. cit. 4

(3) Loc. cil.

(#) Index bibliographique, cas de M. Opolzer, Medizinison Jalbucher, 18653,
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une maladie qui, une fois née, ne s'arréte pas dans sa marche et
son développement. Mais depuis lors jai eu la satisfaction de
voir deux fois la paralysie pseado-hypertrophique s'arréter et
guérir dans sa premiére période (obs. 1X et XIII}.

Dans quelle proportion cette maladie guérit-elle & sa premiére
période? De longtemps sans doute je ne pourrai juger cette ques-
tion. En effet, cette espdce de paralysie. paraissant toujours 1é-
gbre, ne commence & inquiéter les familles et méme les médecins
que lorsqu’elle a dure assez longtemps; il en résulte que les en-
fants qui en sont atteints, me sont et me seront probablement
longtemps encore présentés seulement 4 sa deuxieme ou a sa
troisidme période, c'est-a-dire 4 un moment ou cette maladie a
déj acquis une extréme gravité. Eh bien! s'il m'était permis de
conclure des deux seuls cas de para'ysie pseudo-hypertrophique
que j'ai observés i la premiére période et qui ont guéri, jen au-
gurerais que, dans un bon nombre de cas, cette maladie peut se
terminer heureusement.

En somme, la paralysie pseudo-hypertrophique n’est pas une
maladie progressive, puisqu’elle peut guérir dans sa premiére
période.

B. Seconde période.

A partir de la seconde période, le pronostic de la paralysie
pseudo-hypertrophique devient d'une extréme gravité, a en juger
du moins par les faits que j'ai observés.

On doit se rappeler en effet que sur les onze cas observés par
moi dans la période d’hypertrophie, aucun n’a été arrété dans sa
marche, quelque peu avancée que fut cette période; que, chez
tous mes petits malades, la paralysie s'est généralisée et s'est
aggravée jusqu'a I'abolition des mouvements; que trois d’'entre
eux ont déja succombé et que plusieurs autres sont arrivés i la
période ullime.

L'augmentation excessive du volume des museles annonce, on
le sait, I'hyperplasie considérable du tissu connectif interstitiel.
Cette hyperplasie est le signe pronostique grave de la paralysie
pseudo-hypertrophique; il est done important, lorsque I'on est
appelé 4 établir ce pronostic, d’en constater exactement I'exis-
tence. Or, si elle n'est pas trés-abondante, le volume des muscles
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pas encore été éclairée par I’anatomie pathologique, ne pouvant
du moins que me livrer & des hypotheses sur cette (question, je
me suis trouvé assez embarrassé, lorsque, pour la premiére fois,
j'ai eu cette maladie & traiter.

Cependant, comme i cette époque javais, d’aprés quelques
symptomes, une tendance & attribuer une origine cérébrale a la
paralysie pseudo-hypertrophique, l'idée d’expérimenter 1'in-
fluence thérapeutique de la faradisation musculaire directe
m’est venue en pensant aux résultats heureux que j'avais ob-
tenus de I'application de ce traitement & des paralysies congéni-
tales de cause cérébrale. J'avais seulement I'espoir d’augmen-
ter peu & peu la force des mouvements, mais je ne comptais pas
pouvoir diminuer le yvolume des muscles, que je supposais alors
produit par I'hypertrophie de leur élément fondamental. La rai-
son de cette hypothese a été exposée précédemment (voy.
p- 144}

Tel a été 'enchainement des idées qui m’ont conduit & expéri-
menter l'influence thérapeutique de la faradisation musculaire,
dans le premier cas de paralysie pseudo-hypertrophique relaté
dans 'observalion 1. Je vais exposer ici les détails de cette pre-
miere expérience électro-thérapeutique,dans la paralysie pseudo-
hypertrophique &4 sa deuxiéme période.

COMPLEMENT DE L'OBSERVATION [ {1*appdrtéa précédemment,
page 7, et dans laquelle les résultats du traitement n’ont été
exposés que sommairement). — fugmentation momentanéde de la
force par la faradisation musculaire directe, chez un gargon dgé de
T ans et atleint de paralysie pseudo-hypertrophique @ sa deuxiéme pé-
riode; insuccés définitif de ce traitement et de toutes les autres médi-
cations. — Aprés quelques séances, les forces avaient augmenté
notablement chez ce garcon; il pouvait marcher sans appui et
plus longtemps. Aprés une quinzaine de séances, son état s'était
encore amclioré; il pouvait monter quelques marches d’un
escalier, ce dont il était incapable depuis plusieurs années. A
partir de ce moment, son état étant resté statiounaire, j'al sus-
pendu le traitement faradique, aprds vingt-cing séances (ui
avaient eu lieu deux fois par semaine.

Jai conseillé alors une cure par I'hydrothévapie et les mas-
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CompLimENT DE L'ossErvaTioN XIII (voyez p. 14), — Guerison. de
la paralysie pseudo-hypertrophique @ sa premiére peériode, par la fara-
disation musculaire directe. — La peiite fille dont il a été question
dans 'observation XIII, et qui depuis six mois allait en s’affai-
blissant de plus en plus, a acquis plus de force en quelques
séances de faradisation; elle pouvait marcher seule et un peu plus
longtemps ; alors en effet elle écartait moins les jambes et se dan-
dinait moins pendant la progression. Cette amélioration a aug-
menté ainsi peu 4 peu par la faradisation musculaire directe, et,
aprés deux mois et demi de ce traitement, elle marchait et cou-
rait comme les autres enfants de son dge. Les séances ont eu lieu
trois ou quatre fois par semaine; chacune d’elles a duré einq a
six minutes, avec un courant induit (de la deuxiéme hélice), avee
des intermittences éloignées el & des degrés de tension variés, de
maniére a faire pénétrer le courant a des profondeurs différentes
el sans produire des sensations douloureuses ni de surexcitation.
— Une fois que 'amélioration par la faradisation musculaire di-
recte a été bien constatée, chez cette enfant, j'ai fait faire concur-
remment, chaque matin, de courtes lotions froides sur tout son
corps, suivies de frictions avec de la laine séche, jusqu'a ce que
I'on eut obtenu une réaction franche, et, chaque soir, on a massé
ses membres inférieurs. Enfin je lui ai fait prendre de I'huile de
foie de morue. Aujourd’'hui, bien que je la considére comme

guérie, je la fais faradiser encore une fois par semaine, afin de
consolider sa guérison.

Ce qui fait ressortir I'importance de ce résultat électro-théra-
peutique, c'est que plusieurs des enfants qui m'ont été présentés
4 la deuxiéme période de la paralysie pseudo hypertrophique,
avaient été soumis, dds le début, & une médication trés-varide
(excitants externes de toutes sortes: bains, frictions, vésicatoires,
cautérisations dans la région lombaire, hydrothérapie, massages;
excitants internes : strychnine, sel ergoté), sans que la maladie
eul ¢té améliorée un seul instant, ni arrétée dans sa marche,
Traitée & temps (dans la premidre période) par la faradisation
musculaire localisée, peut-étre quelques-uns de ces petits ma-
lades auraient-ils guéri, comme les deux enfants dont il vient
d’étre question.
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ques cas de paralysies atrophiques, consécutives a des lésions
traumatiques de nerfs mixtes, qui dataient de plusieurs années,
et dans lesquels les membres paralysés étaient tellement atrophiés
que les muscles, qui ne répondaient plus a 'excitation élec-
trique, paraissaient entiérement détruits. La température de ces
membres était abaissée; les veines culanées étaient tres-petites,
la peau décolorée, terreuse et souvent violacée. Eh bien! sous
Pinfluence de la faradisation musculaire directe, appliquée d’a-
prés certaines régles que jai exposées ailleurs (1), jai vu dans
tous ces cas : 1° la température des membres augmenter assez
rapidement, 2° les veines cutanées grossir et la peau reprendre
sa coloration normale, 3'les muscles augmenter progressivement
de volume et recouvrer leur force tonique, leur sensibilité, leur
contractilité volontaire et beaucoup plus tard leur contractilité
électrique.

Depuis 1852, une foule d’observateurs, en Europe, ont con-
trolé et confirmé expérimentalement ces résultats électro-théra-
peutiques; ils ont consigné leurs recherches sur ce sujet dans de
nombreuses publications. — Je signalerai, comme 'une des plus
importantes, celle de M. Philippeau, de Lyon. — En Amérique,
la fadarisalion musculaire directe a été appliquée assez récem-
ment, dans les hopitaux de Philadelphie, au traitement des pa-
ralysies traumatiques, par des chirurgiens chargés spécialement
par M. Hammond, chirurgien en chef de l'armée des Etats du
Nord, du service des blessés dans la derniére guerre civile des
Etats-Unis. Voici dans quels termes les résultats thérapeuti-
ques de cette méthode d’électrisation localisée ont été jugés par
ceschirurgiens distingués. « Le seul grand moyen, disent-ils, dans
le traitement des paralysies par défaut d'innervation, est la fara-
disation (par la méthode de M. Duchenne)..... La plupart de nos
cas étaient des blessures anciennes, quand ils se sont présentés a
nous. Nous pouvons assurer que dans nos mains elle(la faradisa-
tion a été de la derniére utilité (ulmost value). Dans quelques cas,
elle a, en une seule séance, rétabli les mouvements dans des par-
ties qui en étaient privées depuis longtemps ; dans d'autres, quel-
(Jues séances ont restauré plus ou moins le mouvement dans un
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(4) Electrisation localisée, p. 65, 2¢ édit., 1861.
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le ralentissement de la circulation capillaire (1), mais en outre, en
1858, il a montré, dans d’autres expériences, qu'il y avait des
nerfs dilatateurs des artéres ou accélévateurs de la circulation capil-
laire (2).

Entre les mains de M. Gl. Bernard, I'expérimentation n'a mon-
tré, il est vrai, jusqu'd ce jour, les deux ordres de nerfs vaseu-
laires (les constricteurs et les dilatateurs) que dans les artérioles
de certaines glandes et dans celles de la face. Son génie semble
lui faire entrevoir que ce mécanisme des circulations locales
doit étre général. Mais la prudence de I'expérimentateur qui
n’admet que ce qui est démontré, lui fait déclarer que la géné-
ralisation de ce phénomeéne n’est aujourd’hui qu'une hypothese.
(Voy. Legons sur les propriétés physiologiques et les allérations pa-
thologiques des liquides de U'organisme, elc., t. I, p.- 328, 1859.)

Quant A moi, je suis convaincu que toute action musculaire
doit avoir son antagonisme et que cette loi doit aussi exister pour
les musecles & fibres lisses comme pour les muscles striés. De
méme que partout ol j'ai vu 'antagonisme faire défaut dans les
muscles de la vie animale, l'attitude ou la conformation des
membres ou des parties mises en mouvement par ces muscles
ont éLé altérées, de méme la conservation du calibre normal des
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(1) En coupant le nerf, il paralyse, en quelque sorte, les pelites artdres qui se
relichent considérablement, tandis qu'en excitant son action nerveuse par le gal-
vanisme, les pelites artéres se ressérent, au contraire, au point d'effacer leur ca-
libre. (Mémoire de la Société biologique, 1853, p. 77.)

(2) Il a fait voir qu'en excitant la corde du tympan, on provoque dans l'organe
ou elle se rend (la glande sous-maxiliaire) une suractivité de la circulation capil-
latre et une dilatation des petites arféres telle que le sang circule dans les veines
avec toutes les appareuces du sang artériel. Il a montré aussi que d’autres nerfs
allant aux arteres de la face ont également la propriété de dilater ces vaisseaux.
(Legons sur les liquides de 'organisme, ete.)

La section du grand sympathique faite, en 1727, par Pourfour-du-Petit est le
fait fondamental quia servi de point de départ aux belles recherches de M. Cl.
Bernard. Oufre le resserrement de la pupille, Pourfour-du-Petit avait aussi re-
marqué que les vaisseanx de la conjonetive perdaient de leur ressort et s'emplis-
sa ent de sang, cousécutivement i cette section, — En 1840, Stilling et Henle, qui
avaient aussi reconnu I'action du systéme glanglionnaire sur la contraclilité des
vaisseaux, avaient appelé : vase-mofeurs, les nerfs spéciaux qui les animent.
Mais c’est & M. Cl. Bernard que revient tout 'honneur d'avoir découvert le méca-
nisme réel de certaines circulations locales, en montrant que les vaisseaux sont
placés sous la dépendance de nerfs constricteurs et de nerfs dilatateurs qui se
modérent mutuellement.
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En somme, je ne saurais concevoir l'existence de nerfs con-
stricteurs des petits vaisseaux, sans une force modératrice qui,
au besoin, neuatralise 'action de ces nerfs et active les circula=

tions loeales.
Comment les vaso -moteurs dilatateurs ou cérébro-spinaux

nées, Ces phénomenes persistent aprés la faradisation, et vont en augmentant, au
point de ressembler & une irritation et de nécessiter la suspension du traitement
et 'emploi des émollients (baing, cataplasmes, ete.). Ce n'est cerles pas I'excita-
tion des vaso-moteurs ganglionnaires qui pourrait produire ces elfets immédiats;
il y aurait au contraire, dans ce cas, par le fait du resserrement des vaisseaux,
décoloration de la peau et refroidissement de la région excitée,

Voudrait-on attribuer la persistance, aprés la faradisation, de la vascularisa-
tion cutanée et l'angmentation de la calorification et de la sensibilité locales i
une paralysie des vaso-moteurs ganglionnaires provoquée par cefte excitat'on?
Mais, ¢'il en était ainsi, il y aurait en une fyperémie passive, incapable, & coup’
siir, d'agir aussi heurensement sur la nutrition de 1'élément fondamental des mus-
cles? (Je voudrais pouvoir rapporter ici des faits cliniques ot j'ai vu I'hyperé-
mie passive régner longtemps,— une fois plusieurs années dans la conjonetive et
les vaisseaux de I'eeil,— sans modifier I'état anatomique des parties hyperémiées, et
d'antres faits qui tendent & démontrer que cette hyperémie passive est la cause
principale des scléroses, tandis que Piyperémée active, placée sous la dépendance
des vaso-moteurs spinaux, préside aun confraire au travail inflammatoire qui pro-
duit la suppuration.) Je ne puis expliquer ces résultats thérap utiques de la fara-
disation que par l'excitation spéciale des vaso-moteurs cérébro-spinaux (dilata-
teurs des vaisseanx), et qui produit une hyperdmie active. (Voyez comme
exemples les figures 85 et 86, qui représentent avant et aprés le traitement upe

Fig. 34. G, 9.

main paralysée et atrophite, conséeutivement i la déchirure du nerf cubital, —
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les nerfs vaso-moteurs et principalement les dilatateurs qui acti-
vent les circulations locales et qui vraisemblablement étaient
paralysés. ‘ 1

('est pourquoi j'ai continué de préconiser, dans le traitement
des paralysies, surtout des paralysies atrn?hi{u{es et fles: atro-
phies en général, la faradisation musculaire directe qui con-
siste & promener les rhéophores humides sur tous les points
des muscles paralysés et atrophiés, et & faire pénétrer I'excita-
tion A différentes profondeurs, en variant, & T'aide du gradua-
teur de l'appareil, l'intensité du courant d’induction.

Je suis encore plus convaincu de I'importance de la faradisa-
tion directe des muscles, au point de vue de leur excitation vascu-
laire et conséquemment de leur nutrition, depuis que I'anatomie
microscopique nousa appris que les vaso-moteurs ganglionnaires
accompagnent les ramifications des artérioles (1).

On concoit done, en résumé, que les rhéophores, promenés
sur tous les points de la surface des muscles, puissent ainsi por-
ter 1'excitation dans tous les éléments anatomiques qui compo-
sent ces musecles, et la faire pénétrer jusque dans les derniéres
ramifications de leurs vaso-moteurs.

b. Déductions applicables aw traitement de la paralysie pseudo-
haypertrophique.

Etant maintenant bien démontré que la faradisation ainsi lo-
calisée dans les muscles excite leurs vaso-moteurs, en d'autres

(1) Cette découverte anatomique a été faite, en 1856, par M. Ordofiez, qui a
montré sur de belles préparalions microscopiques les vaso-moteurs accompagnant
les vaisseaux arlériels daus lenrs dernigres ramifications. Cet hislologiste les a
méme suivis jusqu'a leur terminaison dans leurs capillaires de la seconde va-
riété. Il a constate ce fait anatomique important, chez I'’homme, sur les pe-
tites arléres de la rétine et du cervelet; il 'aurait également trouvé, m’'a-t-il
dit, surles artérioles des aulres organes, s'il lui avait été possible de les isoler
aussi facilement. La découverte de M. Ordoiiez a été annoncée en 18685 par
M. G. Pouchet (Legon sur les rapports du grand sympathique avee le systénme
capillaire, faite an Muséum d'histoire naturelle, Revue des cours scienfifiques, eto.,
p.- 109}, et en 165, dans un beau mémoire intitulé : Structure ef texture des
artéres, par M. Gimbert, qui a représenté dans une figure, celte union intime
des vaso-moteurs et des dernidres ramifications artérielles. (Cette figure a été
dessinée d'aprés une préparation microscopicue que je photographierai prochai-
nement. )

DucHENKE (de Boulogne).
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certains états morbides des centres nerveux : principalement le
nitrate d’argent, les préparations phosphorées, etc.

Le traitement électrique que je viens de formuler se compo-
sera de plusieurs séries d'une trentaine de séances administrées
chacune de deux jours I'un, ou plus on moins rapprochées, sui-
vant la tolérance individuelle. Enfin, dans chaque intervalle de
ces séries, qui sera de six semaines & deux mois, je conseillerai,
avec le massage, soit I'hydrothérapie, soit les bains de mer,
soit enfin les douches sulfureuses.

Tel est I'ensemble du traitement que je commence i expéri-
menter, en ce moment, et que je conseille de faire suivre, lors-
que la paralysie pseudo-hypertrophique est arrivée i sa seconde
période.

RESUME.

A. Le pronostic de la paralysie pseudo-hypertrophique est
grave En effet, lorsque jai été appelé & l'observer au moment
ou elle était arrivée 4 la période d’hypertrophie ou de proliféra-
tion du tissu connectif interstitiel, je 1'ai toujours vue marcher en
progressant vers la généralisation, et se terminer par I’abolition
compléte des mouvements et par la mort dans I'adolescence.

Mais elle peut guérir dans la premiére période, avant la
période pseudo-hypertrophique ou myosclérosique; ¢'est pour
celte raison que je me I'ai pas appelée paralysie progressive,
c'est-i-dire, suivant Requin (qui a créé cette dénomination),
paralysie qui, une fois née, marche toujours vers une termi-
naison fatale.

]f.t. I'ai obtenu la guérison de la paralysie pseado-hypertro-
phique & sa premitre période par la faradisation museculaire, se-
condée par I'hydrothérapie et le massage. :

Ce traitement, lorsquil a été appliqué au moment ot cette
malalrlie etait arrivée A sa seconde periode, n'a produit qu'une
a.m{’:lmrati-:}u passagére, et n’a pas empéché sa marche progres-
sive et sa terminaison fatale. D’autres médications trés-varides












