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CONTRIBUTION A IETUDE

DE

L ATROPHIE MUSCULAIRE PROGRESSIVE
TYPE DUCHENNE-ARAN

L perte cruelle que j’ai ¢prouvée le 16 aott 1845
ne m’a point permis, en faisant ma these sous la di-
rection de mon pere, de réaliser un de mes veeux les
plus chers. Ce travail se ressentira foreément de ce
manque de direetion qui donnait son cachet & tous
les travaux sortis de I'Ecole de la Salpétriere.

Le sujet que j'ai choisi est un de ceux qui intéres-
saient le plus mon pere: j’ai ¢té guiddé en 1'éerivant
par les idées que je lui ai souvent entendu exprimer.
J'ai cherché autant que possible dsuivre les préceptes
et les conseils qu'il ne ménageait & auncun de ses
¢leves, en dvitant les théories et les hypotheses,
me bornant & signaler des faits d’observation et en
rapprochant 'anatomie pathologique de la clinique.

Cest un de ses derniers et de ses plus dévouds
¢leves, mon exeellent ami M. Dutil. qui m’'a déeidé i
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traiter ce sujet; je tiens tout particulidrement i ce
que son nom soit en téte de ce travail; nous I'avions
d’ailleurs commencdé ensemble. Je le remercie vive-
ment et de ses excellents conseils et de 'amitié ferme
qu’il m’a toujours témoignée.

Qu'il me soit permis d’adresser ici mes remercie-
ments i tous ceux qui ont guidé mes débuts dans la
carriere médicale.

M. Hanot a bien voulu m'accepter comme éleve.
(et excellent maitre, chéri de tous ceux qui 'ont
approch¢, m’a appris & aimer et i comprendre la
clinique. Je ne saurais trop l'assurer de mon dé-
vouement et de mon affection.

Jai eu 'honneur d’étre externe dans le service de
M. le Pr Tillaux: il m’a prodigué lareement sa bont¢
et sa science.

M. Brissaud, dont j'ai ¢té linterne, a été pour
moi un maitre et un ami dévoué: les circonstances
ont voulu qu'il fiut appelé i occuper momentanément
la chaire de la Salpétritre; j'ai pu i cette période si
douloureuse, apprécier I'admiration qu'il témoignait
& mon pere et l'affection quil a bien voulu reporter
sur le fils.

M. le Pr Raymond a ¢t¢é mon dernier maitre dans
les hopitaux. Je ne saurai jamais assez lui témoigner
ma gratitude pour l'affectueuse bienveillance qu’il a
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toujours euc i mon égard; il a su me prouver en
maintes circonstances que dans la lourde succession
de son maitre, le P’r Cuarcor, & la clinique de la Sal-
pétridre, il comprenait la responsabilité de me con-
seiller et de me diriger.

Je veux ¢galement témoigner toute ma reconnais-
sance b MM. Troisier, Faisans et Comby et enfin &
M. Gombault, qui m’'a guidé dans mes études ana-
tomo-pathologiques ct ne m’a jamais ménagé ni ses
savants conseils ni ses bienveillants encouragements.

Je voudrais remercier ici, si la liste n’en était trop
longue, tous ceux qui, fidtles au serment d'Hippe-
crate, ont, « respeclucux et reconnaissants envers leur
maitre rendu & son fils Uinstruction, et )'ajouterai 'at-
fection qu'ils avaicnt recue de son pere ».

Je dois encore des remerciements ‘sincéres aux
excellents amis auxquels j'ai pu m'adresser dans le
courant de ce travail : MM. Souques, Hallion, Par-
mentier, Nageotte. Marinesco, Jousset, Targowla,
et tout particulicrement & M. Huet, qui a fourni les
remarquables examens électriques qui accompagnent
les observations, et & M. Vincent, dont j'ai large-
ment mis le talent i contribution.
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INTRODUCTITON

(le travail n’est point une monographie de I'atro-
phie musculaire type Duchenne-Aran; il n’a méme
pas la prétention de domnner, en résumant les non-
breux travaux publiés sur cc sujer, une deseription
compléte de cette affection. Le but auquel 1l tend est.
tout en contribuant i I'éclaircissement de quelques
points obsecurs, de prouver que I'évolution morbide
caractérisée par une atrophie musculaire progressive
et désignée sous le nom d'atrophie musculaire type
Duchenne-Aran, existe, tant au pointde vue clinique
quau point de vue anatomique. constituant une
entité morbide tout & fait distincte des antres formes
d’atrophie musculaire.

La justification de ce type, il v a quelques années
seulement, aurait passé pour une véritable dérision.
car ne doit étre défendu que ce gui est attaqué, et
de toutes les formes d'atrophie museulaire, my¢lo-
pathies ou myopathies, celle ¢ui passait pour la
mieux étudide, la mienx connue, la plus solidement
¢tablie, était certes I'atrophie musenlaire type Du-






Histoire de 1’atrophie musculaire Duchenne Aran.

Duchenne (de Boulogne) et Aran ont tracé la deseription
d'un type d’atrophie musculaire progressive dont les trails
fondamentaux sont les suivanls : une atrophie qui se déve-
loppe dans 1'Age adulte, dont le débul est msidieux, qui
commence par les petits muscles des mains, envahit lente-
ment, progressivement de la périphérie vers la racine du
membre les divers segments des membres supéricurs, pus
les museles du frone et éventuellement ceux des membres
inférieurs, qui frappe individuellement et quelquefois par-
tiellement les museles qu'elle occupe, qui détermine un
affaiblissement progressif et en quelgque sorte proportionnel
4 la diminution du volume de ces muscles, qui ne s'accom-
pagne pas de contractures, qui donne lien & des contractions
fibrillaires, la contractilité faradique étant conservée pendant
un temps fort long et qui enfin, respectant la face, ne se
propage que rarement et tardivement aux musecles de la
langue, du pharynx el du larynx,

Ce type nosographique si simple résuma un moment of
contint & peu prés toute T'histoire de I'alrophie mmsculaire
progressive; en réalité il était constrnit d'éléments dispa-
rates que les recherches anatomiques et eliniques de ces
derniéres années ont tour A tour distingués et séparés du
groupe primitif comme autant d’espéces distinetes, ne lais-
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~ Déja, avant les travaux de ces auleurs, des observations
~ d'atrophie musculaire progressive avaicent été publiées, mais
- presque A titre de curiosité, sans attiver I'atiention sur une

- forme nosologique nouvelle, et elles ne fivent que peu de bruit;
";; Aran, dans son mémoire, signale celles de Van Swieten,
~ d’Abercrombie, de Charles Bell, de Graves rapportée d’apres
~ Looke, de Darwall, et enfin eelle de Dubois (de Neufchatel)
=i compléte et se rapportant =i évidemment au Sujet traité

Y

-

quAran l'insére au premier rang de ses observations. Un
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'

auteur anglais, Roberts, dans une inléressante et complete
- monographie sur 'atrophie musculaive parue en 1858 el qui
~ ezl trop peu connue, cite en plus une observation de Caleb. H,
-. Parey datant de 1828 et deux cas de Herbert Mayo de 1836.
- Maiz le seul nom vraiment important & celle époque est,

avee ceux de Duchenne et Aran, celui de Cruveilhier; en
- eflet, en 4832, puis en 1848, il observa deux cas d’atrophie
- musculaire suivis d'autopsie el enseigna dans ses legons,
4 partir de I'été de 1848, l'existence d'une nouvelle para-
- lysie; ce n'est toutefois qu'en 1853 que CGruveilhier lut son

mémoire a 1'Académie de médecine, Roberls voulant « rendre
- hin gracieux et juste hommage audistingué et véuérable pro-
- fesseur de pathologie de la Faculté de Paris », proposa de
designer celte affection sous le nowm d’atrophie ou de paralysie
de Cruveilkier. Aujourd’hui la question de priorité n’est
plus i diseuter, of la forme d'atrophie que le Pr Charcot
-~ désigna plus tard sous le nom dalrophie musculaire lype

- Duchenne-Aran a vraiment pris naissance dans les mémoires
- de Duchenne /de Boulogne) en 1849 of d'Aran en 1850,

A e
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Dés celte époqgue, el Tattention ailivée sur ce sujel, los
observations vont abonder et les autopsies vonl étre relevées
avee le plus grand soin,

Cruveilhier en 1848 n’avail trouvé que atrophie grais-
seuse des muscles; la célebre antopsie da saltimbanque
Lecomte, quiil fit en 1853, enseigua que celle atrophie des
muscles devenus graisseux s’accompagnait d’atrophie des
racines antérieures des nerfs rachidiens, ef surlout des
racines antéricures de la région cervicale. Une nouvelle
antopsie du méme anteur, puis celles d’Aran en 1854
confirmérent cetle déconverte. De lous colds, aussi bien i
I'étranger qu'en France, parurent ‘es ohservations d’atro-
phie musculaire suivies ou non dautopsie; mais c'est
encore en France que fut déerite pour la premiere fois
I'absence et Patrophie dez cellules de la moelle d'un homme
atteint d’atrophie museulaire. La description de ces lésions
est due au Dr Jules Luys qui donna ainsi une éclatante
démonstration aux prévisions de Cruveilhier.

Ce n'est véritablement qu'a partir de celte époque que
le fatur type Duchemne-Arvan, la poliomyélite antérieunre
chronique, est devenu wne entité morbide avee son histoire
clinique propre, avec ses lésions. Mais il n’y a encore la
qu'une ébauche, et il suffit de parcourir =oit le pelit volume
de Roberts paru en 1838, soit I'article de Jules Simon sur
Patrophie musculaive progressive paru cu 1866 dans le Now-
veaw Dictionnaire de wédecine ef de chirurgie pratigues,
pour se rendre compte de la confusion qui existait dans
Péliologie, la pathoginie et Panatomie pathologique, con=
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fusion bien explicable aujourd’hui que nous connaissons
la diversité des affections rangées sous la méme dénomina-
tion. Seul, le chapitre symplomatologie resle mieux défini
car Duchenne (de Boulogne), en déerivant latrophie muscu-
laire avee transformalion graissense des muscles, Cruveilhier
en déerivant la paralysie musculaire atrophique, Aran
’atrophie musculaire progressive, ont eu surtout en vue la
forme d’atrophie qui devait porter plus tard le nom de type
Duchenne-Aran. Il est méme curienx de remarquer que la
premiére forme d’atrophie déerite soit le méme type qui
anjourd’hui est considéré avee raison comme un des plus
rares parmi les atrophies. In 1866, le diagnostic de 'atro-
phie musculaire progressive était fort simple, ne se faisant
quavec les paralysies de caunse cdérébrale, celles par
lésion d'un oun plusicurs nerfs, avec les paralysies satur-
nines, rthumatismales, etc., et enfin avee la paralysie grais-
seuse de l'enfance dite essenticlle déja décrite par Under-
wood, Heine, Rilliet, mais dont la délimitation bien netie
est encore due & Duchenne dans la premiére édition de son
Traite d'électrolhérapie.

A partir de cette époque, les transformalions dans la con-
ception des atrophies musculaires vont se produire rapi-
dement ; la variété des deseriptions dans les nombreux cas
publiés alors détermineront des sépavations en formes et
une éhanche de classification. De 1866 a 1872, date ou fut
publiée la troisieme édition de 'Zlectrisation localisée do
Duachenne (de Boulogne), parurent, en France seulement. les

=)
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obzcrvations délaillées accompagnées de remarques origi-
nales, de Duménil, de Hayvem, de Charcot, de Charcot et Jof-
frov. Avec ces travaux, anatomie pathologique s’appuyant
encore sur le puissant argument fourni par 'autopsie de
Prevost et Vulpian, par laguelle ces auteurs démontrérent le
rapport de D'atrophie des ccllules motrices de la moelle aver
les lésions des muscles, eclaire définitivement la patho-
génie de latrophie musculaire progressive. A l'étranger
comme en France, des fails récents ou déja éloignés paru-
rent nombreux, mais beaucoup ne répondaient plus & la
description déja elassique. Duchenne (de Boulogne), dans
sa roisieme édition de I'Electrisation localisée lendra déj
i séparer dans l'atrophie musculaive progressive une forme
de Penfance se distinguant de celle de 'adulte par I'hérédite
et par le début de I'atroplie dans les muscles de la face.

« Depuis la dernicre édition (depuis nenf ans) ja1 observe,
dit Duchenne (de Boulogne), un i grand nombre de cus
d'atrophie musculaire progresszive, que je puis aujourdluu
conzidérer cetle maladie comme étant assez commune,

« Cies nouveaux cas jnstifient en général la deseriplion que
j'en ai faite. Quelques-uns d'entre eux sont venus me démon-
trer que 1'atrophie musculaire progressive atteint aussi
I'enfance comme 1'dge adulte, mais avec quelques caracleres
spécianx de méme qu'exceplionnellement et en général héré-
ditairement; c'est ce qui m’aulorisera a faire une deserip-
tion sommaire de l'atrophic musculaire progressive de l'en-
fance. En outre, des faits analomo-pathologiques publiés par
MM. Luys, Lockhart Clarke, Havem, Charcot et Joffroy, efe.,
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onl jeté un nouveau jour sur la pathogénie de celle
waladie. J'ai observé pendaut la vie, les sujets dont
MM. Hayem, Charcot et Joffroy ont fait les nécropsies; j'en
al dessiné & la chambre claire et photographié des prépara-
tions microscopiques : cel examen m'a foreé d’abandonner
'opinion que j'avais soutenue jusqu'alors sur la pathogénie
et particulicrement sur Vorigine périphérique de Uatrophie
musenlaire progressive. »

Il afirme donc son Lype, mais frappé des anomalies, il
preserit dans sa description de nouvelles formes & décrire ef
lui-méme range dans le groupe de la paralysie générale
spinale subaigué, nombre de cas qui ne pouvaient renfrer
dans le cadre de-I'atrophie musculaire progressive.

Grace & lui, furent déja décrites séparément, comme cons-
titnant des maladies autonomes, les affections suivantes :

Paralysie atrophique de enfance ;

Paralysie spinale antérieure de ladulte:

Paralysie générale spinale subaigu® se divizanl en pa-
ralysie spinale antérieure subaigué & forme ascendante et
i forme descendante ol en paralysie générale spinale dif-
[uze subaigui;

Atrophie musculaire progressive avec distinction d'une
lorme un peu particuliére de enfance ;

Paralysie labio-glosso-laryngée « qui peut exister coinci-
demment avee une autre atrophie musculaire » ;

Paralysie pseudo-hypertrophique ou myosclérosique.

(est vers cette époque que commence la période ap-
pelée a jusle fitre période de démembrement de V'atrophie
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musculaire progressive; ¢’est alors que des affections carac-
térisées par une évolution clinique et une anatomie patho-
logique spéciales vont étre extraites de la description pre-
miére. Déja le Pr Charcot en 1865 communiquait & la Société
médicale des hopitaux un lait d’observation et établissait
nettement les prineipaux points de I'histoire clinique et ana-
tomique de ce qu'il appela plus tard la sclérose latérale
amyotrophique; en 1869, en collaboration avec M. Joffray,
il publia deux observations nouvelles ; enfin, en 1872, dans
un cours professé & la Faculté, 1l fit connaitre les raisons
qui permettaient de séparer l'atrophie musculaire progres-
sive de la seldrose latérale amyotrophique. Dans les lecons
de 18741l prouve, au point de vue clinique et analomique, que
des observations analogues ont ¢été publiées par Duménil
(1867); Duchenne, Leyden, Otlo Barth (1871) ; Hun (1872);
Wilkes, L. Clarke (1873); Maier, Fribourg, ete., mais ratta-
chées soit & I'atrophie musculaire progressive, soit a la para-
lvsie bulbaire.

Les travaux ultérieurs du I Charcot et de l'école de
la Salpétriere, de nombreux mémoires publiés tant a I'étran-
ger qu'en France, n'ont fait qu’affirmer, malgré quelques
détractenrs dont on pourrail presque soupconner la honne
foi, lautonomie de la sclérose latérale amyotrophigque
connue a juste titre sous le nom de maladie de Charcot.

Les travaux du PrCharcot en 1871, la these de M. Joffroy
en 1873 créent de toutes piéces la pachyméningite cervicale
Liypertrophique; cette maladie, désormais, a sa place parmi
les atrophies musculaires, Sa dislinetion de la sclérose laté-
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rale amyotrophique, la connaissance des alrophies muscu-
laires dans le cours du labes, dans les myélites cavi-
laives, ele., a permis au Pr Charcot dans ses lecons de 187% de
diviser les atrophies musculaires, ou plulot, suivant son ex-
pression, les « amyotrophies spinales chroniques » en proto-
pathiques el deutéropathiques.

« Une lésion exactement limitée aux régions antérieures
de la substance grize el laissant parfaitement indemnes tous
les autres départements de la moelle épiniére, subslance
blanche et substance grise, tel est le substratum anatomique
dans une certaine forme d’atrophie musculaire progressive
qui répond & peu prés cliniquement au type vulgairve tel
quil a été déerit par Cruveilhier, Duchenne (de Boulogne),
Aran, et a laquelle nous donnerons, si vous le voulez bien,
la qualification de spinale profopathique.

« La conslitulion de cette forme protopathique de 'atrophie
musculaire spinale, qui reproduit en quelque sorte, je le
répéte, dans le mode chronigque, la paralysie inlantile, est
relativement [ort simple, Ainsi, 1'élément anatomo-patholo-
gique est représenté : 1o dans la moellé, par une lésion
systémaliquement limilée aux cornes grises antérieures;
Faltération des grandes cellules nervenses étant d’ailleurs
une condition nécessaire, sine gua non, et parfois la seule
lésion appréeiable; 2o dans les racines motrices et les nerls
moteurs périphériques, par une atrophie plus ou moins pro-
noncée, conséquence de la Iésion spinale; 3° enfin, dans les
muscles correspondants, par des lésions trophiques que
nous aurons a passer en revue et d'on procéde, i propre-






TR | s

myelie ou hydromyélite et qui méritent d’étre mentionnees
-pécialement »; quelques exemples de tumeurs intra-spi-
nales (gliomes ou sarcomes), quelques cas de sclérose en
plagues, et enfin la sclérose latérale amyolrophique.

Voici done, priz dans le domaine de ce que l'on appe-
lait l'atrophie musculaire progressive, une série de nou-
velles maladies dont une surtoul, la waladie de Chareol,
ahsorbe une grande partie des faits compris jusqu’alors dans
{"atrophie musculaire progressive décrite par Cruveilhier.
Duchenne et Aran. Il semblerait que cela en doive amoindrir
Iimportance; il n’en est cependant rien, car c’est vraiment
a partir de ce moment que cetle {orme d'amyotrophie chro-
nique ressort avee toute sa pureté el devient un type ab=o-
lnment classique.

En méme temps que le Pr Charcot enrichissait la pathologie
nerveuse d'une nouvelle entité morbide et qu’il établissait
cette importante distinetion en amyolrophies protopathiques
el deutéropathigues, il prévoyail par 'éinde de la paralysie
pseudo-hypertrophique les atrophies de eanse unigquement
musenlaire et préparait déja ainsi la grande séparation des
atrophies chroniques en myopathies et my¢élopathies,

La paralysie psewdo-hypertrophique on iayosclérosigue
déjA déerite par Duchenne (de Boulogne) en 41853 et qu'il
prouva étre une véritable atrophie musculaive, ful reprise
par le Pr Charcot qui, confirmant les travaux d’Eulenburg el
iohnheim, la rangea catégoriquement parmi les amyotrophies
d'origine périphérique; c’est cette paralysie pseudo-hyper-
trophique qui servit d’amorce anx auires types,
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et les nerfs périphériques sonl indemnes; ¢’est une affection
du systéme musculaire... On doit donc désormais, en dépit
de si grandes analogies cliniques, distingner nettement
Latrophie musculaire progressive myélopathigue de Padulte
type Aran-Duchenne, de l'atrophie musculaire progressive
myopathique de Venfance, el fuive de celle dernmere une
affection 4 part. Pour éviter toute confusion, nous donnons
i cette affection le nom de wyopathie atroplique progres-
sive. » Le mémoire de MM. Landouzyv-Déjerine parut iz ex-
tenso en février 1885,

Le 27 mars 1886, Erb traca de sa forme juvénile une
description précise et méthodique. Il la compara avec les
autres tvpes de myopathies déja déerites et conelut qu'il ne
sagissait pas la d'especes dislincles mais de formes d'une
méme maladie qu'il proposa de nommer dyslrophies muscu-
laires progressives. Dans celle nouvelle conception Erb esl
d'aceord avee le Pr Chareot quile 10 février 1885 fit sa remar-
quable lecon sur la revision nosographique des atrophies
musculaires progressives, ou, tout en contribuant par des
recherches personnelles & la connaissance des myopathies,
il posa la base définilive d'une classification des atrophies
musculaires, maintenant 4 pen prés universellement aceeptée.
Ainsi qu'il V'avait élabli dix ans auparavant, il existe des
amyolrophies spinales deutéropathiques et des amyotrophies
spinales protopathiques; mais, « & colé des amyotrophies
d'origine spinale, il exisle toule une classe qui chagque jour
sagrandit, dans laquelle la myopathic progressive plus ou
moins géndéralisée est indépendante de toute lésion des






rant les causes des amyotrophies spinales deutéropatingues,
ite 'hydromydlie on syringomyélie, cerlaines myélites avec
cavild, les glidmes et sarcomes dans la moelle, Mais, comme

I'a dit le P* Charcot, ¢'est i Schultze et & Kahler que revien-
nent 'honneur, i partiv de 1882, d’avoir rattaché a la syrin-

gomyélie un cerlain nombre de symptomes fonctionnels on

i R R .

organiques ui lai sont propres, En Irance, cette maladic
n'avait guére attivé lattenlion avant les observations de
M. Debove puis de M. Déjerine en 1889; les lravaux de
MM. Joffroy et Achard et les lecons consacrées par le
Pr Charcot & ce sujet vers laméme époque ont établi définiti-
vemenlt cette maladie & son rang.

Rien qu'en lisant la deseription de Duchenne (de Bou-
logne) des troubles de la sensibilité dans I'atrophie muscu-
laire progressive, qui se rapportent si évidemment & la syrin-
gomyélie, on peut se rendre compte de ce que la séparalion
de cette affection a reliré au type Duchenne-Aran, puis-
quil dit les avoir constatés dans un hon tiers des cas,

(est Duménil (de Rouen) qui semble étee le premier qui
all cherché a dégager la névrite périphérique interne el &
Ini assigner une place spéciale; en 1864, il publia un travail
intitalé : Paialysic périphérigue du wmourement el duv sen-
timent portaut sur les quatieinembres;: atrophie desrameau s
nerveur des parties paralysées; Tobservalion qui a éié le
point de départ de ce travail ressemblerait, d’aprés Duménil,
@ celles rangées par Duchenne (de Boulogne) parmi les
 paralysies générales spinales.

En 1866, il publia unsecond travail intitulé : Coutribution
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névrites; mais, dans une autopsie récemment praliquée par
M. Marinesco, il y avait des lésions spinales trés prononeées ;
celte affection doit done étre ¢liminée du cadre des polyné-
vrites.

Quoi quil en soit, et bien que souvent bheaucoup trop
nait été accordé aux polynévrites, celles-ci ont pris un
rang important parmi les atrophies musculaires et ont con-
tribué de plus en plus 4 limiter le champ déja tant restreint

de la poliomyélite antérieure chronique.

En reprenant les connaissances acquises sur les atrophies
musculaires et en adoptant la classification proposée par
le P* Charcot en 18835, on peut établir le tableau suivant qui
sans vouloir prétendre a étre définitif résumera les acquisitions
faites dans ce sens depuis 1849 et fera mieux ressortir le
rang qu'il convient de donner an type Duchenne-Aran (1),

(1) Nous éliminons volontairement de ee tableau les amyotrophies
des hémiplégiques, les amyotrophies réflexes et les amyotrophies
hystériques. Nous ne signalons également que les formes absolument
classiques,



Premier groupe. - MYELOPATHIES

——

A. — AMYOTROPHIES AIGUES

Vo Paralysie infautile el paralysie spinale de Uaduvlte.
A fection systématigue. (Duchenne, Charcot, Cornil, Pré-
vost et Vulpian, Joffroy, ete.)

Au point de vue anatomique : destruction rapide des cel-
lules des cornes antérieures de la moelle, quelquefois lésion
concomitante de la substance blanche immédiatement avoisi-
nante. Au point de vue clinique : premiére période d’invasion,
début brusque, le plus souvent fébrile, la paralysie s'accuse
d’emblée et des I'origine acquiert son maximum d'intensitc,
Deuxiéme période de régression; du 2¢ au 6¢ mois la paralysie
s’atténue et disparaitdanscertaines régions; mais certains mus-
cles s'atrophient de plus en plus, et dans les membres ou seg-
ments de membres affectés il y a un arrét de développement et
consécutivement des déformations.

La paralysie spinale de 'adulte, niée par quelques auteurs
qui veulent en faire une polynévrite, se comporte de la méme
fagon mais en raison de I'age des sujets, il n'y a pas d’arrét de
développement.

20 Myélite aigué centrale.

Jo Hématomyélie.

Ao Mydlites travinatigues.

B Paralysie générale spinale antérievre subaigué. (Du-
chenne (de Boulogne), Cornil et Lépine, Weber, Oppen-
heim, ete., Ravmond, Bloeq et Marinesco.)
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Acceptée difficileraent par les auteurs, existe cependant
réellement, Sorte de forme subaiguit de paralysie spinale
aigui* de l'adulte.

Au point de vue anatomique : atrophie des cellules gan-
slionnaires avec maximum soit au renflement cervical, soit au
renflement lombaire. Atrophic des racines antérieures, sou-
vent lésions dans la substance blanche, limitée tantot au reste
des cordons antéro-latéraux, tantdt envahissant le faisceau
pyramidal, Lésions des nerfs dans les extrémités intra-mus-
culaires des muscles atrophiés,

Au point de vue clinique : affaiblissement et progressive-
ment abolition des mouvements volontaires affectant d'ordi-
naire primitivement les membres inférieurs ou l'un d'eux,
quelquefois les supérieurs et se géneéralisant ensuite. Atrophie
en masse des muscles paralysés. Evolution en quelques mois
ou quelques années, terminaison fatale ou guérison. a) Forme
a4 marche ascendante. & IYorme a marche descendante.
¢) Forme paralysie géncrale spinale de Landouzy-Déjerine &
evolution plus rapide, & extension généralisée des troubles, i
terminaison favorable. d La forme mixte d'Erb qui est pour
ainsi dire l'intermédiaire entre le type Duchenne-Aran et la
paralysie générale spinale subaigui.

B. — AMYOTROPHIES CHRONIQUES

[. — AMYOTRUPHIES FPROTOPATHIQUES

Lo Atrophie museulaive progressive type Duchenne-
Awran. (Duchenne-Aran-Cruveilhier, Luys, Lockhart Clarke,
Charcot, ete.)

Au point de vue anatomique : destruction lente, progressive
des cellules des cornes antéricures de la moelle, Lésion con-
comitante fréquente dans le reste des cordons antéro-latéraux,
Au point de vue clinique : a) U'atrophie est individuelle, «c’est




le facies de ]Ja maladie »; b) secousses fibrillaires; ¢! conser-
vation de la contractilité faradique tant qu'il reste des fibres
musculaires; d) le plus souvent 'atrophie commence par un
des membres superieurs et surtout par la main pour re-
monter cnsuite; ¢} il se développe des déformations, des
griffes; f) le début et ]Ja marche sont lents et progressifs; la
maladie ne rétrocéde jamais.

20 Paralysie labio-glosso-laryngée. (Duchenne, Charcot.)

Il faut remarquer ¢gue la plupart des cas de paralysie labio-
glosso-laryngce ne font pas partie de cette subdivision, qu’elles
constitunent des amyotrophies dentéropathiques et se lient a la
sclérose latérale amyotrophique. Elle pent se lier également
mais plus rarement au type Duchenne-Aran. Comme maladie
propre au point de vue anatomique : atrophie des cellules ner-
veuses motrices des noyaux bulbaires. Au point de wue cli-
nique : affection qui envahit successivement les museles de la
langue, ceux du voile du palais et I'orbiculaire des 1¢vres, qui
produit conséquemment des trouhles progressifs dans larti-
culation des mots et dans la déglutition, qui 4 une période
avancée se complique de troubles de la respiration; dans
laquelle enfin, les sujets succombent ou & I'impossibilité de
s'alimenter, ou pendant une syncope.

II. — AMYOTROPHIES DEUTEROPATHIQUES

1o Sclérose latérale amyolrophigue ow atrophie muscu-
[aire type Chareot.

Pour Charcot la lésion des cornes antérieures est conse-
cutive a celle des cordons latéraux.

Anatomiquement : sclérose symétrique du systéme pyra-
midal et atrophie des cellules des cornes antérieures. Fréquem-
ment lésion du reste des cordons antéro-latéraux. Au point de
vue clinique : comme dans le type Duchenne-Aran l'atrophie
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est ici fatalement progressive, il y a des secousses fibrillaires et
de la conservation de la contractilit¢ ¢lectrique tant qu'il reste
des fibres musculaires. Mais la paralysie prédomide sur l'atro-
phie, il y'a souvent des douleurs, il y a exagération des
réflexes tendineux et des contractures, la marche est rapide, la
mort est due le plus souvent & la paralysie labio-glosso-la-
ryngce.

2o Pachyméningite cervicale hypertrophigue. (Charcot,
Joffrov.)

Anatomiquement : lésions des méninges et particulicrement
de la dure-mére cervicale; consécutivement, altération diffuse
de la moelle cervicale, lésion des cornes et des racines; degé-
nération secondaire des cordonslatéraux. Au point de vue eli-
nique : premiere période, douleurs exirémement vives dans
la partie postérieure du cou et dans les membres supéricurs;
deuxieme peériode, cessation des douleurs, paralysie avec
amyotrophie des membres supérieurs; I'atrophie respecte en
partie les museles qui dépendent du radial, d'ou griffe avee
extension de la main prédominante; paralysie spasmodique sans
amyotrophie des membres supérieurs, guérison possible.

3 Syringomydlie. (Schullze, Kahler, Charcot, Debove,
Déjerine, Joffroy, Achard.)

Au point de wvue anatomique: lésions médullaires avee
cavilé généralement constituée par un glibme qui ocecu-
pent la substance grise postérieure en général dans toule
I'étendue de la moelle, mais prédominant dans le renflement
cervico-brachial et envahissant trés souvent les cornes anté-
rieares et la substance blanche. Au point de vue clinique :
dissociation de la sensibilité (perte de la sensibilit¢ a la dou-
leur et i la température, le toucher é¢tant conservé), troubles
trophiques cutanés, scoliose fréquente, amyotrophie des mem-
bres supdrieurs; évolution extrémement lente 4 peu pres fata-
lement progressive.
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Les amyotrophbics des tabétiques reconnaissent parfois pour
cause une lésion des cornes antérieures (Charcot, Joffroy,
Marie, Koch|. Elles seraient dues, dans d’autres cas (Djerine),
a une neévrite périphérique.

oo Divers types de myelite centrale.

bo Zwmeurs intro=-spiuales,

70 Selérose e plagues.

' Amyotrophies existent mais sont tres rares.)

I1I. — FORME PARTICULIERE D'ATROPIIIE PROGRESSIVE S0(-
VENT FAMILIALE DEBUTANT PAR LES PIEDS ET LES JAMBES BT
ATTEIGNANT PLUS TARD LES MAINS, (Charcot, Marie. Hotfmann,
tiombault et Mallet, Déjerine el Sotlag, ele., Marinesco.)

Atrophie musculaire progressive débutant par les pieds et
1:s jambes, envahissant plusieurs années apres les moeins ot
les bras. Intégrité des muscles du trone, des épaules et de la
face. Contractions fibrillaires. Troubles vaso-motcurs dans les
membres atteints, Sensibilit¢ guelquefois atteinte. Réaction de
déginérescence dans les museles atrophiés, Début duns Uen-
fance, caractére familial. Au point de vue anatomique : atro-
phie des cellules des cornes antcrieures, selérose des cordons
postéricurs, dégénérescence et névrite interstitielle des nerfs
périphériques.

(C’est une forme de transition dont les autopsies sont rares;
il est difficile de Ia ranger actuellement dans I'un ou 'autre
groupe, il semhble pourtant qu'elle doive rentrer dans les mye-
lopathies.




Deuxiéme groupe. — NEVRITES

Ce groupe est encore & I'ctude et neccessite de nouvelles re-
cherehes; les pathologistes ne sont point d’accord sur le role
des névrites périphériques,

Nous nous contenterons de donner [la classification de Ley -
den, qui, quoiqu’elle ne réponde pas a tous les desiderata,
indique au moins les causes incriminées des névrites. Il faut
cependant remarquer gue toutes les névrites ne donnent pas
licu & 'amyotrophie. Celle-ci ne se développe que quand il y a
destruction des tubes nerveux moteurs.

1° Forme infectieuse.

e ) Diphtérie, fievre typloide et autres maladies infectieuses.

b) Névrite infectieuse primitive et béribéri.

¢) Névrite multiple consécutive a la syphilis et a la tubercu-
lose.

2o Forme loxigne.

Intoxication par plomb, avsenic, mercure, phosphore, oxyde
de carbone, sulfure de carbone, ergot de seigle, aleool.

Les nevrites dues a l'alcool et au plomb sont toutes deux
caractérisées le plus souvent par des amyotrophies accentuées,
mais elles différent essenticllement 1'une de 'autre; la para-
Iysie saturnine prédomince aux membres supérieurs et ne
s'‘accompagne pas de douleurs; la paralysie alcoolique prédo-
mine aux membres inféricurs ¢t s’accompagne de douleurs
tres vives fulgurantes,

3° Lorme spontaide.
Surmenage, refroidissements excessifs,






Troisieme groupe. — MYOPATHIES

Toutes les formes de myopathie sont progressives, peu-
vent pourtant s’arréter dans leur évolution, qui est générale-
ment lente, mais ne rétrocedent jamais. L’hérédité y joue un
grand role.

1° Paralysie pseudo-hypertrophigue. (Duchenne, Eunlen-
burg, Cohnheim, Charcol.)

Atrophie des fibres musculaires et hypertrophie du tissu
interstitiel. La maladie débute dans l'enfance. Elle atteint
d’abord les membres inférieurs, les membres supérieurs peu-
vent se prendre ensuite, mais les mains sont généralement res-
pectées. La plupart des muscles atteints présentent une aug-
mentation de volume, un relief énorme. On peut quelquefois
rencontrer dans cette forme quelques muscles atrophiés sans
hypertrophie.

20 Forme juvénile d'Lrb.

La forme juvénile d’Erb présente de grandes analogies
avee la paralysie pseudo-hypertrophique. Eile débute géné-
ralement vers la vingtieme année. Le début a lieu par les
membres supérieurs, les bras en particulicr, et les muscles de
la eeinture scapulaire; jamais par les éminences thénar et
hypothénar. Les membres inférieurs peuvent étre pris a4 leur
tour. Les mollets, comme dans la paralysie pseudo-hyper-
trophique, restent en général indemnes de toute atrophie.
L’atrophie est le fait caractéristique, I’hypertrophie est rare.

o Latrophie musculaire progressive de enfance de
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gmngéhuﬁ deviennent une banalilé; les remarques qui les
accompagnent sont pleines de restrictions, les anomalies
cliniques sont fréquentes; dans loutez, ou presque toutes,
Pexamen microscopique reléve des lésions de la substance
blanche. Aussi, esl-il tout naturel que cerlains, se laissant
peunt-étre entrafner & unc généralisalion un pen hative,
n'aient point voulu reconnaitre pour un type spécial celle
atrophie Duchenne-Aran qui pour eux aurait véen comme
forme nosologique. Gowers en Angleterre (1), sappuyant sur
I'opinion de Leyden qui le plus calégoriquement parmi
bien d’autres en Allemagne avait refusé de rveconnaitre la
distinetion entre la forme protopathique et la sclérose laté-
rale amiyotrophique, confond dans une deseription unique
gous le titre d’atrophie inusculaire spinale chronique
(Clironic spinal muscular Atrophy) le type Duchenne-Aran
et la maladie de Charcol. « Daus les cordons blancs il y o
eit général wne dégénéralion considérable ef souvent presque
totale des faisceans pyramidavs, anlérieurs ef laléraus. ..
Je w'ai pas encore venconlré win senl cas datroplie muscu-
laire progressive dans lequel les tractus pyramidous aient
élé intacts, el il w'a pas été publié, que je sache, un seul cas
de ce genre depuis que Uallentlion a élé altivée sur la lésion
de ces tractus par les vecherches de Charcol. »

« ... 11 est probable que les faisceaux pyramidaux sont dége-

nereés, sinon constamment, en tous les cas dans une si grande
proportion des cas d’atrophic musculaire progressive que la

L A Manwal of diseases of e nervous system, by W. R, Gowers,
London 1886, Vol. I, pages 375 ct suiv.
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distinetion de Charcot n'aboutit en somwme qu'a donner un
nouveau nom i une vieille maladie. Il y aura ou non des
symptomes de sclérose latérale, suivant que la dégénération
des fibres pyramidales est ou n'est pas plus étendue que la
deégénération compléte des. cellules nerveuses qui eausent
I"atrophie non spasmodique. Si cette derniére est totale, les
faisceaux pyramidaux peuvent étre complétement dégénérés
sans qu'il y ait cependant de symptome caractéristique de cette
dégénération. D'autre part, les bras et les jambes peuvent étre
le sicge d'une paralysie spastique, preuve d'une dégénération
da systeme pyramidal, et 'atrophic non spasmodique peut
¢ire limitée a quelques museles des mains. Entre ces eas il y
v toutes les variétés d'intensite ot de sicge de 'atrophie non
spasmodique, de la paralysie spastique et de I'atrophie spasmo-
dique. Seule cette derniere indique qu'il s'agit d'une affection
seccondaire, dans son apparition, & la dégénération pyramidale,
et méme alors sculement en partie secondaire a la cause.
Done, la division en deux classes dans lesquelles le méme cas
peat verser a différentes periodes) est moins en harmonie avee
les faits nosologiques, que n'est la constatation de I'étendue
variable de la lésion et de la variéteé correspondante de Vaspect
clinique et de la marche. »

Nous nous conlenterons de citer ces quelques passages de
Giowers sans vouloir entrer dans une discussion théorique
(ui nous entrainerait trop loin de notre sujet; nous insiste-
rons toutefois sur son affirmalion que jamais il n’a rencontrdé
d'atrophie musculaire progressive sans lésion du faisceau
pyramidal el qu’d sa connaissance il n'en a pas été publié
win seud eas depuis la deseription de Charcot (1).

(1) L'auteur semble d'ailleurs regretter lui-méme cette afhrmation

.Ltu’gﬂrique, puisque quelques pages plus loin il dit qu'il est proballe

rjue les faisceaux pyramidaux sont dézénérés sinon constamment, tout
au moins dans nne grande proportion des cas,
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vue toul différent, esl aussi catégorique que Gowers; nous
ne croyons pouvoir mieux faire que de citer in extenso 'im-
portant passage ou il expose les idées qui l'ont conduit
ne pas consacrer de chapitre & l'atrophie Duchenne-Aran
dans un Traité de médecine,

« Le chapitre des poliomyélites (1) est un de ceux que les
progres de la pathologie géncrale et de l'anatomie patholo-
gique neurologique ont le plus profondément modifiés,

« Une des divisions les plus importantes de ce chapitre, celle
consacrée a 1'atrophie musculaire progressive Duchenne-Aran,
g’est écroulée de fond en comble, et ¢’est & peine 8i de cet amas
de décombres quelques matériaux restent qu'on puisse utiliser.
L'atrophie musculaire progressive de Duchenne-Aran (2), que
les anciens auteurs considéraient comme la base la plus solide
de la neuropathologie, a cess¢ d’exister, sapée d'abord par la
selérose latérale amyotrophique, puis simultanément par la
myopathie progressive primitive et par les polynévrites. Celles-
ci se sont partagé ses dépouilles. Ont-elles entiérement assimilé

(1) « Iln'est iei question que des poliomyélites en général. On trou-
vera plus loin I'étade de la paralysie spinale infantile, de la selérose
latérale amyotrophique, cte., les maladies sont placées les unes aprés
les autres, suns ancunc tentative de classification, parce que dans la
période d'évolution ot nous nous trouvons, auneune classification ne
semble suffisamment rationnelle. »

(2) « Les directeurs de ce Traité m’ayant, et je leur en suis tres
reconnaissant, laissé toute liberté dans la composition de cet article,
je dois déelarer que si, contrairement aux usages, je n'ai pas consacré
de chapitre i UATrRorHIE MUSCULAIRE PROGRESSIVE DucHENNE-ARAN, c'est
uniguement sous ma responsabilité et pour les raisons exposées dans
le texte de cet artiele. C'est pour les mémes raisons que j'ai eru ne pas
devoir écrire le chapitre PARALYSIE GENERALE SPINALE SUBAIGUE qui figure
dans la plupart des Traités, L'un ct 'autre chapitres ne peuvent, i mon
avis, étre réédifiés que lorsque la question des « polynévrites » aura
été définitivement tranchée et lorsque 'on saura définitivement quel
est le réle de la moelle dans la genése des paralysies et des amyotro-
phies consécutives aux infections et aux intoxications, »



leur conquéte? 11 serait imprudent de l'affirmer. Pour ce
qui est de la myopathie progressive primitive, il semble que le
terrain gagne lui appartienne sans conteste; mwais pour les
polynévrites il en est autrement. Déja survient une réaction,
les travaux se multiplient dans lesquels, a ¢0té des lésions plus
on moins accentuées des nerfs périphériques, on en décrit qui
si¢gent manifestement dans la moelle, au niveau de cette subs-
{ance grise des cornes antérieures que les plus fervents adeptes
de la doetrine des névrites périphériques déclaraient exempte
de toute altération. Jusqu'on ira cette réaction, on ne saurait
encore le dire; il n'est pas impossible qu’elle parvienne un jour
& rendre i la poliomyélite antérieure chronique sa splendeur
premiére. Pour ma part, j'aila conviction que, dans la majeure
partie des-cas, les prétendues névrites périphériques sont pures
ment et simplement la conséquence d’altérations centrales, et
que parmi ces aliérations centrales celles de la substance grise
médullaire jouent un réle de premier ordre. .

« Quoi qu'il en soit, que les lésions de la substance’
grise des corncs antérieures soient plus 6u moins fréquentes,
qu'elles soient plus ou’ moins intenses, le fail est que le
point de vue sous lequel on doit les considérer aujourd’hui
a considérablement changé, et cela seul constitue un pro-
gres eapital, Dans 'aricienne maniére de voir, la poliomyélite
antérieure chronique constituait, tant par rapport 4 l'ana-
tomie pathologique que par rapport a la cl nique, une:
entité morbide tout a fait a part. Cette entité morbide
consistait cssentiellément dans la dégénération des grandes
cellules ganglionnaires des cornes antérieures; il s'agissait
I d'une dégénération s'effectuant d’une facon spontanée par
une sorte de destruction autonome de ces cellules; un sys-
teme anatomique se trouvait ainsi primitivement atteint,
d'ou le classement de cette affection parmi les maladies systc-
matiques primilives de la moelle. Actuellement on a pu se
rendre compte de ce fait que les lésions des cellules des cornes
anlé ieures, lorsqu’elles existent, sont, presque toujours, sinon



el

toujours, consécutives a 'influence de certains agents (infec-
Ltions, intoxications, sur le systémce nerveux ; ce sont des lésions
essentiellcment secondaires. De telle sorte que leur systémati-
sation, tout en étant réelle, se produit par un mdéeanisme bien
différent, puisqu’elle est due uniquement &4 une action élective
sur la substance grisc antérieure des facteurs signalés plus
haut : infections, infoxications. Cette action clective n'est
d’ailleurs pas pour nous surprendre, car personne n'ignore de
quelle finesse de dissociation physiologique sont capables,
dans leur action, certains poisons, tels que le curare, la bella-
done, ete. ; rien ne s'oppose done 4 ce que les poisons dus aux
toxines dorigine microbienne ou produites par l'organisme
malade jouissent d'un égal pouvoir de dissociation. Un cha-
pitre special sera réserveé aux affections de la moelle consecu-
tives aux infeetions et anx intoxications; 1'étude des poliomye-
lites dues a ces causes y prendra place; ontrouvera également,
dans les pages consacrces a la paralvsie infantile, quelques
renseignements sur cette forme singuliere de la poliomyélite
antéricure chronique qui se développe tardivement dans 'age
adulte chez les sujets atteints pendant l'enfance de paralysie
atrophique,

« Il reste cependant des cas, en treés petit nombre (Oppenhein,
Nonne), dans lesquels, sans qu'on soit absolument autorisé &
admettre l'existence d'une infection ou d'une intoxication, on
a vu ¢voluer une atrophie musculaire progressive due a unc
lésion des cellules ganglionnaires des cornes antérieures. 1l
est vrai que dans les deux cas d’Oppenlieim et de Nonne la
substance blanche n'était pas absolument intacte (1) mais
présentait, dans les cordons antéro-latéraux, et méme dans

(1, « Il me semble d'ailleurs illogique d'admettre, apres les recher-
ches de Golgi, Ramon y Cajal. von Lenhossck, Killiker, ete., sur la
structure de la moelle, que les cellules des cornes antérieures
puissent disparaitre sans que dans différents points des faisceaux
hlanes de la moelle un certain nombre de fibres dégénérent. A la
puiiomyélite doit done s'ajouter presque toujours un degré plus ou
moing prononceé de leucomyélite. »
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les cordons postéricurs, des fibres dégénérées en assez grand
nombre pour modifier dans certains points la coloration de ces
cordons, Ainsi avee la meilleure volont¢ du monde, il serait
impossible de considérer ces cas comme des exemples de la
poliomyélite exclusivement antéricure des anciens auteurs,

« Cette maladie doit done Ctre rayée des cadres nosologiques
en tant que maladie autonome, en tant qu'atrophie musculaire
progressive de Duchenne-Aran. Il faudrait bien se garder
d’ailleurs, ainsi que nous venoens de le dire, de nier existence
de lésions poliomyélitiques antérieures aiguits ou chroniques,
soit au cours de certaines infections ou intoxications, soit
peut-Gtre méme dans certains cas de myopathie primitive pro-
gressive (Strumpell), soit enfin dans quelques chservations
d'amyotrophie hereditaire Hoffmann) 1), »

[cl encore nous insisterons sur des passages tels que
« l'atrophie musculaire progressive Duchenne-Aran est
écroulée de fond en comble » et « Talrophie musenlaire
progressive de Duchennc-Aran a cess¢ dexisler », et
encore « cette maladie doit done étre rayée des cadres nozo-
logijues en tant que maladic anlonome, en tant qu'atrophie
mvsculaire progressive e Duchenne-Aran ». Mais ces
affirmations méme font vessortir les hésitalions qui les
accompagnent. Il semble que Fauteur, enlrainé par des con-
ceptions d'un intérét indiscutable, nie presque par principe
celle aflection qui semble avoir dizparn, et @il ne demande
qu'a avoir des preuves de =on existence.

Les prenves, nous crovons pouvoir les fournir en méme
Lemps que nons espérons démontrer que les lésions de la
substance Dblanche, si fréquemment rencontrées dans les

(1) Traité de médecine, tome V1. pages 308 ot suiv.






Observations servant a démontrer l'autonomie
du type Duchenne-Aran.

L’atrophie musculaire spinale protopathique est considérée,
¢t non sans raizon, comme une affection rare; mais 1l ne
faut pas pousser trop loin cetie opinion, car, plutot que
Iaffection elle-méme, ce sont les observations completes,
¢'esl-A-dire suivies d'autopsie, qui sont peu fréquentes. I
est eertain, toutefois, que la sclérose latérale amyotrophigne
ot surtout la syringomyélie sont des affections heaucoup plus
communes. Le type Duchenne-Aran est essentiellement
chronique dans sa marche, sa durée dépasse souvent dix
années; de 1a cette pénurie d'antopsies. Les cas que nons
publions, et sur lesquels nous nons fondons pour la réhabili-
tation de ce type nozologique, n'en sont que plus intéres-
sants,

Cliniquement il n'en est pas de méme, et sans compter les
cas qui pourraient soulever le moindre doute ni cenux tout i fait
an deébut dont I'évolution ultérieure ne peut étre assurée, il
nous a ¢té permis de relever cing observalions rien que dans
la clinique de la Salpétriére. Nous nous contenterons de pu-
blier ces observations qui,sans commentaires, démontreront
quil existe un type elinique répondant absolument 3 I des-
eription donnée par le Pr Charcol en rappelant les mémoires
de Duchenne et Aran (1). Un seul de ces cas a élé suivi

'_1]* Nous rappellerons i ce propos que M, Tzélépoglou dans sa thise
publie denx ecas ohservés cliniquement dans le service de M, le
Pr Grasset. (Th, de Montpellier, 1802.)
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d'autopsie, celur du nommé Lel..., vieux malade de la cli-
nique servant de type de démonsiralion et qui, bien fréquem-
ment, avait él¢ montré pz& le P Charcot en opposition &
des malades afteints de sclérose lalérale amyotrophique.
M. Brissaud, fidéle aux traditions de 1'école a, dans le méme
but, fait voir ce walade aux éléves quelques semaines avant
sa mort (1).

Nous publion= <. outre un cas complet non d'atrophie
type Duchienne-Aran a proprement parlermais de poliomyélile
subaigué ; ce cas i (volutionrapide (deux ans) a présenté, sauf
la marche et la parésie précédant 'atrophie, l’aspect.cliniquc-
de la maladie de Duchenne-Aran; Uauntopsie a prouvé que les
lésions élalent idenfiques. Sans préjuger de la pathogénie
encore inconnue dais un cas comme dans l'autre, ce fait, rap-
proché d'ailleurs de quelques cas analogues, nous permet
d’affirmer que la poliomyélite subaigué (2), anwmoins guand elle
affecte cetle formie, est identique & 'atrophie type Duchenne-
Aran, fout comme lc zoat entre elles la phtisie galopante et la
tuberculose pulmonire chronique; il n’y a 14 qu'une diffé-

(L) E. Bumssvn, Lecous sur les maladies du systéme nerveux (Salpé-
triere, 1893-34), recueillies et publiées par H. Meige. Leg. I et II.

(2) Contraivement 4 la majorité¢ qui comprend sous le nom de polio-
my¢élite antéricure subaigui et chronique la paralysie générale spinale
antérieure subaigul’ de Duchenne, nous nous contenterons d'affecter
i celle-ci le terme de suLaigu, le mot chronique ne devant s'associer
i poliomyélite antéricure que pour dénommer le type Duchenne-Aran.

Nous ne nous dissimulons pas ee que eette terminologic présente
de défectuenx ;nous la conservons toutefois, lejmot myélite étanteon-
saeré par l'usage et, d'autre part, poliomyélite, proposé par Kussmaul,
ayant ¢té plus généralement adopté que téphromyélite proposé par
Chareot et de apodomvélite proposé par Valpian. .
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(Clinique de la Salpétriére. )

Mag... (Pierre), agé¢ de 43 ans, ébéniste, entré le 15 octo-
bre 1894, salle Bouvier.

Antécédents héréditaires.— Peremort a 26 ans de tubereulose
pulmonaire; mére dgdée de 62 ans et bien portante.

Ni fiére ni sceur.

Grands-parents paternels et maternels bien portants. Il en
est de méme des oncles, tantes, cousins, ete. En somme pas de
tare névropathique dans la famille, Le malade connait bien la
plupart des membres de sa famille et est trés explicite sur
Pabsence de tare pathologique.

Antécédents personnels, — Pas de maladies de 'enfance. 11
va en classe de 4 & 11 ans et apprend facilement & lire, éerire,
compter, ete.

A 21 ans, fait un an de service militaire. Déja, 4 18 ans,
avait fait cinq mois comme frane-tireur en 1870,

Pas de maladies vénériennes d'aucune espéce. Pas d’alcoo-
lisme, pas d'intoxication d’aucune sorte.

Le malade est marié, il a une petite fille de 6 ans bien
portante,

En 1892, il a eu l'influenza durant huit a dix jours, la
eonvalescence a duré deux mois; il s'est bien et complétement
rétabli.

En 1893, mois de septembre, récidive d'influenza suivie
d'une convalescence d'un mois; il s'est encore entiérement
rétabli.

Aun mois de janvier 1894, il s'est apercu un jour en voulant
rouler une cigarette que son poice dreit était « paresseux ».
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Jusque-la, il n'avait remarquc aucune géne dans les divers
mouvements des doigts. Celte paresse du pouce était peu
accusée,

Trois & quatre semaines apres, il a constaté que lindex
droit était géné a son tour dans ses mouvements, Dés ce
moment il a été obligé de cesser son travail. Dans son métier
d'ébéniste, dit-il, c¢’est le bras droit qui fait tout le travail
quand on manie le rabot — et le malade le maniait six &
huit heures par jour, — l'extrémité du rabot porte sur le talon
de la main, particulicrement sur les éminences thénar et
hypothénar, tandis que le plan supérieur du rabot est placé
entre le pouce et I'index droits qui le maintiennent vigoureu-
sement; de telle sorte que c'est presque exclusivement le
pouce et lindex de la main droite qui fatiguent; la main
gauche n'a qu'a guider I'extrémiteé de 'outil, elle fatigue fort
peu. En outre, tous les outils de moulure autres que le rabot
doni on se sert en ébénisterie sont placés entre le pouce et
I'index droits.

Le malade a done cesse de travailler parce qu’il ne pouvait
plus tenir ses outils,

Six semaines aprés il s'est apercu que son ¢épaule droite était
faible.

T'rois mois environ apres le début du mal, le pouce gauche
s'est pris de la méme manicre. puis l'index gauche, I'épaule,
absolument comme dans le membre du coté opposé.

Puis les autres doigts des mains, droite et gauche, se sont
affaiblis pen & peu.

(C’est ¢ing mois environ apres le début des accidents paré-
tiques, que le malade a constaté¢ un amaigrissement de 1'émi-
nence thénar et du premier espace interosseux, du cdté droit
et ensuite du cdté gauche,.

Tout ce processus parétique et amyotrophique s'est opéré
sans epgourdissement, sans fourmillements, sans ancune dou-
leur. Le malade n’a ressenti, quand chaque pouce s'est pris,
((u'une sensation de fatigue dans le membre sapérieur corres-
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pondant. Cependant il s’est apergu un jour en se frictionnant,
d’'un point doulourcux trés localisé, au niveau des coudes,
entre le brachial antérieur et le long supinateur. Ces points
n’¢taient pas doulourcux spontanément; ils ne I'étaient que
par la pression et ils le sont encore anjourd hui.

En juin 1894, il est survenu dans les membres inféricurs
une sensation de faiblesse et de fatigue extréme. Le matin en
se levant, il était fatigué; comme s’il avait fait, dit-il,
80 kilométres,

Progressivement la faiblesse s'est accentude dans les mem-
bres supérieurs et dans les inférieurs.

En aotut 1894 les membres inférieurs étaient dans 1'état
actuel, la faiblesse a seulement augmenté dans les membres
supérieurs,.

Depuis deux mois, le malade a eu des secousses fibrillaires
dans les cuisses, dans les mollets, dans les membres supérieurs
(bras et avant-bras).

Jamais de véritables troubles de sensibilité, tout £'est borné,
sous ce rapport, 4 une sensation de fatigue dans les genoux
et les cous-de-pied et aux douleurs provoquées au niveau des
coudes, dans les points signalés plus haut. Jamais de fourmil-
lements ni d’engourdissements. Le malade a éprouvé sculement,
depuis deux mois, quelques crampes dans 'un ou Pautre mem-
bre supérieur; ces crampes, de durée treés courte, ne se mon-
traient que dans une position vicieuse et anormale du membre.
Le malade changeait le membre de position et la douleur dis-
paraissait. ;

Il n'a jamais remarqué que ses membres inférieurs aient
maigri, il eroit qu'ils ont toujours eu le volume actuel.

Depuis une dizaine de jours, le malade éprouve un endolo-
rissement et quelques agacements dans la région de la nuque;
jamais il n’a constaté de faiblesse dans les mouvements du
cou, ni rien d’anormal a la face.

Etat actuel. — 17 octobre 1894, Il n’y a aucun trouble de
la sensibilité objective, Au point de vue subjectif il n'existe
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que les deux points douloureux des coades. Pas de veéritables
douleurs. Le malade n’accuse, press¢ de questions, que quel-
ques vagues fourmillements dans les jambes, dans les genoux;,
surtout le soir, encore ne les sent-il que quand il y pense; ces
fourmillements sont dus aux secousses fibrillaives.

La face est normale. Les lévres, la langue, le voile du
palais sont absolument normaux.

Le con est intact.

Pas de seoliose ni de douleur rachidienne & la percussion.

Pas de troubles vésico-rectoux, pas de troubles trophi-
ques cutanés, pas de troubles respiratoires ni eirculatoires.
Les divers viscéres sont normaux, I'état général ne laisse rien
a desirer.

Tout se réduit a des troubles de reflexes, a4 'exisiencs de
gecousses fibrillaires et d'amyotrophie.

Les réflexes tendineva existent mais sont affaiblis. Aux
membres supérieurs comme aux membres inferieurs, ils sont
plus faibles & droite qu'a gauche. On peat dire qu’ils sont
affaiblis du edté droit et presgque norimaux du eoté gauche.
Dans tous les eas ils ne sont pas exagores,

Les secousses fibrillaires existent un peu partout sauf au
cou et a la face, On les voit surtout dans les triceps brachiaux,
dans le deltoide droit, dansle pectoral droit, dans les triceps
cruraux, dans les extenseurs des avant-bras, aux cuisses, aux
mollets, elles sont trés étendues et trés fréquentes, elles portent
un peu partout.

L'atrophie musculaire est assez marguie; elle entraine une
paresse qui est proportionnelle au degré de latrophie. Elle
est d’'une manicre générale plus accusée aux membres supé-
rieurs qu’aux inférieurs on clle est peu appréciable; elle est
plus accusée du coté droit que du cote gauche. Dans le ¢oté
droit elie prédomine au niveau de la main ; cependant les avant-
bras, les bras, les épaules sont visiblement atrophiés; au trone
et aux membres inférienrs 'atrophic est peu nette. On ne peut
gueére en juger que par limpotence fonctionnelle qu’elle



culraine. Le malade se fatigue vite dans la marche, de temps
cn temps il est obligé de s’arréter et de se reposer.

Aux membres supericurs 'examen détaillé donne les résul-
tats snivants : L'opposition du pouce droit est possible mais
difficile avec le médius et I'index ; elle est impossible avec les
derniers doigts. Dans la main gauche cette opposition est
impossible avee tous les doigls. A la main droite les trois der-
niers doigts senlement se fléchissent jusque dans la paume; le
pouce et l'index restent en chemin. A gauche, le pouce seul
ne peut se fléchir. Quand on se fait serrer les mains par le
malade on constate que la force musculaire est insignifiante,
c’est a4 peine si on sent la pression. L'extension des doigts, leur
ccartement et leur rapprochement sont a peine possibles.

Les mains ne sont pas en griffes mais les pouces sont sur le
méme plan que les autres doigts. Les éminences thénar, sur-
tout la droife. sont manifestement aplaties; les hypothénar
beaucoup moins. Sur la face dorsale, c'est surtout le premier
espace interosseux qui est excave,

L'’extension des poignets est possible, mais on triomphe de
la résistance des extenseurs tres facilement. La flexion est un
peu plus forte et micux tenue.

Aux avant-bras, 'atrophie demeure sur la face dorsale,
aplatie. La flexion, 'extension, la pronation s'exécutent dans
toute leur étendue, La supination est limitée, sa résistance
aux mouvements passifs d'extension (les avant-bras étant flé-
chis) est & peu pris nulle, on triomphe plus difficilement de
'extension.

Les bras sont moins touche¢s, le malade les porte jusqu'a
I'horizontale, sur sa téte, il résiste assez énergiquement aux
mouvements passifs,

Examen clectrique, pratique par M. le D Huet. — L'examen
de Dexcitabilité faradique a ¢té fait avee le grand chariot
de Tripier et le courant induit de la bobine a gros fil.
Résistance de la bobine = 0m,845 ; section du fil, 1™ 4 ); le
courant inducteur était fourni par deux grands couples au
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chlorure de zinc et bioxyde de mangancse; les interruptions
du courant étaient fréquentes, de facon i produire la tétanisa-
tion presque complete du muscle explore.

Méthode polaire : L'électrode indifférente, de 90 centimetres
earrés, était sur la colonne vertébrale, dans la région inter-
scapulaire ; 1'électrode différente était pour les museles de la
main une électrode olivaire (grand diametre = 25 milli-
métres; petit diamétre, 15 millimetres) ; pour les autres muscles
¢t les nerfs, une électrode de 4 centimetres carres.

L'examen de l'excitabilité galvanique a été pratique avec
une batterie de quarante petits ¢léments au chlorure de zine
et bioxyde de manganese, et avee l'interrupteur-inverseur de
Mergier, permettant d'explorer alternativement l'excitabilite
par le pole N et celle par le pole P. Méthode polaire : mémes
dispositions que pour I'examen faradique,

Dans I'examen galvanique, les chiffres arabes indiquent le
nombre de milliampéres, et les chiffires romains le nombre
d’cléments.

Dans I'examen faradique, les chiflres expriment I'écartement
des deux bobines en millimeétres. Pour les mains, 'examen
faradique a été fait aussi par I'application locale bipolaire, sui-
vant la méthode employée par Duchenne (de Boulogne) avee
deux petites éleetrodes olivaires.

Mains.
Droite. Gauche.
COURT ABDUCTEUR DU FOUCE COUKT ABDUCTEUR DU POUCE
Furad. weipol. & 0, C. nulles ou  Furad. unipol. C. nulles ou dou-
douteuses. teuses.
—  bipol. 20, C. tris faibles, — bipol. 50, C. tres faibles,
0, C. encore tres mais nettes.
faibles. 0 4 30, C. cucore
tres faibles, plus
fortes qu'adroite.

(falv. D m.A. XL. C. uulles ou Gale, D m.A. XL. C. nulles ou
extrémement faibles, extrémement faibles.












EXTENSEUR COMMUN
Farad, 85, C.m. (affaiblies, mais
moins que pour les m.
préeddents).

Galv. NFe = PFe, C. lentes et
assez affaiblies.
— Tres C. vers D m.A. XVI.

CUBITAL POSTERIEUR

Farad. 70, C.m. nettes, mais fai-
bles.
Galv. NFe un peu > P’Fe, mn
peu lente.
— 1re C, vers 6 m.A. XVIII.

LONG ABDUCTEUR DU POUCE
Farad. 50, C. tréa faibles, peun
nettes.

“alv. NFe = PFe, lente.
— 1res C, vers 6 m.A. AN,

COURT EXTENSEUR DU POUCE
Farad. 50, C. faibles, peu nettes.
(ralv. Comme précédent.

LONG EXTENSEUR DU POUCE
Farad. 50 4 60, C. faibles, peu
nettes.

Galv. Comme précédents. €, un
peu plus aceusces.

EXTENSEUR DE LINDEX
Farad.75,C. nettes,maisaffaiblies.
(Galv. Comme préeédents, copen-

dant C. un peun plus accu-
sdea que dans le long
abducteur et le court ex-
tenseur du pouece.

EXTEXSEUR COMMUN

Farad. 80, C.mn.

Gaiv. NFe = PFe, assez lente
et faible.
— 1res C. vers 5 m, A, XIV.
CUBITAL POSTERIEUR
Farad,. 80, C.m. faibles.

Galv. NFe > PFe, un peu lente.

— 1res C, vers 4 mn.A. XIV.

LONG ABDUCTECR DU POUCE
Farad. 85, C. nettes, mais affai-
blies,
ifalv. NFe =PFe, un peu lente.
— 1= C, 5m.A. XX,
COURT EXTENSEUR DU POUCE
Farad. 5, C. affaiblies.
Gfalv. NFe = PFe un pen lente,
— 1t C, B m.A, KV,

LOoNa EXTENSEUR DU 'OUCE

Farad. 75, C. affaiblies.

(ralv. Comme le préeddent.

EXTENSEUR DE L'INDEX
Farad. 10-75, C. affaiblice,
Gale, Comme le précéddent.
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Farad. vers 65, C.m. affaiblies ¢! Farad, 65-70, comme i droite
masguées par les C. des
m. voising, palmaires ¢ ¢
eubital antéricur.
(falv. NFe = Ple. Galv. N i peu prés = PFe.
— . faibles et masquées par
celles des m. voisins,

FLECHISSEUR DU POUCE FLECHISSEUR DU POUCE

Farad. C. affuiblies, pas de C.  Farad. Comme 4 droite.
nettes a 50 et 60,

En résumé, dans les muzcles de lavanl bras, I'excitabi-
lité faradique est manifestement affaiblie, elle 'est davantage
danz les muscles les plus atrophiés, et d’'une facon générale
elle est un peu plus faible & droite qu'a gaunche. L'excitabi-
lité galvanique est également affaiblie et présenle des traces
de réaction partielle de dégénérescence en ce sens que sou-
vent les (.. sont un peu lentes et que Ple est & peu prés

“i‘gale, parfois méme plus grand que Nl'e.

Nerfs du membre supérieur.

Droit. Gauche.
KERF HED[AH AU COUDE NERF MEDIAN AU COUDE
Farad. de 75 & 80, C. surtout IFarad. de 75 i 85, C., surtout
dans les palmaires et dans les palmaires, le
les m. pronateurs. rond pronateur et les

Hiéchisseurs des qua-
tricme et einquieme

doigts,






NERF CUBITAL AU POIGNET

Farad. b, C.m. dans les m. de
I'ém. hypothénar et
plus faibles dans les
interoaseux.

*Galv. 1= NFevers 6,261/2 m. A,
XX.
— 1r¢ PFe vers 7, 48 m.A.

XXIV.

(€', surtout dans les m. de

I'ém. hypothénar.

NERF RADIAL DANS LA GOUTTIERE
DE TORSION

Farad. 85, C. dans 'extens. com.;

le eubital postér.; le
long extenseunr du

pouce; C. trés faibles
dans le longz supinateur
ot les radiaux.,

75, C. dans la plupart des
in. innervés, mais fai-
bles dans les radiaux
et le long supinateur.

NERF CUBITAL AU POIGKET

Farad, 70-75, C.m. dansles m. de
I'ém. hypothénar. C.
plus faibles dans les in-
terosseux.
Galv.1« NFevers 6 4 61/2 m.A.
XVIII.

"¢ PPe vers 1 4 8 m A,
XXIIL. C. surtout dans
les m. hypothénar.

NERF RADIAL DANS LA GOUTTIERE
DE TORSION
Farad. A peu préezs comme i

ilroite,
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ses clients par suile de faiblesse dans les épaules. Quelgue
temps auparavant il avait remarqué qu'en voulant coudre il
¢tait devenu inhabile de ses doigts, alors que, précédemment,
il passait pour trés habile dans son métier; il attribuait cette
maladresse au manque de pratique. Ce n'est toutefois que six
mois aprés que le malade s'est inquicté de son état et qu'il
<'est apergu de 'atrophie.

Pour lui, cette atrophie aurait débuté par I'épaule droite,
pour s'étendre ensuite au bras et & la main ; cette marche pro-
aressive aurait duré une année. (Toutefois, il est tres affirma-
tif sur le fait que le début a été une maladresse des doigts.)

Il y a deux ans, on lui fit remarquer que la main gauche
commencait & s'atrophier ; en six mois de temps, tout le bras
gauche a été envahi, I'épaule seule n'a jamais été tres atteinte.

Depuis un an, 1'état est stationnaire, au dire du malade.

- L'état gém‘:r'n.l‘est excellent, il n'y a absolument rien a si-
gnaler du cot¢ des viscéres: le malade n'a jamais été tres
puissant génitalement, actuellement l'impuissance est com-
plite.

Grande actlivité des secousses fibrillaires qui se voient un
peu partout,

Les véflexes votulicns sont un peu brusques, mais pas exa-
goérés,

Absence de réflexes dans les membres supérieurs.

Reflexe massétérin tris léger,

Aucun trouble de la sensibilité spéeiale ou générale.

Les membres inféricurs ont toujours ét¢ indemnes : le ma-
lade fuit encore actuellement de grandes marches sans éprou-
ver la moindre fatigue.

La faee a tonjours été respectée.

Eramen électrigue, pratiqué par M. le D Huet, — L'examen
de T'excitabilité faradique des nerfs_et des muscles a 6été
pratiqué avec le grand appareil & chariot de Tripier; le
courant indueteur était fourni par trois grands couples au
chlorure de zinc et bioxyde de mangandse: la bobine induite



était celle a4 fil moyen, la résistance de la bobine étant de
12,78 et la section du fil de 0m™,7 de diametre. Methode po-
laire : Electrode indifférente de 90 centimétres carrés suar la
région sternale; électrode différente : petite ¢lectrode olivaire
pour les muscles des mains, et élecirode de 10 centimetres
carres pour les autres muscles du membre supérieur. Les cou-
rants induits employés étaient 4 intermittences assez rapides
et produisaient la tétanisation incompléte des muscles,

L'examen de l'excitabilité galvanique a été fait avec une
batterie de quarante petits couples au chlorure de zine et bi-
oxyde de manganése, et avec l'interrupteur-inverseur de Mer-
gier, permettant de pratiquer alternativement I’examen avec
le pole négatif et avec le pole positif. Méthode polaire : Mémes
¢lectrodes que pour le courant faradique.

Les nombres reproduits dans 'examen expriment : pour le
courant faradique, l'écartement en millimétres des bobines
inductrice et induite ; pour le courant galvanique, le nombre
de milliampéres (chiffres arabes) et le nombre d’éléments
(chiffres romains),

Mains.
DeroumarioN pes MAINS, Les mains sont tombantes sur le poignet dans
le sens de la flexion,
A droite.
A la face dorsale il existe un

A gauche.
A la face dorsale le ereux du pre-

ereux tres prononceé dans le
premier espace interosseux cor=
respondant & 'atrophie du m.
premier interosscux; l'excava-
tion des autres espaces inter-
osseux est moins prononcée, Le
dos de la main est arrondi
transversalement; légére tu-
meur dorsale du carpe. Le
pouce est étendu en légere op-
position sur la face externe de
P'index.

mier espace interoeseux est
moins prononeé; le dog de la
main est arrondi transversale-
ment et la tumeur dorsale du
carpe plus accentuee.

Au pouce la derniere pha-
lange est légérement fléchie, le
métacarpien et la premiére
phalange étendus; 1'opposition
du pouce est plus faible qua
droite.



A la face palmaire la paume est
excavée; les premiéres phalan-
ges sont légérement fléchies,
les deuxiémes phalanges sont
fortement fléchies, les troi-
sicmes phalanges étendues suv
les deuxiemes. Le pouce est
¢tendu en légere opposition.

L]

A la face palmaire la paume est
excavée; le pouce ressemble
davantage qu'a droite au pouce
de singe; il est attiré en de-
hors, le métacarpien et la pre-
miére phalange étendus; Ia
deuxiéme phalange en flexion
légere.

Les trois derniers doigts sout
comme ceux de la main droite.
L'index de ee coté est moins
flichi que les précédents dans
I'articulation phalango-phalan-
ginienne.

Esmisesces rugnar. Bien qu'assez atrophiés, Jes muscles y conser-
vent encore un relief assez notable, un peu différent d'un edté a
I'antre. L'opposition du pouee se fait mieux & gauche qu'a droite. La
pulpe du pouce peut étre opposée i celle de l'index, mais non & celle
des autres doigts; il faut d'aillenrs tenir compte de ce que les autrea
doigts et surtout le bord cubital de la main ne peuvent guére étre

inelinés vers le pouce.

Mains.

Droite.

A droite, les museles surtout atro-
phiés sont : le court abduc-
teur, l'opposant, surteut dans
sa partie externe; 'abdueteur
est aussi assez atrophié; au con-
traire le court fléchisseur est
relativement assez bien con-
BEIVE,

Cover ABpucTEUR DU POUCE. Tres
atrophié,

Farad. 80, C. trés faibles.

Fanche,

A gauche, les m. surtout atro-
phiés sont : le court fléchisseur
et 'addueteur; au contraire,
I'opposant et le court abdue
teur sont relativement mieunx
CONSCTVEs,

Court ABDUOTEUR DU POUCE. Beau-
coup moins atrophic.
Farad. 115, C.m.

— 50 et 80, C, assez aceon-
tnées.
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Galv. NFe > PFe; C. faibles.
— 1« NFe 4 1/2 m.A. XI1.
1 PFec 51/2 m.A. XIV.

1#" mapiaL. Assez atrophié, mais
agit encore un peu,

Farad. 120, C.m. faibles.

Gale. NFe > PFe; C. faibles.
— 1~ XFe 3 m.A. XII.
— YTe Pled41/2m.A. XIV,

2* papiAL. Asgez bien conserve:
assez volumineux encore, il
peut étendre le poignet assex
fortement ; on sent alors le
corps charnu fortement con-
tracté et le tendon tendu.

Furad. 130, C.m.; 4 110, C. assez
bonnes.
Galv. NFe > PFe
— 1re NFe 2 m.A. X,
— 1re PFe 3 m.A. XII.

Extexsecr commus. Tres atro-
phie ; son corps charnu a en
erande partie disparu ; 'exten-
sion des doigts est nulle. (L'ex-
tension du poignet ne peut sc
faire que lorsque les doigts sont
fermés, elle se fait assez direc-
tement, avee un peu d'ineli-
naison toutefois vers le bord
radial ; elle est produite peut-
¢tre en faible partie par lex-

Galv. NFe > PFe; C.
mement faibles.
— I NFe b 1/2 m.A. XIV.
— 1Ire PlFe Tm.A. XVI.

1" mapran. Tres atrophié, ainsi
que le second; leur corps charnu
i & peu pris complétement dis-
paru et au-dessous on sent la
saillic de 1'os.

Farad. A 100, pas de C. appré-
ciables.

oxtre-

Galy. NFe = PFe mais C. assez
vives,
— 1res C, vers 4 1/2, b m.A.
XVI. C. trés faibles.

2¢ gapian. Tres atrophié, comme
le précedent.

Farad. A 100, pas de C. appré-
ciables,

Galv, NFe = PFe mais C. vides.
— 1rs C,vers D m.A. XVL C.
tres faibles.

Exrexsevr common. Tris atro-
phié¢; corps charnu extréme-
ment réduit. L'extension des
doigts, y compris celle des pre-
mi¢res phalanges, se fait micnx
qu'i droite, surtout pour l'au-
riculaire, moins bien pour
I'annulaire, encore moins pour
les autres. (Il faut tenir compte
de ce que les fléchisseurs sont
plus atrophiés de ce cité et




tenscur commun, mais surtout
par les radiaux, principalement
le second, et aussi par les exten-
scurs du pouce.)

Larad. 100, C. extrémement fai-
bles,masquées par celles
des muscles voisins.

Gulv. NFe >PFe.

— 1mvs C. vers 6, 7 m.A.
XVIIL. C. trés faibles.

Crerrarn  posTERIEUR. Atrophié,
mais non complétement, il in-
tervient un peu dans l'exten-
sion du poignet.

Farad. 125, C.m. a 110, C. encore

faibles.

Gale. NFe™>PFe.

— Ire NFe 3 m. A, XVI.
— 17 PFe 5 m.A. XVIIIL.

Loxa ABproTEUR DU POUCE. Action
encore assez bonne.

Farad, 115.

tralv. NFe > PFe.
— 1re NFe b m.A. XVI.
— 1 PFe 6 m.A. XVIII.

CounrT EXTENSEUR DU POUCE. Action
conservée, mais plus faible que
pour le précédent.

Farad. 110, C.m. faibles.

Galv. NFe > PFc 4 peu pres
comme pour le préeddent.

s'opposent moins i l'extension. )

L'extension du poignet est i

peu pres nulle a gauche. Tumeur

dorsale du poignet assez pro-

noncée, depuis quelques mois
seulement.

Farad. 100, C. extrémement fai-

bles, comme i droite.

Galv, NFe¢ = PFe assez vives.
— 1res(C, vers 6 m,A. XVIII,
tris faibles.

Cusrrar vostérievr. Un peu plus
atrophié qu’a droite.

Farad. 120, C.m.

Galv. NFe > PFe.
— 1e NFe 3 m.A. XVI.
— 1= PFe b m.A. XVIII.

Lioxa ABpucTEUR DU rouce. Actiou
parait nulle.

Furad. Pas de C. appréciables
a 100,

Galv, Pasde C. 4 7T m.A, XVIII.

Court ExTENSEUR DU POUCE. Action
nulle,

Farad. Pas de C. appréeiables
4 100,

Galv, Pasde C. & Tm,A. XVIII.
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Galv. NFe presque = PFe.
— 1 NFe21/2 X,
— 1rePPec21/23 X,

Roxp proxaTeur. Notablement
atrophié ; de ce cité eependant
la C. se fait assez bien, mais
surtout par le carré pronateur.

Farad., C.m. vers 103, faibles.

Galv. A b et 6 m.A. XVI, pas de
C. nettes ; elles sont mas-
quées par les C, dans le
petit palmaire,

FLECHISSEUR SUPERFICIEL. Yolume
assez bien conservé.

Farad. 120, C.m. 110, C. assez
bonnes,
Galv. NFe > PFe.
— 1re NFe 2 m.A. X.
— 1= PFe 2 1/2 m.A. XII,

Fréemissecr rroroxn. Un pen
atrophié, aun-dessous de 'épi-
trochlée,

Farad. 125,

Galv. NFe > PFe,

— 1reNFel 34 m. A, X,
— 1 PFe21/2mA, XII,

CUBITAL AXTERIEUR.
Farad, 125,
Galv. Comme le préeddent,

FrEcnisseur vpu povce.
Farad. 120,

Gale. NFe = PFe.
— 1 C. 421/2 m.A, Xx.

Roxp rroxatevr. Comme a droite,
plus atrophié encore; la pro-
nation est un peu plus difficile
de ce cote,

Farad. C.m. vers 100-105,

Gralv, Comme 2 droite.

Plus
atrophié qu'a droite, néanmoins
I'excitabilité est aussi bien con-
sErvee,

Farad. C.m. de 115 & 120,

FLECHISZEUR SUPERFIC!EL.

Glalv. NFe > PFe.
— 1re NFe 2 mA. X,
— 1re PFe 21/2 m.A. XII.
FrLécnisseur rroFoxp. Semble plus
atrophié qu'h droite.

Farad. 125,
Galv. NFe > PFe.
— I NFel 3/4 m.A. X,
— 17 PFe 21 2m. A, XII,
GUD[T:ETJ ANTERIEUR,
Farad, 125,

(/alv. Comme le précédent,

FLECHISSEUR DU POUCE,
Farad. 115,



Bras.

T'riceps. Des deux cités l'extension de 'avant-bras sar le bras est
encore assez forte et la résistance opposée assez considérable,

Droit.

T'ricees, LoxaUE ParTION. Semble

un peu atrophié.
Farad, 125, C.m. 110, C. fortes.
Galv. NFe > PFe.

— 1™ NFe 2 m.A. VIIIL
— 1= PFe21/2 m.A. X.

TRICEPS, PARTIE EXTERNE. Pas ou
peu atrophié.

Farad, 140,

Galv. NFe™> PFe.
— 1re NFe 1/2 m.A. VI
— 1re PFe 2 m. A, XII.

I'RICEPS, PARTIE INTERNE.
Furad. 130.

Biceps. La flexion de l'avant-
bras sur le bras est difficile;
it droite elle semble se faire
plus difficilement qu'a gauche,
mais cela tient surtout i ce gue
ke malade ne peut soulever suf-
fisamment I'épaule et écarter
le bras pour lancer I'avant-bras,
ear la flexion proprement dite
se fait mieux de ce cOté, en
méme temps que le bras est
maintenu seulement dans la
dlemi-pronation.

Si l'on maintient le coude
contre le trone, le malade peut

Ganche,

Tricees, roxeue rortiox. Moins
atrophie.
Farad. 140, C.m. 120, C. fortes,
Galv. NFe¢ > PFe.
— 17 NFe 1/2 m.A. VI
— 1re PFe 1 m.A. YIII.

Tricers, PARTIE EXTERNE. Pas ou
peu atrophié,

Farad. 140,

Galv. NFe> Ple.
— 1re NFe¢ 1/2 m.A. VI
— 17 PFe 2 m.A. XII.

TricEPS, PARTIE INTERNE.

Farad. 120.

Bicers. A gauche, la flexion de
I'avant-bras peut se faire i pen
prés complétement, i la condi-
tion quele malade lance d’abord
I'avant-bras un peu en avant
(pour cela il souléve 'épaule et
éearte le bras du trone); mais
lorsque l'avant-bras est fléchi,
la main se place dans la prona-
tion forede. La résistance que
le malade peut opposer pour
empécher qu'on détende son
avant-bras fléchi, est trés faible,
presque nulle.

Le conde ¢tant maintenn au
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fiéchir I'avant-bras a droite et
pas & gauche. Dailleurs, &
droite, dans la flexion de lavant-
bras, le long supinateur ajoute
dans une forte proportion son
action i celle du biceps. Lebra-
¢hial antérieur, trés atrophié,
ne semble guére intervenir.

Farad. Bien que trés atrophié, se
contracte assez bien; 145, C.m.
120, C. assez bonnes.

GGalv. NFe > PFe, mais (. tris

affaiblies,

— 17 NFe vers 4 m.A. XIL.
— 1re PFe vers 6 m.A. XIV,

Coraco=pracuiaL. Trés atrophié.

Farad. 120, C.m.

Bracurar axréniecr. Tries atro-
phié,

Farad. Pas de C, i 110,

corps, l'avant-bras ne peut étre
fléchi.

Le long supinateur, trés atro-
phié, nesemble guére intervenir
dans la flexion de I'avant-bras.
Il en est de méme du brachial
antérieur trés atrophié.

Farad, 120, C.m.
— 110,C. encore tres faibles.

talv. NFe™> PFe. C. plus faibles
_qu'h droite.

— 1re NFe vers T m.A. XIV.

— 1= PFevers 9m.A. XVIII.

CorAco-eracHiAL, Tres atrophic.
Fuarad, 120, C.m.

Bracniar ANTERIEUR. Comme i

droite.

Epaules, Ceinture scapulaire.

I ot

Devroioe. Le malade ne peut
guére éearter le bras du trone
ni I'élever soit en avant soit en
dehors.

Deuroive, ranTie  ANTERIEURE.
Atrophie assez prononede,

Ganche,

Deiroine. A gauche, il peut éle-
ver le bras horizontalement en
dehors et en avant et le porter
méme presque verticalement,
'avant-bras étant également
¢tendu, mais il n'offre qu’une
resistance tres faible quand on
essaie d'abaisser le bras.

IDDELTOIDE, PARTIE ANTERIEURE. Un
pen plus atrophiée qu’a droite.
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tenseur ¢t le long
abduct. du pouee.

Cour. farad. 110, C. assez fortes
dans le long ex-
tenseur et le long
abdueteur du
pouce.

— C. plus faibles dans
le cubital postér.
et les radiaux, un
peu plus faibles
dans le long =u-
pinateur,

- C. faibles dans 'ex-
tenseur comnun
et les antres inus-
cles,

Cour, galv. NFe > POc > PFe.
e Ad4m.A. XVI. NFc
scule.
— Tm.A. XVIII. PQe.
— 8m.A. XVIII PFe.
Les contr. sont surtout ap-
parentes dans le cubital postér.,
le long extenseur du pouee, le
deuxieme radial et le long supi-
nateur; elles gont moing mar-
(quéea dans 'extenseur com. ot
lea antres muscles.

NERF MEDIAN AU COUDE

Cour. farad. 125, C. seulement
dans les pal-
maires.

— 120, C. assez bonues
dans tous les mus-
cles inmervés a
I'avant-bras.

Galv. & m. A, XIV. NFe > PFe.

Cour farad. 110, C. faibles dans
quelques fibres du
long gupinateur ot
dans le long exten-
seur du pouce.

—  C. faibles aussi dans
I'extenseur du pe-
tit doigt.

=< . tres faibles dans

les autres muscles,

Cour. galv. NFe > POc > PFe,

— 4 m.A. XVI NFe,

— Tet 8 mA. XVIII,

POec et PFe.

Les contr. sont surtout ap-
parentes dans le long exten-
seur du pouce, I'extenseur com-
mun et le cubital postér. ; clles
gont plus faibles dans les ra-
diaux et le long supinateur.

NERF MEDIAN AU COU'DE
Farad. Comme i droite.

Galv. D m.A. XIV. NFe¢ > I'Fe.



Galv, 10 m.A. XVIII. RFce >
PFe, pas de POc.
Contractions assez fortes dans
les palmaires et les fléchissenrs;
C. également dans les muscles
de I'éminence thénar.

NERF MEDIAN AU IOIGNET

Farad. 100, C. nettes, surtout
dans le court Héchis-
seur du pouce; C. tris
faibles dans les autres
m. de 'éminence thé-
nar. (C. aussi dans les
fléchisseurs a I'avant-

bras.)
—  105-110, C. minima, tres
faibles.
Galv. 2 1/2 m.A. XV]II. NFe
seule.

— D51/2 m.A. XXX, NFec >
PPFe << POe.

Les C. sont plus fortes dans
le court fléchiszenr mais exis-
tent aussi dans les autres m.
de I'éminenece thénar.

KERF CUBITAL AU COUGDE

Farad, 125-120, C. faibles dans
les interosseux et dans
les m. de 1'éminence
hypothénar; C. plus
fortes dan=s le eubital
antérienr et le tléchis-
seur profond pour les

- trois derniers doigts.
— 110, C. asscz accuaies

-1

L=1

Galv. 10 m.A. XVIII. NFee >
PFc; pas de POe,

C. asscz bonnes dans les pal-
maires et surtout dans le petit
palmaire; €. faibles dans les
fléchisseurs; C. trés faibles
dans les museles de 'éminence
thénar.

YERF MEDIAN AU POIGNET

Farad., 100, C. nettes, surtout
dans le court abdue-
teur et l'opposant du
pouce; C. tres faibles
dans le conrt fléchis-

sSen.

—  100-110, C. minima, tres
faibles.
Gralv, 21/2m.A. XX. NFe seule,

— 5 m.A. XXX. NFee >
PFe < POe.

C. apparentes surtout dans le

court abduetenr et I'oppo-

sant du pounee.

NERFY CUBITAL AU COUDE
Fuarad. A pende chose préscomme
A droite,

i
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dans leg . innervés i
la main; C. assez fortes
dans le cubital antér.
et le fléchisseur pro-
fond.

Galv. 5 m.A. X1V. NFe > PFe.  Galv. Comme i droite.
— b m.A. XVI. NFee >
POc > PFe.
C. surtout dans le fléchis-
seur profond et le cubi-
tal antér. ; C. plus faibles
dans les m. de la main.

KERF COBITAL AU POIGNET NERY CUBITAL AT POIGNET

Farad, 100, C. dans les m. de Farad. Comme & droite.
I'ém. hypothénar; C.
plus faibles dans les in-
terosseux.
— 105, C. nettes dans les m.
hypothénar; C. tres
faibles dans les inter-
osseux.
—  110-115, C. minima dans
les m. hypothénar,
Galv. 1 m.A.3/4. XII. NFeseule.  Galv. Comme a droite,
— 5 m.A. XX. NFec > POec.
— 61/2m. A, XXIV.NFTec >
POc > P¥e.

Kn résumé, Uexamen de I'excilabilité ¢lectrique des nerfs
ot des musecles montre une diminution de l'excitabilité fara-
dique et galvanique d’autant plus prononcée que les muscles
sont plus atrophiés. Dans la plupart desTmuscles, la réaction
de dégénérescence n’est pas apparente, NIFe reste>Ple
ef les contractions, plus ou moins affaiblies suivant les cas,
restent vives: dans un cerlain nombre de muscles cependant,
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surtout aux mains el aux avanl-bras, PFe devient = ou
méme > NFe, toutelois les conlraclions restent assez vives;
dans ces derniers muscles il semble done y avoir des alté-
rations de la contractilité se rapportant & de la réaction de
dégéndéreseence, mais encore peu prononcée et mal carac-
lérigde. Ces résultats d'ailleurs ne sont pas rares dans des
cas d’atrophie musculaire analogues & celui-ci, dont la marche
progressive est trés lenle, les fibres restées saines mas-
quant, par leurs réactions, les réactions des fibres dégéné-
rées.

Note complémentaire. — L'examen électrique a été fait en
mars 1834.

Au 10 mai 1895, I'état est resté i peu pres stationnaire au
point de vue de Patrophie des muscles. Toutefois 'extenseur
commun des doigts a perdu notablement de sa force et de son
action; anjourd’hui celle-ci est & peu prés nulle pour tous les
doigts. A droite, I'affaiblissement du long supinateur et du
hiceps est, aussi, plus considérable qu'il v 2 un an.




Onservartion T

Clinique de la Salpétricre.)

Mme Br..., fleuriste, 55 ans. Entrée le 25 janvier 1889, petite
salle Rayer, ne 5. (Fig. 1.)

Antécedents hérvéditaires. — On ne reléve aucune trace
d’affeetion nerveuse chez les ascendants ou les collatéraux de
cette malade. Sa mcre, morte a 58 ans du choléra, et son pire
(qui s'est suicidé) s'étaient toujours bien porté,

Antécédents personnels. — Elleeméme n'a jamais eu de
maladie; dans son enfance aucune fievre éruptive, pas de
maladie infectieuse,

Réglée a 14 ans, clle a vu trés régulierement jusqu'a l'ige
de 53 ans. Elle s'est mariée 4 20 ans et a eu trois enfants dont
deux sont morts a 2 et 4 ans de rougeole et de broncho-pneu-
monie. Une fille qui lui reste, elle-méme mariée, autrefois hien
portante, qui depuis cing ou six ans, et cela conséeutivement a
une grossesse, a ¢t¢ prise de faiblesses dans les mainset obligée
d’interrompre de temps 4 autre son métier de fleuriste. Cette
femme, agée de 30 ans, ne présente d’ailleurs pas d’atrophie.
(’est en 1885 (ue notre malade a commencé a ressentir les
fourmillements et les crampes qui ont préludé a sa maladie
actuelle, Localisés d’abord dans les doigts de la main gauche,
ils ont envahi un an apres ceux de la main droite. Il peut étre
intéressant de relever que cette chronologie, dans 'apparition
des premiers accidents, concorde parfaitement avee le supplé-
ment de fatigue professionnelle des segments de membres
atteints. C'est le pouce et l'index, et particulicrement le pouce
et 'index gauches, qui entrent en jeu dansla fabrication de la
flenr artificielle (enroulement de handes gommées autour de
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1iges métalligues). Or le pouce et U'index de la main gauche
ont ¢té les premiers arrétés, leurs masses musculaires ont été
le point de départ de I'atrophie. En quelques mois la dispari-
tion de ces muscles s'est effectuée mais l'impotence complete,
bien plus lente que 'atrophie apparente, a mis quatre ans a se
constituer; c'est en 1881 que la malade a dit renoncer & sa pro-
fession de fleuriste.

Eaotre temps avaient été successivement atteints : les avant-
bras en 1887, les bras peu aprés. La malade entre a la Salpé-
tritcre en 1889 comservant encore quelques faibles mouve-
ments dans les doigts. Un traitement électrique trés suivi
électrode spinale, ¢lectrode manuelle, systeme Vigouroux),
d'ailleurs absolument inefficace, a été institué dés son entrée a
I'hopital,

En 1802, les membres supérieurs étaient devenus complete-
ment inertes et flasques, « d'une maigreur de squelette » sui-
vant I'expression de la malade; i's étaient de plus le siege de
petites secousses dans la région deltoidienne et a la partie pos-
térienre du bras, dues vraisemblablement & des contractions
fibrillaires des rudiments de muscles atrophiés.

(est a cette méme épogue que surviennent des douleurs
dans le cou, en arricre et latéralement, surtout au niveau des
bords supéricurs des trapézes aboutissant bientdt & 'impossi-
bilité de mouvoir la téte d'avant en arriére. Depuis 'année 1894,
la téte, trop lourde, retombe en avant sur la poitrine, le men-
ton appuyé au sternui.

Etat actuel. — Mars 1895. La malade est fort petite, mal dé-
veloppée avee des jambes arqudées, des tibias déformés de ra-
chitigque; eclle a, nous dit-elle, marché fort tard; elle ne pré-
sente pourtant pas de bassin vicieé.

Le volume des membres inférieurs est normal et bien que
la malade y ressente quelques douleurs fugaces depuis un ou
deux mois, ils ne semblent nullement atteints; la force mus-
culaire n'est pas diminuée. La malade se proméne, va et vient
sans fatigue aucune. Il y a un léger dandinement dans la mar-
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che, imputable probabl ement a 'absence du mouvement com-
pensateur des bras immobilisés chez elle et dont les oscilla-
tions sont nécessaires i la demarche normale,

- Au trone, les museles grand dorsal, les muscles sacro-lom-
baires sont intaefs; les mouvements de flexion et d’extension
ne sont nullement génes.

Il n’en est pas de méme au cou et au niveau des premieres
vertebres dorsales ot les muscles atrophiés laissent saillir les
apophyses épineuses de la colonne vertébrale, La téte, fléchie
et tombante rend cette saillie des vertébres cervicales plus
manifeste.

~ Au scapulum les masses sus et sous-¢pineuses font presque
défaut, no'amment & droite; mais les grands dentelés, les
muscles sous-scapulaires maintiennent 'omoplate et ne lais-
sent pas saillir son bord spinal.

Le deltoide rudimentaire rend impossible toute tentative
d’élévation du bras.

C'est dans ces régions que 'atrophie est le plus marquée, de
méme qu'au cou o seuls subsistent les sterno-mastoidiens gni
permetient les mouvements de latéralité de la téte, et le fais-
ceau claviculaire du muscle trapeze,

En effet, dans tout le membre supérieur, et cela bien symé-
triquement il n’existe, en apparence tout au moins, aucune dimi-
nution de volume et cependant le fonctionnement est complé-
tement perdu.

Cet aspect est dii a une bouffissure et & une sorte d’infiltra-
tion sous-cutanée treés considérable. Cette bouffissure est
répartie dans les bras, les avant-bras et les mains, qui parais-
sent & premiére vue normales et méme potelées, un peu aussi
dans le bas dela face. Elle daterait de quatre ou cingq ans
seulement, ne se serait montrée, au dire de la malade, qu'une
fois I'atrophie bien counstituée et aurait tres rapidement resti-
tué aux membres supérieurs leur volume primitif; la malade
n'est d'aillenrs pas trés affirmative a4 ce sujet. A coté de ce
trouble trophique il faut signaler la petite taille de la malade
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et 'absence presque complete du corps th ;ﬂmde qui explique
ces phénomenes de myxmdéme.

On ne peut donc songer i retrouver l'aspect classique de
P'atrophie musculaire progressive dans les membres supérieurs.
Les espaces interosseux sont plutét bombés qu’aplatis, les
éminences thénar et hypothénar n'offrent rien de particulier.
Toutefois & un examen attentif et par la palpation on constate
sans peine l'absence des masses musculaires. Signalons un
état de demi-flexion des doigts, notamment du pouce et du
médius reportés vers la paume ct dus 4 une rétraction des
tendons fléchisseurs qu'il est presque impossible de corriger.

Les mouvements, totalement abolis dans les bras, subsistent
un peu au cou; mais pour relever latéte, constamment fléchie,
la malade fait un effort considérable, balance légérement le
trone, prend son élan en quelque sorte et arrive péniblement
a un résultat.

La musculature de la face est absolument respectée.

L'étude de la réflectivité montre: des réflexes rotuliens
normaux; une abolition compléte des réflexes tendineux au
poignet et au coude.

La sensibilité objective est normale, la pression des troncs
nervenx des bras ct notamment du bras gauche est doulou-
reuse (médian et cubital surtout).

Il n’existe aucun trouble sphinctérien, pas de lésion visci-
rale, ancune geéne dans les mouvements de déglutition et de
respiration.

Rien aux organes des sens, sauf un peu de surdité double
datant d'une trentaine d’années,

Il est intéressant de remarquer chez cette malade le
myxcedéme, concomitant & l'atrophie musculaive progressive
mais certainement indépendant.

Le rachitisme évident dans les membres inférieurs prouve
agsez qu'il s’agit d'une malconformée congénitalement.



Au point de¢ vue de Patrophie méme, 1l esl intéressant de

relever les lésions extrémement prononeées des muscles du
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cou qui font d'autant plus ressortir Uinlégrilé du fascean
claviculaire du trapéze Vw/timwin moriens de Duchenne (de

Boulogne).

Examen électrigue, mai 1895, — Examen faradique avee le
grand chariot de Tripier, bobine induile & gros fil de 1w=,4,
courant inducteur de deux grands couples au chlorure de zine
et bioxyde de manganése, intermittences espacées, deux a
trois par seconde, ou chocs isolés avec la pédale; méthode
polaire : électrode indifférente de 9 centimétres carrés sur la
région sternale ; électrode différente : olive de 2 centimeétres
sar 1,5 pour les mains et tampon de 4 centimetres carrés pour
les autres régions. Les chiffres indigquent I'é¢cartement des
bobines en millimetres,

Examen galvanique avec upe batterie de quarante petits
eouples au chlorure de zine et manganése, Mcthode polaire :
mémes électrodes que pour 'examen faradique. Interrupteur
double permettant d’explorer alternativement 'excitabilité par
le péle N et celle par le pbéle P. Les chiffres arabes indiquent
le nombre de milliampéres, et les chiffres romains le nombre
d'¢léments.

Mains.

Diroite

Covrt ABDUCTEUR DU rovck. I'rés
atrophié.
Fuarad. i 0, pas de C.

Cralv, 7T m.A, XL, pas de C. ap-
préciables A NF et & PF,

(GGanche.

Court AppucTeuR DU rouce. Rela-
tivement conserve,
Farad, 40, C.m, nettes.

— 0, C. encore faibles.
Galv. NFe=">PFe¢,C, affaiblies,
un peu lentes.

— 1re NFe,4 m. A, XXVI,
= 1re PFe, 4 m . A. XXVI.
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AppucTeEur DU PETIT Dolut. Rela-
tivement conserve.

Farad. T, Cm. nettes, assez
bonnes relativement.

Galv. NFe = PFe, C. assez vives
et assez dtenduoes.
— 1res(C.2 31/2 m.A. XXIYV.

COURT FLECHISSEUR DU PETIT DOIGT

Farad. 70, C.m. nettes.
Galv. NFe =PFe, assez vive,
mais un peu faible.
— 1" C.vers8m.A. XXVIIL.

OPPOSANT DU PETIT DOIGT

Farad. 70, C.m.

Galv. NFe=PFc, comme le pré-
cédent.

1°F I¥TEROSZEUX DORSAL

Farad. 0 a 20, C. tres faibles.

Galv. NFe =PFe, C. tris faibles
et lentes,
— 1res C, vers T m.A. XXX.

2¢ INTEROSSEUX DORSAL
Farad. 0 a 30, C. trés faibles.
Galv. NFe = PFe, C. trés fai-
bles.
— 15 C. vers 6-Tm. A, XXX,

3¢ INTEROSSEUX DORSAL
Farad, 0 & 40, C. trés faibles.

Galv. NFe>> PFe, C. faibles, un
pen lentes,
— 12 NFe,b m.A, XXII.
— 1re PFe, 6-7 m.A. XXVI.

ADDUCTEUR DU PETIT DOIGT. Atro-
phié,
Farad. 4 0, pas de C.

Galv., & 9 m.A. XL, pas de C.

appréciables,

COURT FLECHISSEUR DU PETIT DOIGT

Farad, a 0, pas de C.
Galy, Comme le préeédent,

OPPOSANT DU PETIT DOIGT
Farad, a 0, pas de C.
Galv. Comme le précédent.

157 INTEROSSEUX DORSAL

Farad. a0, pas de C.
Galv. 4 9 et 10 m.A. XL, pas de
C. appréeciables a NF ct
a PF.
2® INTEROSSEUX DORSAL
Farad, 0, pas de C.
Galv. 10 m.A, pas de C.

% INTEROSSEUZ DOESAL

Farad. 0, pas de C.
Galv. 4 10 m.A. pas de C.
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GRAND PALMAIRE, PETIT PALMAIRE,
ROXD PRONATEUR., CUBITAL ANTE-
RIEUR.

Farad. 4 0, pas de C.

Galv, 3 10 m, A. XXX, pas de C,
‘mais C. dans les m. in-
nervés i la main par le
n. eubital, par propaga-
tion de 'excitation a ce
nerf).

FLECHISSEURS

Farad, de 55 1 0, C. nettes dans
les faisceaux du 3¢ doigt
(flexion assez prononede
de la2ephalange. exion
plus faible de la 3¢<), pas
de C. ou C. extréme-

ment faibles dans les

faisceaux des auntres
doigta.

Galv. NFe™> PFe, mais C. tres
“faiblaes.

Ir® NFe vers 6-7 m.A.
XXYI1.

— IrePFevers 10 m.A. \\\

GRAND PALMAIRE, PETIT PALMAIKE,
ROXD PRONATEUR, CUBITAL ANTE-
RIEUR.

Farad. a 0, pas de C.

Galv. 4 10 m.A. XXX, pas de C.
mais C. dans les trois
premiersm. de I'éminence
thénar, par propagation
de I'excitation au n. mé-
dian).

FLECHISSEURS

Farad, a 0, pas de C.

Galy, & 10 m . A. XXX, pas de C.

La contractilité faradique et galvanique semble done
abolie, a gauche, dans tous les muscles de 'avant-bras et a
droite, dans presque tous Jes muscles; de ce cité elle est con-
servée dans les flechisseurs des doigts, en partie du moins;
elle n'est appréciable d'une fagon nette que dans les faisceaux
fui se rendent au troisiéme doigt, elle v est toutefois affaiblie
& un degré assez prononeé, sans altérations qualitatives mani-

feste-sn_
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Bras.

Droit. _

BICEPS, CORACO-BRACHIAL, BRACHIAL
ANTERIEUR, TRICEPS, LONGUE POR-
TION, PORTION INTERNE ET POR -
TION EXTERNE.

Farad. a 0, pas de C.
Galv, 4 10 m.A. pas de C.

Gauche.

BICEPS, CORACO=BRACHIAL, BRACHIAL
ANTERIEUR, TRICEPS, LONGUE POR-
TION, PORTION INTERNE ET POR-
TION EXTERNE.

Farad. 2 0, pas de C.

Galv. & 10 m.A. pas de C.

Dans les muscles du bras, trés atrophiés, la C. faradique et
la C. galvanique semblent abolies; onn'obtient pas, du moins,
de C. avec des courants déja forts, aussi intenses que la malade

peut les supporter.

Epaules, Ceinture scapulaire.

Diroite.

DELTOTDE, PARTIE ANTERIEURE,
Tres atrophiée.
Farad. a 0, pas de C.

Galv. avee 10 m.A. XX, pas de
C.a NF et a PF.

Devroipe, PARTIE MOYENNE, T'ris
atrophiée,

Farad. i 0, pas de C,

DeLTOIDE, PARTIE POSTERIEURE.
Un peu atrophiée.

Farad. & 40, C.m. trés faibles,
— a0, C. encore faibles.

Gauche.

DELToipE, PARTIE ANTERIEURE.
Trés atrophiée.

Farad. a 0, pas de C.

Galv. avee 10 m. A, XXVI, pas
de C. 4 NF et A PF.

DELTOTDE, PARTIE MIYENNE, Tris
atrophiée.

Farad. a0, pas de C,

DELTOTDE, PARTIE POSTERIEURE.
Moins atrophiée.
Farad, a 60, C.m.
— 4 0,C, relativement assez
bonnes, plus fortes qu'a
droite.
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Galv. NF1 £ PFe. C. tres affai-
blies.
— Yres O, vers 9 m. A. XX,

GRAND PECTORAL, PARTIF *CLAVI-
CULAIRE
Farad. vers 50, C.m. faibles.
— 20, C. relativement assez
bonnes.
Galv. NFe > PFe, assez vive.
— 1resC. vers Sm.A. XVIIIL.

GRAND PECTORAL, PARTIE STERXO-=
COSTALE
Farad. 60, C.m.
—- 0, C. relativement assez
bonnes.

Galv. NFe > PFc, assez vive.
— 1res C, vers 8 m.A. XVIIL

BUS-EPINEUX
Farad.i 0, C. trés faibles et dou-
teuses, masquécs par
les C. du trapeze.

Sovs-gpiNevx. Tres atrophié.

Farad. & 0, C. tres faibles et
doutenses,
Galv, avee 10 m.A. XXI1V, pas
de C. A NF et 4 PF.

., GRAND ROND
Farad. a 0, C. tres faibles ou
nulles.

Galv. avee 10 m.A. XXVI, pas
de C.

Galv. NIFc un peu > PY¥e, assee
faible.
— 1= C, vers 7-8 m.A. XX,

GRAND PECTORAL, PARTIE CLAVICU=
LAIKE
Farad. 30, C.n.
— 0, C, assez bounes,

Galv. NFe > PFe, assez vive.
— 1re NFe,bm.A. XIV.
— 1= PFe,Tm. AXYI.

GRAND PECTORAL, PARTIE STERNO-
COSTALE

Farad, 1 0,C. encore tres faibles,

Galv. NFe > PFe.
— C. beaucoup plus faibles
que dane la partie clavi-
culaire.

SUS-EPINELX
Farod, Comme & droite,

Sovs-Eriseux. Relativement peu
atrophié,

Farad, a 66, C.m.
— 4 b0, C. assez bonnes.

Galv.' NFe = PFe, C, faibles,
~- 1 C, vers Tm.A, XVIII.

GRAND ROND
Farad, a0, C. trés faibles et
douteunses.
Glalv. avee 10 m.A. XXVI, pas
de C. :












NERY CUBITAL AY COUDE

Furad. i partir de 40 C. dans les
m. de I'ém. hypothénar
et les derniers interos-
seux (& partir de 70, C.
dans le fuisceau fléchis-
seur du troisicmedoigt,
parpropagation de l'ex-
citationaunerfmédian .

(rale. 17 NFe vers 5 m.A. XX,
C. dans les m. de I'ém.
hypothénar et dans les
derniers interossenx.

— Pas encore de PFe, ni de
POc & 10 m.A. XXVI.

RERF CUBITAL AU POIGNET

Farad. a 80, C. dans les m. de
I'ém. hypothénar ¢t
dans les derniers inter-
0SSEUX.

Cralv, 1 NFe vers D m.A. XX.
— 1PFeversbl/2m.A. XX,

BERF RADIAL

i Farad, i 0, pas de C. autres que
des C. dans le faisceau
Héchissenr du troisiéme
, doigt et dans les m. de
I'ém. hypothénar par
propagationde l'excita-
tionaux nerfs médian et
cubital.

Gale. & 10 m.A. XXX, pas de C.

NERF CUBITAL AU COUDE
[arad. i 0, pas de C. dans le do-
maine du n. cubital (&

partir de 70, C. dans

les m. de 1'ém. thénar

par propagation de l'ex-

eitation au n. médian'.

Gale, a0 10, m.A. XXX, pas de C.

NERY CUBITAL AU POIGKET

Farad. i 0,pas de C. dans les m.
innervés par n. cubital
(i partir de 60, C, dans
les m. de 1'ém. thénar,
par propagation de I'ex-
citation au n. médian).

Gale, 4 10 m A. XXXVI, pas de
C. 4 NF ni & PF.

NERF RADIAL

Farad. i 0, pas de C.dans le do-
maine du n. radial.

Gole. a 10 m, A, pas de C.






OsservaTiox IV A

(Clinigue de 1a Salpétriére.)

Le nommé Leh..., igé de 59 ans, tanneur, est entré dans le
service de la elinique le 6 novembre 1891 (fig. 2). Né en Hano-
vre, ilest venu a Paris a I'dge de 25 ans, en 1857,

Antécédents hérdditaires. — Son grand-pere est mort tres
agé; rien a noter de ce coté. '

Pére mort & 51 ans d'une maladic d'intestin qui a duré cing
i six ans. Sa santé avait été excellente jusque-la; il ne buvait
pas a l'exeés.

Le malade ne connait ni ses collatéraux paternels ni ses col-
latéraux maternels,

La mére, fort Agée, est hien portante; n'a jamais présenté de
maladie nerveuse. :

Antécédents personnels. — Santé habituelle excellente. En
1575, il eut un gonflement (7) douloureux du jarret droit et de
la plante du pied du méme edté. En 1875, eut une variole peu
grave qui ne le for¢a a s'aliter que quinze jours. En 1888, fut
opéré a 'hopital de la Pitié, avee plein succes, d'une hernie
inguinale,

Marié a 30 ans, il eut quatre enfants, trois filles et un gargon
tous vivants, mais le gargon serait poitrinaire.

Le métier du malade exigeait de grands efforts musculaives
fournis par les bras. _

Il est &4 remarquer qu'a dge de 52 ans le malade a cessé
tout travail et ce n'est que quatre années aprés que le mal a
débute. '

Maladie actuelle, — C'est au mois de décembre 1888 qu'il
commenga & éprouver une sorte de géne, de maladresse dans
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les deux premiers doigts (pouce et index) de la main droite. 11
s'en apergut en voulant le soir remonter sa montre. Puis il
ressentit de la difficulté 4 tenir convenablement sa plume pour
gcrire. Petit a petit, les autres doigts s'affaiblirent,

Déja a cette époque il avait vu que sa main « s'aplatissait »
\eminence thénar).

('est &4 peu prés en méme temps que la main gauche s'est
prise a son tour et d'une facon semblable, Le malade croit que
les deux mainsauraient ¢té prises en méme temps, mais qu'il se
serait aper¢u de la droite avant la gauche par suite des actes
plus fréquents accomplis par cette premiére.

Peu a peu, la faiblesse et l'atrophie ont envahi les avant-
bras, les bras et les épaules,

Peu de temps avant d’entrer a la Salpétriere il était inca-
pable de couper sa viande: ¢’est avec beaucoup de peine qu’il
s'habillait lni-méme et il ne parvenait que rarement a houtonner
le col de sa chemise.

Depuis six mois il a remarqué que ses jambes s'affaiblissaient
un peu et que la faiblesse des mains avait fait de notables
progres.

Il éprouve quelques crampes dans les jambes la nuit. Pas
d’autres troubles de la sensibilité. 11 n’a eu ni fourmillements,
ni engourdissements, ni ¢lancements.

Il n'a jamais eu de troubles de la miction. Rien du coté de
la vue, parole toujours normale; peu de troubles de dégluti-
tion. Sa voix n’a jamais été altérce,

Etat actuel, — Les membres supdrieurs sont atrophiés de
facon symétrique.

‘T'ous les muscles sont intéressis par 'atrophie, mais de fagon
inégale; a la main, ce sont les éminences thénar, puis les
¢minences hypothénar et les muscles inferosseux dorsaux qui
paraissent étre les plus atrophiés,

A l'avant-bras les extenseurs sont un peu plus touchés que
les fléchisseurs.

Au bras, le contraste enire 1’état des ficchisseurs et celui des
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cxtenseurs est encore plus marque. L'action du biceps est
nulle; la flexion de I'avant-bras est impossible, tandis que le
triceps a conservé une bonne partic de sa foree.

Les muscles de la ceinture scapulo-humérale sont en état
d’atrophie; les sus et sous-épineux sont particuliérement éma-
cies,

Depuis trois au quatre mois le malade est incapable d’élever
les bras. Dans l'effort pour ¢cc mouvement les omoplates restent
appliquées contre la paroi thoracique.

L'atrophie a donc envahi les trois segments des membres
supérieurs. Dans chacun des membres en voie d'atrophie la
lésion semble procéder par groupes de fibres laissant indemnes
ou relativement indemnes des faisceaux de fibres a4 cité de
faisceaux de fibres disparus. En effet, la plupart des muscles
ont conserve encore un certain relief; avcun d’eux, les
muscles de I'éminence thénar y compris, ne sont complétement
détruits,

Les membres inférieurs sont un peu affaiblis, au dire du
malade, mais ne présentent pas d'atrophie ni de faiblesse bien
cvidente dans les différenis mouvements.

Les muscles de la face sont absolument indemnes.

Les contractions fibrillaires sont évidentes et tres vives
meme, dans tonte I'étendue des membres supérieurs, du tronc
¢t des membres inférieurs. Il n’en exisie ni dans les muscles
du cou ni dans ceux de la face.

La langue palpite trés légérement; elle ne présente aucun
indice d’émaciation, pas de déformation, pas de parésie.

Les lévres ne sont pas tombées; le malade parle sans diffi-
culté,

P’as le moindre trouble oculaire si ce n'est un peu de stra-
bisme de I'eil droit datant de 'enfance. Aucun trouble ni de
la déglutition, ni de la phonation. Pas de troubles sphineté-
riens,

Les wéflexes rotuliens sont un peu bhrusques, mais il n'y a
pas trace de trépidation épileptoide,
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Le malade se plaint de erampes dans les mollets la nuit, mais

il éprouvait les mtmes phénoménes Jongtemps avant le début
de la maladie,

-l
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Les reflexes du poignet et du coude sont trés affaiblis. -
Les réflexes massétérins sont nuls, SRR -
Pas trace de contractures, de raideurs, de rétraction tendi-

necuse. .
Pas de troubles de la sensibilit¢ ni geénérale ni sensorieile.
Pas de troubles trophiques de la pean ni de ses dépendances.
Etat mental parfaitement normal.
PPas de sucre ni d’albumine dans les urines.
Les fonctions respiratoires et cardiagques s’accomplissent
bien. Le malade mange modérément, mais ses digestions sont
faciles,

Hzamen électrique (pratiqué par M. Huet).
MEMEBRE SI'I'I-‘HI!IEI.'R DROIT

10 Ecamen faradique : Appareil i chaviot (portatif). Bobine 1010,
Méthode polaire; éleetrode sternale 5/11. diftérente 3,5.

Deltoide antérieur : 6 1/2. C. bonnes.

Grand pectoral : 7, €, bonnes.

Bicers : 3. C. lentes et faibles; i 5. eontr. dans le coraco-brachial,
Triceps longue portion : 7 1/2. C. bonnes.

—  portion moyenne : T 1/2, C. honnes,
Rond pronateur : 5172, €,

Paruaire : 6. C.

Fléchisseur profond : 6. C,

Fléchisseur superficiel : 5 1 2. (.

Eminence thénar : 0 pas de (". ou C. extrémement faibles.

Cubital antérieur : 5 1/2-6. C

Long supinateur : 4 1/2. C.

Radiaux : 4 1/2. C.

Extenseur commun : 4. C.

Extenseur de I'index.

Long abducteur, long et courts * 6. C.
exienseurs du poignet :

Fauxexce raéxar : 4 0 pas de C. ou O, extrémement faibles.,
Court adducteur duo petit doigt et m. de I'éminence hypothénar :
4. (', assez bonnes.
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Fléehisseur profond : X11. 3 m.A. NFe un peu plus fort que dans
le grand palmaire mais aussi presque —
PFe ou un pen >

Fléchisseur superficiel : XVIII. 6 m.A. NFe faible presque =FFe.

Long supinatenr : XII. 4 m.A. NFe faible, un pen > PFe.

Radiaux : XII. 3 1/2 m.A. NFe > PFe mais C. assez faibles.

Extenseurcommun : XII, 4 m. A, NFe an peu > PFe; C. assezfaibles.

Cubital postérieur : 6 m.A. NFe faible > PFe.

('nbital antéricur : XII. 3 m.A. NFe assez faible, un peu > Ple

presgue =

ExmiNeNceE THENAR : XXXVI. 3 m.A, 12 a NFet a PF; pas de C.

Esizesce nyporHesar : XXXVI : 3 m. A. NFe faible; pas de PFe.

1* 1xTEROssEUX DORSAL : XXX, 8 m.A, NFe << PFe; C. lentes.

Nenr Mip1aN AU counE: X, D m.A. NFe dans palmaireg, un pen
Hiéchisseurs et pronateurs,

e Pas de (. dans les muscles du thénar.

= PFe beaueoup << NFe.
— NIV, 8 m.,A, NFe dans palmaires.
Fe dans rond pronateur C. Légeére
(. dans Héchisseurs, pas de C. dans

muscles thénar.

— PFe beancoup <~ NFe
Nerr MEDIAN AU ro1oNET ¢ XVI-XXII. 4 & 8 m.A. NFe. C faibles
dans thénar, surtout court fiéchisseur.

— PFe presque égal ou un pen << NFe.
NERF cuBrrAL AU counk : X, 2 12 m.A, NFe > PFe.
(. dans fléchiszeur profond ct cubital an-
térieur.
— C. faibles dans adductenrs du petit deigt.
— Pas de (. dans interosseux.

NERF cuBITAL Av PoIGRET ¢ NXIV. 7 m.A. NFe = PFe. C, faibles
mais nettes dans 4¢ interossenx dorsal
et dans les m, de 'hypothénar, surtout
addueteurs dun petit doigt.

— (. & peu pris nulles dans les autres inter-
ossenx et dans 'adductenr du pouce,

L'excitabilité électrique divecte (et indivecte par Dintermédiaire du nerf)

pour les courants faradique ct galvaniqne est notablement affaiblie
dans un grand nombre de muscles; dans quelques-uns il y a de la
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En résumé, plusicurs museles présentent nettement de la
réaction de dégénérescence : biceps, premier interosseux
dorsal, Pour d’autres, la réaction est moins nette, mais ils doi-
vent contenir un certain nombre de fibres dégénérées, car les
modifications électriques y sont asscz marguées; non seulement
affaiblissement, mais aussi PFe presque ¢gal 4 NFec.

Au membre inférieur il n’y a gudre de modifications de la
contractilité faradique seule examindce.

D’autres muscles sont tellement atrophiés que la contracti-
lité avait disparu. Cependant, pour le thénar on ne peut con-
clure a la disparition compléte de la contractilité galvanique,
la pile n’ayant pas permis de monier & une intensité plus con-
sidérable que 3 m.A., en tout cas ils élaient considérablement
atrophiés.

8 décembre 1893. Sensation d'oppression mais sans fris-
sons. Les mains ont un aspect violacé. Dyspnée assez vive; le
malade est obligé de se coucher, il n’y a pas de cause appré-
ciable expliquant ces aceidents.

9 décembre. Pas de point de cité, pas de ficvre (tempéra-
ture 379), quelques riles sous-crépitants aux deux bases sans
souffle. Dyspnée; respiration courte superficielle, fréquente.
Pouls & 84 mais avee quelques intermittences. Le malade se
plaint d’étouffer et de ne pouvoir expectorer facilement.

10 décembre. Méme état dyspunéique; pouls 4 peu prés nor-
mal. Le malade tousse mais difficilement, en ayant a peine la
foree; la toux est difficile, éteinte. Voix éteinte; aucun signe
nouvean dans le thorax. Hier soir 377, ce matin 36°.8. Depuis
quelque temps la déglutition est difficile; au lien d’avaler
d’un trait, il prend une gorgée de liquide dans sa bouche et
I'avale lentement et difficilement. Langue normale, le malade
n'avale jamais de travers et 1ie renvoie pas les liquides par le
nez. Dans les derniers temps il s'était plaint d'une faiblesse
croissante dans les membres inférieurs et de tomber de temps
en temps. Pas de paralysie diaphragmatique.

11 décembre. Mort & une heure du matin sans aveir rien pré-
senté de nouveau,
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Nous n'uvons absolument rien & relever cliniquement
dans cette observation, (Uest le lype classique de la forme
Duchenne-Aran dans toute sa pureté. Aspect, marche,
dvolution, durée ne sortent pas des descriptions ordinaires,

De méme, nous ne pouvons que constater Pabsence totale
dindication quant & la pathogénie.

L'autopsie fut pratiquée le 12 décembre, trente et une heuves
apres ledéccs,

Cadavre sec, sans cedeme, sans escarre. Congestion, cdéme
des deux poumons. Le ceeur, les reins, le tube digestif ne pré-
sentent pas d'altérations,

Centres nervewx. — Le cerveau, le cervelet, le bulbe ne pré-
sentent ni a leur surface ni sur des coupes aucune lésion appre-
ciable. Les racines des nerfs bulbaires sont de volume normal
et ont leur coloration blanche habituelle.

Moelle, — L'aspect extérieur de la moelle n'offre rien de par-
ticulier; sa consistance est normale dans toutes on étendue. Les
racines antérieures, depuis la 4¢ cervicale jusqu'a la 3¢ dor-
sale inclusivement sont manifestement altérces: elles sont
transparentes, tres gréles, de couleur gris rosé. Leur aspect
terne contraste avee la blancheur des racines postérieures
correspondantes. Les racines antérieures lombaires et sacrées
paraissent aussi, bien qu’a un moindre degré, plus gréles et de
teinte plus terne qu’a I'état normal. Sur les coupes transver-
sales les cornes antéricures de la moelle ne semblent pas
etre atrophiées; leur coloration parait naturelle, Par contre sur
une coupe, passant entre la 7¢ et la 8¢ cervicale, la substance
blanche du cordon antéro-latéral, entre le contour antéricur de
la corne et le bord de la moelle, parait étre un peu décolorée.
Il en est de méme des cordons de Goll. Dans 'aire des cordons
de Burdach, des cordons latéraux, des faisceaux de Turk la
substance blanche est de couleur et d'aspect normaux.

Muscles.—D'une facon générale les museles des membres su-

= '-=‘f-i I"". ﬂ

el
i G

-

LA LN



— 100 —

périeurs et ceux de la partie supérieure du trone sont déco-
lores. 1ls ont subi une réduction de volume plus oun moins
considérable, mais sans substitution adipeuse. Ils ne sont pas
tous altérés au méme degré, On en rencontre qui comme les
triceps, les grands pectoraux, le trapéze, le rhomboide ne
sont lésés que partiellement. On y voit des faisceaux de fibres
de couleur rouge vif, alterner avee des faisceaux pales ou jau-
nitres.

Les interosseux, les muscles de I'éminence thénar, les lom-
bricaux, les radiaux, le long supinateur, le cubital postéricur,
les extenseurs, tous les fléchisseurs sont les plus atteints; ils
offrent une teinte jaune feuille morte. Le court supinateur, le
long abducteur sont moins altérés. Aux bras, le biceps est com-
pletement décoloré et atrophic.

A Dépaule, le deltoide, les sus et sous-épineux sont tres
altérés, Par contre, le sous-scapulaire, les muscles grand-rond
le sont tres peu.

Les muscles spinaux sont partiellement décolorés,

Les muscles du cou, de 'abdomen, ceux des membres infi-
rieurs, a I'exception du triceps fémoral et des péroniers qui
sont en partie décolorés, offrent la coloration rouge vif des
musecles normaux.,

Le diaphragme ne parait pas atrophié,

La langue a son volume normal. Ses différentes couclies
musculaires sont rouges. Il n'v a pas trace d'infiltration grais-
gense, : .

Des fragments de ces diflérents muscles, des filets nerveux
intra-musculaires, dessegments des principaux trones nerveux
des membres, du phrénique, de I'hypoglosse, du pneumog as-
trique, les 3¢ racine cervicale, 2¢ dorsale, 17 et 2° lombaires
ont été prelevés et placés en vue de I'examen histologique soit
dans la liqueur de Miiller, soit dans une solution osmique
a1 0/0.
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EXAMEN HISTOLOGIQUE

Moelle. — Sur des coupes de la moelle cervicale a I'état frais,
sur des préparations obtenues par dissociation, sur des coupes
apres fixation par la méthode de Marchi on constate 1'exis-
tence de quelques corps granuleux dans l'aire des cornes an-
térieures et la partie antériecure des cordons antéro-latéraux.

Dans les petits fragments de substance grise dissociés et
colorés au picro-carmin, on ne rencontre pas de cellules gan-
glionnaires. Le tissu fondamental est évidemment épaissi, trop
touffu. Les vaisseaux cependant ne présentent pas d'altéra-
tions notables,

Eramen o Uaide de coupes faites apres durcissement dans la
liguewr de Miiller. — La substanee grise des cornes antérieures
est profondément altérée dans toute I'étendue des régions cer-
vicale et dorsale. Les cornes antérieures des régions lombaires
et sacrées sont aussi atteinles, mais a un degré moins pro-
noncé. Le maximum des altérations occupe les parties moyen-
nes et inféricures du renflement cervical. A ce niveau, depuis
le 3¢ nerf cervical jusqu’a la 2¢ dorsale on constate la dispari-
tion & peu pres compléte des cellules nerveuses (P11 et PL 11,
fig. 3). Sur un grand nombre de coupes il n’existe plus trace de
ces éléments. Parmi les cellules ganglionnaires qui ont survéeu,
celles qui ont conservé leur forme, leur prolongement, sont en
infime minoritc ; la plupart sont atrophiées, réduites alétatde
petits amas granuleux, arrondis et sans noyaux, ou bien de
bloes oblongs ou arrondis, peu eoloréset depourvas de prolonge-
ments. Il est & remarquer que le processus atrophique a
frappé indistinctement tous les groupes cellulaires de la corne
antérieure, Le tissu interstitiel est fortement sclérosé, ¢paissi;
on y voit en trés grand nombre des cellules de Deifers a pro-
longements multiples (PL 11, fig. 2). 1l se colore vivement par
le carmin. Il n’y a pas d'infiltration de cellules rondes dans
ce tissu sclérosé (carmin et hématoxyline et les vaisscaux ne
sont ni dilatés ni épaissis notablement.,

Suar les eoupes traitées par la méthode de Pal, on constate
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que le résean des fibres nerveuses est i peu prés supprime.

La substance grise des cornes postérieures parait étre a I'état
normal. Les cellules et le réseau des fibres nerveuses de la co-
lonne de Clarke sont dans un état d’intégrité parfaite.

Dans toute I’étendue de la moelle les cordons latéraux pro-
prement dits, les faisceaux de Turck, les faisceaux cércbellenx
directs, les faisceaux de Gowers et de Burdach sont intacts.
Dans la région cervicale moyenne les faisceanx de Goll sont
légérement selérosés.

Par conire, la substanee blanche du faiscean fondamental
antérieur est atteinte de sclérose sur toute la longueur de la
moelle, depuis le 2¢ nerf cervical jusqu'a la 17 racine sacrée.
L'étendue et l'intensité de cette sclérose est évidemment en
rapport avee 'intensité de la lésion qui occupe les cornes an-
térieures et peut &tre aussi avee l'étendue physiologique des
cornes considérées aux différents étages de la moelle. Voici
quelle en est exactement la topographie (Pl II, fig. 1 et
LIV, hx. 1),

Dans la moitié supérieure de la région cervicale depuis le
2¢ nerf jusqu’a la 5¢ racine la bande de scléroseaffecte la forme
d’une virgnle dont la téte répond a la corne antérieure qu’elle
enveloppe et dont la queue se prolonge parallélement au con-
tour antéro-latéral de la moelle (mmais & une certaine distance
de celui-ci et sans Patteindre) vers la partie postérieure du
cordon latéral o elle se termine en poinle.

De la i¢ cervicale a la 2e dorsale, la tache de selérose en-
toure completement le bord interne de la corne antérieure
(sans empicter surle faisceaun pyr. direct!, son bord antérieur et
externe se termine en s'étendant en arriere jusqu'an voisinage
du cordon latéral proprement dit qu’elle n’envahit nullement.
Le bord antérieur de cette zone de sclérose convexe en avant,
suit 4 une petite distance le contour de la moelle. Sur quel-
(ques poinis toutefois il envoie jusqu'a la piec-meére de petits
tractus qui correspondent aux trajets des fibres radiculaires
antérieures.

Dans les régions dorsale et lombaire la dispo:ition de cette
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sclérose est a peu prés la méme, sauf qu'elle occupe dans ces
segments une aire plus restreinte et qu'elle y est moins accen-
tuce.

Bulbe. — Le bulbe est normal, seuls les noyaux de 'hypo-
wlosse sont plus pauvres en cellules que normalement.

Racines antérieures. — L'examen des racines antérieures
8¢ cervicale droite, 2¢dorsale droite, 1'¢ et 2e lombaires droites
apres fixation par l'acide osmique et coloration au picro-
carmin a donné les résultats suivants. Toutes les racines, la
8¢ cervicale notamment, sont considérablement altérées ; les
fibres saines sont en minorité. Beaucoup de fibres sont ré-
duites a 1'état de gaines vides distendues seulement par des
novaux ou des fines granulations de myeline noires ou am-
brées. Un grand nombre de fibres sont en voie de dégénéres-
cence wallérienne (fragmentation de la myéline, multiplica-
tion des noyaux, disparition du cylindre-axe). Bien qu’il n'y
ait pas de lésions interstiticlles manifestes, pas d’aceumulation
de cellules rondes autour des vaisseaux, ces derniers sont trés
dilatés, trés nombreux, distendus par des globules rouges,
d’ont la teinte gris ros¢ que présentaient les racines a I'état
frais. L.es racines postérieures examinces cervicales et lom-
baires) sont normales, on n'y trouve pas de fibres altérées, pas
de fibres notamment qui scient en état de dégénérescence wal-
lérienne.

Les racines cervicales, ¢, G¢, 7¢ et les racines lombaires, 2e,
5, 4¢ et B¢ du coié gauche, examinées sur des coupes transver-
sales apres durcissement dans le liquide de Miiller et colova-
tion par le procéd¢ de Pal et le picro-carmin présentent des
lésions tres avaneces,

Les fibres_restées intactes y sont relativement en petit nom-
bre. Un grand nombre de fibres ont disparu,

Le tissu conjonctif interstitiel est considérablement épaissi.
Sur un grand nombre de points au niveau desquels les tubes
myéliniques manguent compliétement, ce tissu conjonetif
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forme des ilots vivement colorés par le earmin et d'étendue
variakle.

Quelques vaisseaux ont leurs parois un peu épaissies, mais
la plupart ne présentent aucune altération appréciable.

Les nerfs mixtes, fixes par l'acide osmique, examinés soit
par dissociation, soit sur des coupes transversales ou longitu -
dinales sont trés altérds,

Le phrénique, les nerfs du membre supérieur droit, le ra-
dial, le cubital, le médian présentent & peu prés la moitié de
leurs gaines vides. On y trouve un assez grand nombre de
fibres en voie de degénération. Le tissu interstitiel est peu
modifié ; il a subi cependant un certain degré d'épaississement
mais cette altération y estbeancoup moins marquée que dans
les racines antérieures cervicales ou lombaires. Les filets mus-
culaires du biceps, de I'éminence thénar. examinés par disso-
ciation sont compléetement dégénéres,

Dans les nerfs sciatiques, crural, tibial antérieur, les lésions
sont de beaucoup plus discretes,

Le pnenmogastrique n'est point altéré,

Muscles. — Des fragments du biceps, du diaphragme, disso-
ciés & l'état frais, ont montré parmi les fibres un état d’atro-
phie simple, un certain nombre de fibres dégénérées (substance
musgeculaire fragmentée en bloes granuleux sans striation,
amas de noyaux, ete.). Un grand nombre de muscles des
membres supéricurs, du trone et des membres inférieurs ont
été examinés sur des coupes longitudinales ou transversales
apres durcissement dans le liquide de Miiller.

Eminence thénar. — Atrophie considdérable des fibres, Grande
hyperplasie nucléaire. Quelques fibres en état de dégénéres-
cence granuleuse. Les cspaces laissés libres par cette atrophie
contiennent du tissu conjonetif qui ne comble que trés impar
faitement les lacunes. Par place il n'y a plus trace de fibres
musculaires. Quelques fibres saines sont dissémindes sans
ordre parmi les fibres atrophides. Quelques rares faisceaux
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normaux. On rencontre de-ci de-l4, mais en somme trés rare-
ment, des fibres qui paraissent hypertrophices (Pl. I, fig, 2,.

]

Muscles interosseur. — Atrophie simple trés intense. Quelques
fibres sont en dégénérescence granulo-graisseuse. Grande pro-
lifération nueléaire. Tissu conjonetif abondant.

Extenseurs communs des doigls. — Aspect & peu prés iden-
tique aux deux précédents,

Biceps. — Fibres normales disséminées parmi une grande
quantité de fibres atrophiées, Quelques ilots de faisceaux net-
tement circonserits sont sains.

Deltoide. — Fibres atrophié¢es sont en bien moins grand
nombre tout en ¢tant encore trés nombreuses. Beaucoup d'ilots
sains. Ici, comme dans les biceps, on trouve dans les coupes
transversales des gaines périfasciculaires un peu épaissies net-
tement colorées en rose, circonserivant des fibres normales ot
atrophiées en proportion variable, montrant ainsi clairement
que Patrophie s'est attaquée aux fibres et non aux faisceaux.
Dans les museles il n'y a que de 'atrophie simple.

Muscle demi-tendincua droit, — Quelques fibres présentant
une atrophie simple. Pas de grande prolifération du tissu con-
Jjonetif. Par places, faisceaux entieis atrophies.

Court péronier lat¢ral. — La majorit¢ des fibres sont
saines; quelques rares fibres atrophiées; l'espace laissé par
ces fibres est comblé par du tissu conjonetif, mais sans proli-
fération surabondante.

Jambier antericur. Long péronier latcral, — Idem, mais
lésions beaucoup moins accentuées. En somme, la lésion pré-
dominante c¢st unc atrophie simple des faisceaux primitifs
avec augmentation relative du tissu interstitiel et absence
d'infiltration adipeuse. On rencontre cependant des fibres en
¢tat de désintégration granuleuse, des fibres hypertrophiées
¢galement, mais en bien petit nombre,

Dans les muscles des membres inféricurs qui, & 'eil, pa-
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raissent intacts, on veit, disséminés dans la masse des
fibres saines, beaucoup de petits faisceaux de fibres alro-
phides.

[’examen analomo-palhologique de ce cas répond & la
dezceriplion classique tout comme son histoire clinique.

[1 sagit d'une poliomydélite antérienre chronique, plus
jntense dans les régions cervicale et dorsale supérieures,
mais dont on lrouve eependant des traces dans loutes les ré-
cions. Les lésions relevées dans le faiscean fondamental de
la substance blanche, loin d’élre exceptionnelles, ngus le
verrons dans le chapitre suivant, sont plutot la régle. Il nous
faudra revenir d'une fagon toute particuliére sur ces lésions
déja signalées incidemment, mais non encore décrites. Les
racines antérieures sont fortement dégénérées; il en est de
meme des nerfs mixtes et surloul des f{ibres musculaires.
Les museles présentent les altérations déerites par M., le
Pr Hayem ; 'atrophie simple est prédominante. Il y a lien
d'insister particulicrement sur U'intégrité des vaisseaux san-

auins,
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Nonne. Le cas suivanl gue nous avons soigneusement
observé en est un nouvel exemple. Ces fails expligueront les
raisons qui nous font considérer ce cas comme une forme

subaignit de 'atrophie Duchenne-Aran. .

OpsErvartiox V

Homme, dgé de 56 ans., — Début en octubre 1890 pai de la
parésie des membres supéirteurs. — Atrophie consécutive et
affaiblissement progressif des membies supériewrs, des muscles
du trone, puis des membres infériewrs. — Reéaction de dégé-
nérescence dans certains muscles, — Mort par paralysie du
diaphragme le 27 decembre 1892, — Autopsie.

Le nommé P-r..., menuisier, agé de 56 ans, est admis a la
Salpétriere, dans le serviee de la clinique des maladies du
systeme nerveux, le L8 septembre 1892,

Antécédents hévdditaires, — Pas d’hérédité névropathique.
Pere mort a 63 ans, d'une maladie d’intestin (?). Deux oncles
paternels sont morts trés fdgés et sans avoir présenté dans le
cours de leur existence aucune maladie grave. Sa mire, qui a
atteint un Age tres avancé, n'a jamais été malade. Rien de
particulier a signaler chez les autres membres de sa famille.
Le malade a eu d’un premier mariage deux enfants qui vivent
en bonne santé,

Antecédents personnels. — Pas de maladies graves. Santé
habituellement trés bonne. 11 n’est ni syphilitique ni alcoo-
ligue, Il n'a jamais été exposé a I'intoxication saturnine.

Le début de Paffection actuelle remonte au mois d’octobre
1890, A cette époque Per... travaillait régulicrement de son
metier de menuisier, lorsqu'il remarqua que ses membres supc-
ricurs (le bras gauche en particulier) s'affaiblissaient. Cette
faiblesse s’accusaijt surtout dans le mouvement d’'élévation des
bras, lorsque le malade faisait effort pour soulever des piéces
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de bois un peu lourdes au-dessus de sa téte ; de plus, il éprou-
vait fréquemment, vers le soir, apres sa journce de travail, une
lassitude, ure fatigue tres pénibles dans les muscles des épaules
ct de la nuque. Peu de temps apreés, cette sensition de eour-
bature s'étendit de la nuque a la région du dos. A cette époque
sa femme observa qu’il se « voiitait » et que sa téte tendait a
s'ineliner en avant. Sans étre accompagncée de douleur, ni de
fourmillements, la faillesse des deux membres supérieurs s'ac-
centua d'une maniére lentement progressive, tout en étant
prédominanie dans le membre supérieur gauche. Le travail
devint de plus en plus pénible. Enfin, au mois de mai 1891,
I’er... dut renoncer a exercer sa profession et cessa définitive-
ment tout travail, Deux mois apres, au commencement d'aofit
1201, il remarqua que ses membres superieurs s'atrophiaient.
(‘e qui le frappa en premier liew, ce fut I'exeavation du pre-
micr espace interosseux et 'aplatissement de la région posté-
rieure de I'avant-bras gauche. Quelques semaines apres il vit
que la méme déformation se produisait dans le membre supé-
ricur droit. La faiblessc et l'atrophie des membres supérieurs
s'accrurent tres lentement et d’'une manicre a4 peine sensible
jusqu’en septembre 1892,

Dans les premicrs jours de septembre 1892, les membres
inféricurs commencent a s'affaiblir a leur tour, et, le 28 de ce
mois, le malade ayant épuisé ses ressources entre & I'hopital,

Elat actuel (2 octobre 1892). — Voici quel était 1'état du
malade quatre jours aprés son entrée a I'hopital @

I.es yeux, la face et la langue sont a 1'état normal. La déglu-
tition et la phonation saccomplissent réguliérement.

Membres supérieurs. — Les muscles des membres supérieurs
et ceux de la ceinture scapulo-humérale sont manifestement
atrophiés. C'est d’'une atrophie diffuse qu'il s'agit. Cependant
elle parait particuliérement accentuée dans les muscles des
é¢minences thénar ¢t hypothénar, les interosseux, les muscles
de la région postéricure de I'avant-bras, les triceps et les del-
toides., La main ne présente pas de délormation en griffe.
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Toutefois les espaces interosseux, le premicr surtout, sont tres
excaveés., Entre le pouce et le deuxitme métacarpien, il existe,
au lieu de la saillie®™musculaire qui remplit cette région a
I'état normal, une excavation protonde: de plus, le pouce est
placé en adduction et a peu pres dans le méme plan que les os
du métacarpe, attitude qui, avee I'affaiblissement de I'éminence
thénar, concourt 4 donner a la main, dans son ensemble, la
forme aplatie; les autres doigls ne sont nullement infléchis en
griffe; leur attitude est normale ; le malade peut les fléchir, les
¢tendre et les ¢earter. Mais ces mouvements sont sans énergie
et il suffit d’opposer la plus légére résistance pour que le ma-
lade ne puisse les exéeuter. Il en est de méme des mouvements
volontaires de flexion et d'extension du poignet. La parésie
cst motablement prédominante dans les muscles extenseurs.
Le malade a beaucoup de peine a couper sa viande, & bouton-
ner sa capote, ele.

Le mouvement de flexion de lavant-bras sur le bras est con-
scrvé, mais l'effort d'extension est & peu pres nul, Le malade
ne resiste pas aux mouvements de flexion provogquée imprimés
a son avant-bras. L'élévation des bras ne se fait qu'a grand’-
peine ; dans ce mouvement, les avant-bras retombent aussitot
en flexion de chaque efté de la téte. L'effort d’adduction des
bras est ¢galement trés faible. Les mewmbres sont parfaitement
souples, sans traces de raideur ni de contracture,

Lies sus et sous-¢pineux sont tres atrophics,

(Quand le sujet projette ses bras en avant, les omoplates §'¢-
cartent a 'exeés du plan thoracique.

Les muscles spinaux et cenx de la nuque, bien qu'ils re pa-
raissent pas atrophics, sont certainement en état de parésie; en
etfet, lorsqu'il est debout le malade présente une attitude par-
ticuliére qui frappe dés 'abord. La téte ainsi que la partie su-
peérieure du trone sont notablement infléchis en avant, mais
sans déviation latérale. Le dos est voité: il y a de I'ensellure
lombaire et le bassin est projeié en avant. Néanmoins le malade
peut encore relever la téte et redresser sa eolonne vertébrale;
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mais ¢’est avee un eflort visible qu’il rectifie ainsi son attitude.
Pour se relever de la position aceroupie, il est obligé d’ap-
puyer ses mains sur ses cuisses. ”

Membres infériewrs. — "T'ous les mouvements de flexion, ex-
tension, abduection, ete., des divers segments des membres
inférieurs sont conserveés, mais ils sont faibles, sans énergie.
Comme aux membres supérieurs, mais a un degré moindre, il
sagit, non pas d’'une paralysie confirmée. mais d'un état pare-
tique, Le malade peut marcher correctement mais a pas lents
et mal assurés; il est incapable de se tenir debout sur un pied,
de courir. 1l se fatigue vite en marchant et est obligé de s'as-
seoir 4 chaque instant.

L’atrophie musculaire est beaucoup moins prononcée qu'aux
membres inférieurs. Elle est cependant particuliérement ac-
cusce dans le triceps fémoral qui est manifestement aplati et
dans les museles de la région antéro-externe des jambes.

A l'exception des muscles du cou, de la face et de la langue,
tous les muscles des membres et du trone sont parcourus par
des contractions fibrillaires trés nombreuses, trés nettes. Ces
secousses  fibrillaires prédominent dans les muscles des
membres supérieurs. Elles y sont incessantes.

Les wéflexes tendineux dans les quatre membres sont tres
affaiblis. Il n’y a pas trace de trépidation épileptofde du pied.
1l est impossible de provoquer le réflexe massétérin, Le malade
n'accuse dans ses membres aucune douleur, aucun engourdis-
sement. La sensibilité explorée méthodiquement et a plusieurs
reprises a toujours ¢té trouvée normale. Pas de troubles du
coté des sphincters, Pas d’'eedeme, pas de troubles trophiques.
L,es urines ne contiennent ni sucre ni albumine,

~ Aucun indice d'une affection pulmonaire, ni cardiaque. La
température est normale. La mastication, la déglutition et les
fonctions digestives s’accomplissent régulierement,

- L’état mental n’a subi aucunc modification appréciable.
Quelques jours apres. 'entrée du malade dans le service de la:
clinique, 'examen éleetrique des muscles et 'des nerfs fut pra-
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tiqué par M. R. Vigouroux qui a bien voulu nous remettre la
note sunivante résumant les résultats de ses explorations (du
50 septembre au 4 novembre),

I. — Excitation galvanique des nerfs.

(Electrode N.; méthode polaive (1),

A h o U S e P o P oo A T 2 10
Circonflexe ,...... ey e e T a5 S PR e e S Bt bl
Radial (dans la gouttiere).............. ... A R 36
Médian (an pli du eoude). ... .................. r il e k)
Cubital (an counde), . ... s e S s T e 45

Pas de différence notable entre les deus eores,

1. — Exploration des muscles.

MeuprEs SUPERIEURS. — Sows-épincur. -— Farad, (dr. et g.) 403
— Galv. A droite : KSz seul i 50, — & wanche : & 70, K8z = ASz;
a4 40 KSz <~ HSz et &4 39 ASz seul.

Deltoide [droit et gauche) Furad.. ... .. Al Galv. KSz i ol
Triceps (droit et gauche),............. L ol
T S R R, o B = b . 40
Lj. supinateur l‘.dmlt“ """"" R I:'.I (dr. et gan.) 10
temache) oL ho

Coré protit. — Premier radial externe, — Farad. max. faible C.;
galv. C. tris faible K8z > ASz i 76; KSz seul & 30,

Devnzivme vadial extorne. — Farad., 40: Gal. KSz faible a 60 pas

de ASz.

Extenseur commun des doigts, — Favad. 20; Galv. KSz seul i 60.

Cubital postéricur. — Farad. 503 Galv. K8z > ASz a W), K5z seul
a Do,

Long abductenr du pouce. — Favad. 45 couwrt extensenr, Farad. 40,
long extenseur et extenseur propre de Uindex, Farad, 35. — Ces muscles
ne presentent pas de modification de Uexeitabilité _g:—ih‘.-miquﬁ.

I) Les nombres indiguent : pour le conrant faradigne, 'écartement des
bobines: ponr le galvanique, 'intensité en décimilliampéres.
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Du edté gauche, les muscles de P'avant-bras donnent sensiblement
les mémes chiffres, avee la méme diminution d'exeitabilité faradique
particuliére au 1¢r radial externe.

Main (eoté droit).

1°r interosseux : Farad, max. C. faible; Galy, a 50 Ksz > ASz, &
24 KSz seul, contraction un peu lente ;

2e interossenx : Farad. 503 Galv. K8z > ASz a 60 ;

B3¢ interosseux : Farad., D0; Galv, KSz > ASz 4 70,

4¢ interosseux : Farad. 40 ; Galv. K8z >> ASz a 80.

Coré gavene : 17 dnterossenx : Farad., max, contr. faible; Galv.
KSz > ASz i 36, contr. un peu lenle ;

2¢ interosseux : Farad. 55; Galv, K8z > ASz 4 50;

3¢ interosseux : Farad. 60; Galv. KSz > ASz i 100;

4 interosseur : Farad. 60; Galv. KSz i 60, K8z > ASz i 60; KSz
zeul a 22,

Troxe. — Trapize (portion claviculaire). — Dr. et ganche, Farad.
45; Galv. KSz seul a 20,

Trapize (portion scapulaive). — A droite : Far. 60; Galy, KSz
~ ASz i 120, KSz seul 4 60; & gauche inexcitable.

Rhomboide (droit et gauche) : Farad. 40: Galv. KSz > ASz 4 70,
IKSz seul & 50 & gauche et 460 & droite,

Grand dorsal : Farald. & gauche, C. i 50: & droite maximum ; Gealy.,

gauche KSz > ASz o 60 et KSz scul i 50 ; i drvite KSz < ASz
a 180,

MuscLes pE 1L’ anpoMeN. — Grand obligue, inexcitable indirectement.
Farad. = 03 Gaiv, 200 KSz scul ct faible. — Droit anléricur : Farad.
boun. contract. a 40.

MeMeRES 1NFERIEURS. — Vasle inferne (droit et ganche). Farad. &
85 C. Galv. 50; K8z > ASz. — Vasle exferne (droit et gauche).
Farad. C. & 25 Galv. 120 KSz seul. — Tibia! anlérieur : Farad, 75;
Galy. (& droite) 180 KSz >> ASz; 4 80 KSz scul; (a gauche) 150 KSz
> ASz; 90 KSz seul. — Jumeauz (droit ot ganche) : Farad. 4535 Galv.
KSz > ASz a 120.

En résumé, les senles anomalies & noter sont : 1° la réac-
tion de dégénérescence particlle du sous-épineux et du
crand dorsal, el pent-élre anssi des premiers inlerosseux

il




119 —

dorsaux des deux mains dont la contraction est un pen lenle,
mais sans qu'il y ait inversion de la formule; 20 la diminu-
tion de 'excitabilité des muscles du rachis, d'nne portion du
trapéze, du premier radial, des denx cotés. Llexeitabilité
des antres museles explorés est normale; cela est surtoul
bien net pour les nminscles des membres inférienrs, L'examen

des muscles du con n’a pas ¢té fail,

Dans les premiers jours du mois suivant Paffaiblissement
des quatre membres avait fait de notables progrés (novembre
1892). Vers le 25 novembre, le malade commenca & éprouver
une certaine géne de la respiration. A peine avait-il fait quel-
ques pas qu'il était tout de suite essoufflé. L’anbélation
se produisait au moindre cilort. Cependant la température
¢tait normale; l'examen de la poitrine ne révélait aucune
modification de la sonorité thoracique non plus que du mur-
‘mure respiratoire. Mais 4 chaque inspiration on voyait nette-
ment le creux épigastrique et les flancs s'affaisser et se dépri-
mer; la respiration s'accomplissait suivant le type dorsal
supérieur; la paralysie du diaphragme était manifeste. Le ma-
lade s’alita complétement, la dyspnée s'accentua de plus en
plus, et Per... succomba aux progreés de I'asphyxie le 27 dé-
cembre 1892,

Le 26 novembre un second examen électrique avait été pra-
tigué par notre colleégue et ami M. Huet. Mais, en raison de la
géne respiratoire et de la fatigue exiréme du patient, les mus-
cles du membre supérieur gauche furent seuls explorés, Voici
ce que l'on put constater :

MEMBRE SUPERIEUR GAUCHE. — Dans le sous-épineux, réaction
de dégénérescence, A 'épanle ef au bras : dans le m. grand
pectoral, deltoide et biceps 'excitabilité faradique est un peun
diminuée; il en est de méme de U'excitabilité galvanigque mais
sans modifications qualitatives. Dans le #riceps 'excitabilité
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faradique est tres diminuce, et 'exeitabilite galvanique pré-
sente des modifications qualitatives : NFe = PFe.

A Uavant-bras : Dans les muscles postérieurs : lexcitabilité
faradique est notablement diminuce surtout dans les radiau,
le long supinateur et le cubital postérieur, moins dans I'exten-
sewr commun, 'exeitabilité galvanique, également diminude,
ne présente pas de modifications qualitatives, ¢i ce n'est dans
le premier radial, peut-étre dans le long supinateur ot NFe
est presque = PFe. Pour les m, antérieurs: 'excitabilité fara-
dique est un pen diminuce dans les fléchisseurs, mais il n'y a
pas de modifications qualitatives de I'excitabilité galvanique.
Dans le grand palmaire 1'excitabilité faradique est diminuée
et excitabilité galvanique faible avee modifications qualita-
tives (NI = < PFe et secousse lente comme dans la réaction
de dégénérescence). — A la main : dans les m. de I'éminence
thénar et de I'éminence hypothénar I'excitabilité faradique et
galvanique est faible, sans modifications qualitatives. Dans le
premier inferosseux dorsal : Texcitabilité faradique et galva-
nique est faible avec réaction de dégénérescence : NIe = Ple,

L'excitabilité faradique et galvanique des nerfs cubital et
médian du poignet est également faible,

Avrorsie (24 heures aprés la mort). — A 'ouverture de la
cavité thoracigue on constate: quelques adhérences fibreuses
au niveau du cul-de sac supérieur des deux plévres. Conges-
tion simple dans les régions inférieures des poumons, pas
d’autre altération a signaler. Le ceeur n’est pas hypertrophié ;
il n'y a pas de l¢ésions des orifices ni des appareils valvulaires,
I'aorte n'est pas dilatée : deux petites plaques athéromateuses
situces a deux travers de doigt de l'orifice aortique; les coro-
naires sont permeables, :

Les arteres des membres sont légérement athéromateuses,
Le foie, les reins, la rate, le tube digestif ne présentent ancune
altération 4 signaler.

Encéphale. — Lies artires de la base sont un peu athéroma-
teuses. Les mdninges ne sont nullement altérées. Les hémi-

A
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spheres edrébraue ne présentent soit a lear surface, soit dans la
profondeur (coupe de Flechsig) aucune altération appréciable.
Il en est de méme du cervelet et des pédoncules cérébraux,
de la moelle allongée.

Moelle, — La moclle semble ¢tre a I'état normal. Partout sa
consistance est ferme, Les racines antérieures cervicales sont
peut-étre un peu trop gréles mais elles ne sont pas décolorées.
Sur les coupes transversales les cordons blanes ne paraissent
pas étre altérés. Dans la région cervicale la substance grise
des cornes antérieures semble étre légérement injectee. Pas
d’autre modification visible a I'ceil nu.

Muscles ¢t nerfs des membres, — Membires supérienrs, — La
plupart des muscles ayant été disséqués, nous avons pu cons-
tater que les muscles des mains éminences thénar et hypo-
thénar) étaient remarquablement gréles, mais qu’'ils avaient
encore leur ¢oloration normale. Ilen cst de méme des inter-
psseux a l'exception du premier interosseux dorsal qui offre
une teinte jaunitre et qui parait completement dégéndéré,

Aux avant-bras, les muscles de la région postérieure, ct
ceux de la région antérieare, bien qu’ils soient manifestement
areles, atropbiés, ont conservé pour la plupart leur coloration
normale, a I'exception du 1+ radial, du long supinateur et de
(uelques faisceaux de l'extenseur commun ¢ui présentent une
teinte gris rosé contrastant avee la couleur rouge des autres
muscles. Les triceps du bras (celui du coté gauche prinecipale-
ment) sont atrophiés et décolorés Il en est de méme des biceps;
ces derniers muscles toutefois offrent une teinte moins eflacce,
Les sous-épincux, certains faisceaux des deltoides sont
manifestement dégénérés (teinte feunille morte). Les muscles
spinaux sont également décolorés et infiltrés de tissu adi-
peux. Les muscles du cou ne sont pas décolorés. Il en est de
méme des autres muscles du trone. Dans les membres infé-
rieurs, scul le musele triceps est d'une teinte rose pile; les
autres muscles (lopgue portion présentent leur ecoloration
normale.
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Les différents neirfs qui ont ¢té disséqués et sectionnés en
vae de 'examen histologique ne présentaient auvcune modifi-
cation appréciable a I'eil nu.

Eramen histologique. — Moelle. — Sur quelques coupes pra-
tiquees a 1'état frais, immeédiatement au-dessous de la 6¢ racine
cervicale, on découvre des corps granuleux dans l'airve des
cordons antéro-latéraux, mais en bien petit nombre. Aprés
durcissement dans le liquide de Miiller I'examen des coupes
colorées soit an picro-carmin, soit a I'éosine et a 1’hématoxyline
nous a donné les résultals suivants :

La substance grise des cornes antérieures est profondément
altérée dans toute I'étendue de la moelle, mais plus particu-

Fig. 5. — A, Uellules dn groupe antéro-externe de la corne antérienre
(3 cervicale). B. Artériole dont les parois sont épaissies (arterite
chronigue),

licrement dans les régions cervicale et dorsale supérieure,
depuis le 3¢ nerf cervical jusqu’a la 2¢ paire dorsale. La méme
altération, beaucoup moins prononcée il est vrai que dans les
portions supérieures de la moelle, se retrouve dans le rentle-
ment lombaire. Cette altération consiste principalement dans la
disparition ou I'état d’atrophie des cellules ganglionnaires. Sur
un grand nombre de coupes prélevées au niveau des 4¢, be, T
et 8¢ paires cervicales, elles font complétement défaut. Parmi
les cellules qui n'ont pas été enticrement détruites, celles qui
ont conservé leur aspect, leurs dimensions normales, ainsi que
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leurs prolongements sont en infime minorité. La plupart sont
réduites a 'état de corps arrondis, mal colorés, dépourvus de
prolongements, avec ou sans noyau apparent (fig. 3). Beau-
coup ne sont plus représentées que par un petit amas de
granulations pigmentaires. Quelques-unes sonten étatd’atrophie
seléreuse. Cles lésions dégénératives ne semblent pas se loca-
liser de préféience sur tels ou tels groupes cellulaires. Les
groupes principaux aussi bien que les cellules de la zone
moyenne ¢t celles situées prés de la base des cornes ante-
rieures sont indistinctement intéressces,

Le tissu fondamental des cornes anterienres est manifeste-
ment épaissi, sclérosé. Il se colore vivement par le carmin.
On y voit en assez grand nombre des cellules araignées volu-
mineuses, munies de prolongements ramifics. Le rceseau des

Fey. 4. — (Leitz, Obj. 7. Oc. L. Tube leve).

capillaires est sur certaines coupes trop apparent, il est forme
de capillaires dilatés qui s'entre-croisent dans tous les sens. Sur
quelques coupes nous avons constat¢ l'existence de petits
foyers hémorragiques récents. Les artérioles émanées soit
des suleo-commissurales anicérieures, soit des radiculaires anté-
rieures sont atteintes d'artérite chronique, leurs parois sont
¢paissies (fig. 4).

Ces lésions d’artérite chronique se retrouvent du reste, bien
qu'a un moindre degreé, dans le systeme postérieur des artéres
nourricieres de la moelle, Il s'agit 1a bien certainement de
lésions déja anciennes, résultant d'un processus lent et qui
n'est plas en voie d’activité, ear sur les préparations colorées

)
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an carmin et « I'heématoxyline on ne voit pas d'aceumulation de
noyaux ni dans les gaines périvasculaires, ni dans la paroi des
vaisseaux artériels de divers ealibres que nous avons attentive-
ment examinés,

Sur les coupes traitées par la méthode de Pal le réseaun des
fibrilles nerveuses des cornes antérieures apparait beaucoup
moins abondant qu’a I'état normal.

Les cornes postérieures, les colonnes de Clarke, ne présentent
pas d’ultérations appréciables, Les cellules des colonnes de
Clarke notamment sont nombreuses et d’aspect normal.

Sur les coupes colorées au picro-carmin aussi bien que sur
cellestraitées parlesméthodes de Weigert ou de Pal, la substance
blanche dans les régions lombaire, dorsale et cervicale supe-
rieure parait indemne de toute altération. Maisdans les coupes
provenant des segments moyen et inférieur du renflement cer-
vical, on peut constater les modifications suaivantes : il existe
un léger degré de sclércse dans l'aire des cordons antéroc-
latéraux qui se traduit par une décoloration a peine appréciable
de ces cordons (Pal).

D'une maniere générale cette sclérose prédomine dans les
cordons antérieurs proprement dits, entre le bord antérieur des
cornes antérieurcs ot le bord correspondant de la moelle; elle
n'intéresse pas les faisceaux de Tuarck (PL. 1V, fig. 2).

Satopographieetson intensité varientd’ailleurs d 'un segment
du renflement cervical au segment sus ou sous-jacent. Celte
sclérose est bien due en partie & la disparition d’un certain
nombre de fibres disséminces dans l'aire des cordons antéro-
latéraux, car sur des préparations provenant de segments de
moelle prélevés entre le G¢ et le 7« nerf cervical, entre le 4¢ et
le 5 lomhbaire, et traitées par la méthode de Marchi, on voit
qu’il existe dans cette région un bon nombre de fibres altérces.
On peut constater encore dans ces mémes préparations (Marchi)
la présence de fibres dégénérées et de quelques corps granuleux
dans l'aire des corncs antérieures, sur le trajet suivi par la
portion intra-médullaire des racines antérieures, dans la com-
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missure antérieure. Les autres cordons blancs de la moelle
sont & 'état normal (sauf quelques trés rares fibres altérées,
disséminées dans l'aire des cordons postérieurs). La pie-merc
ne présente pas d’altérations. Les artéres spinales antérieures,
postérieures et latérales, les radiculaires avant leur pénétra-
tion dans la moelle sont 4 1'état normal. Par contre la plupart
des artérioles intra-médullairves ont leurs parois épaissies par
artérite chronique.

Bulbe. — Pas d’altérations appreciables.

Ezxamen histologique des racines. — Les 4¢ 7 et 5- racines
cervicales antérieures gauches ont été placées dans une solu-
tion osmique & 1 0/0 et examinées soit par dissociation, soit
sur des coupes transversales, D’'autres racines cervicales anté-
rieures, c'est-a-dire les 5¢ el 6- du coté gauche, les 4+, 52, 6¢, T¢
et 8¢ du coté droit, ainsi que les deux premiéres dorsales et les
trois premiéres lombaires ont ¢t¢ examinées sur des co upes
transversales (Pal et carmin .

Dans les dissociations des racines antérieures traitées par
I'acide osmique, on ne trouve gqu'un petit nombre de fibres en
voie de dégénération walléricnne, trés peu de gaines de vides ;
la grande majorité des fibres sont saines. Sur les coupes trans-
versales, on constate bien quelques ilotsde dégénération, mais
ils sont bien restreints.

Sur les coupes transversales des racines cervieales durcies
dans le liquide de Miiller, on ne constate que peu ou point
d’altérations, Cependant il est certain que la plupart des fibres
sont amincies et beaucoup plus gréles que ne sont les fibres
des racines antéricures normales, Il existe aussi dans les4e, T¢,
5° cervicales et dans la 1 dorsale quelques ilots de scléroseau
nivean desquels gaines de myéline et cylindres-axes ont dis-
paru. Mais les fibres non altérées sont de beaucoup les plus
nombreuses. En somme, le contraste est frappant entre I'état
des racines cervicales et les lésions considérables constatées
dans les cornes antérienves dn segment correspondant de la
moelle,
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Nenfs, — Les nerfs : pneumogastrique gauche, phréniques,
median, radial, cubital, erural, sciatique, tibial antérieur, des
filets musculaires du biceps et du triceps gauche, ont été exa-
mineés soit aprés séjour dans la solution osmique, soit aprés
durcissement dans le liquide de Miiller,

Le pneumogastrique ne présente pas d’altérations. Les
phréniques sont notablement dégénérés; les fibres saines y
sont en minorité. Le cubital est parmi les nerfs du membre
supérieur de beaucoup le plus atteint; les altérations qu'il
présente sont cantonnées dans deux de ses faisceaux qui ont
perdu pres de la moitié de leurs fibres. Le tissu conjonetif
intra-fasciculaire n'est pas épaissi. Le médian est a peu pres
a I'état normal ; trés peu de fibres en voie de dégénération. Le
radial présente des altérations trés notables. Il estaremarquer
que le nombre des fibres disparues dans chacun de ces nerfs
est d’autant plus considérable qu'on les examine plus prés de
la périphérie. Les nerfs crural, sciatique, tibial antérieur pa-
raissent étre a 1'état normal.

Les filets musculaires du triceps gauche sont presque com-
pléetement dégénérés. La plupart des fibres sont ou réduites a
I'état de gaines vides ou en état de dégénération wallérienne.

Museles. — Sur des préparations faites & I'état frais mous
avons constaté que les muscles premiers interosseux (des deux
cotés), grand palmaire (gauche) et sous-épineux, qui avaient
présenté des modifications qualitatives de leur excitabilité au
courant galvanique, étaient bien en état de dégénérescence. Du
moins la trés grande majorité de leurs fibres primitives étaient
complétement dégénérées (gaines sarcolemmatiques remplics
de noyaux, de fragments de substance musculaire finement
granuleuse et sans striation, ete.). Les autres muscles qui ont
été examinés sur des coupes transversales et longitudinales
apres un séjour de trois mois dans leliquide de Miiller sont : le
diaphragme, deux intercostaux, les petits muscles des mains,
les biceps et triceps brachiaux, le grand dentelé, le premier
radial, le triceps fémoral.
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Ces divers muscles présentent, mais a des degrds divers, un
orand nombre de fibres en ¢lat d'atrophie simple (noyaux
multiples, réduction de volume), tandis que les fibres en voie
de dégénérescence granulo-graisseuse y sont tres rares. Les
fibres atteintes d’atrophie simple sont généralement groupées
en territoires plus ou moins étendus et entourés de zones mus-
culaires non altérées. Un certain nombre de fibres atieintes
d’atrophie stmple sont percées a leur centre d'un orifice a
contour bien trancheé, dans lequel apparait parfois un noyau,
on rencontre aussi des fibres manifestement hypertrophiées.

Fig. 5. — M. Biceps ganche,

Les rameaux nerveux intra-musculaires examines sur les
coupes traitées par la méthode de Pal et colorées au picro-
carmin sont nettement altérés. Dans les muscles premiers
interosseux et grand palmaire notamment on en voit qui ne
contiennent plus une seule fibre &4 myéline.

Le fait que nous venons de rapporler peut se résumer
dans les termes suivants : Un homme agé de 56 ans, jus-
(qalors bien portint, n'élant ni saturnin, ni alcoolique, ni
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syphilitique, est frappé au mois d'oclobre 1890, sans cause
apparente, sans fitvre, d'un affaiblissement progressif des
membres supérieurs. Lentement la parésie s’accroit (sans
étre accompagnée d’aucun trouble de la sensibilité), de telle
sorte qu'en mai 1891 le malade est incapable de tout travail.
Cette parésie, qui n’alla jamais jusqu'a la paralysie com-
pléte, est bientdt suivie de I'atrophie des divers musecles des
membres supérieurs et de guelques museles du trone. Puis
la faiblesse et I'atrophie #'¢lendent aux muscles des mem-
bres inférieurs. On constate une diminution notable de 1'ex-
citabilité d'un grand nombre de muscles et de la réaction de
dégénérescence dans quelques-uns des muscles des mem-
bres supérieurs. Les contractions fibrillaires sont inces-
santes. Les réflexes tendineux sont affaiblis, La sensibilité
demeure intacte. Les sphincters ne sont pas troublés dans
Jeur fonctionnement. La mort survient par paralysie du dia-
phragme. La maladie avait duré denx ans.

L’examen des piéces anatomiques, confirmant le diagnostic
porté du vivant du malade, démontre : 1° Pexistence d'une
poliomyélite antérieure chronique prédominant dans le seg-
ment cervical de la moelle; 2° des altérations minimes dans
les racines antérieures, plus accentuées dans les nerfs
mixtes el musculaires; 3° les muscles intéressés ont la plu-
part de leurs fibres en étal d’atrophie simple, & l'exception
des muscles qui, ayant donné i l'examen électrique la
réaction de dégénérescence parlielle on folale, sont atteints,
pour la majeure partic de leurs fibres, d’atrophie dégind-
rative.
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Il y a dans Phistoire clinique ot anatomique de ce cas
quelques particularités qui méritent d’étre mizes en reliefs

Il convient de remarquer tout dlabord que les musecles
alteints ont été simplement [rappés de parésie et non de
paralysic absolue, avant que de s’atrophier. Ce caractére
joint aux résultats fournis par I'examen électrique marque
une différence notable entre I'évolution clinique de ce cas
et le tableau de l'affection fel que ont fracé Duchenne et
les auteurs venus apres lui,

Par 14, le fait que nous avons chservé nous semble se
rapprocher de la forme de poliomyélite antérieure chro-
nique décrite par Erb comme intermédiaire entre la para-
Iysie antérieure subaigué et atrophie musculaire progres-
sive d’origine spinale. Ce cas diffbre assez notablement des
autres cas de poliomyélite subaigusd et nous croyons que
I'on pourrait le considérer comme une afrophic Duckenie-
Aran a marche subaigué. Les lésions mileroscopiques ne
font que confirmer notre opinion A cet égard et nous per-
mettent d’affiemer qu'il n’y a quune différence d’évolution
entre le cas actuel et un cas d'atrophie Duchenne-Aran, La
rapidité de la marche, la paralysie précédant Patrophie sont
les seuls symptomes de ditférenciation. Mais le * premier
semble devoir expliquer le second; la cellule est frappée
d'emblée dans ses fonclions dynamiques et trophiques. Nous
ne concluerons pas de la qu'il y ait lans un cas comme
dans l'autre une pathogénie identique, ce qui pourtant ne
parait point irrationnel, car nous ne pouvons que recon-
naitre une fois de plus notre ignorance en ce qui concerne
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la pathogénie de la poliomyélite antérienre subaigué et de la
poliomyélite antérieure chronique.

Pour ce qui est de 'état anatomique de la moelle, deux
choses ont particuliérement attiré notre a'tention, ¢’est, d'une
part, l'allération considérable des artéres intra-médullaires ef,
d’autre part, le degré de sclérose ainsi que les lésions dégé-
nératives que nous avons signalées dans aire des cordons
antéro-latéranx.

Les arteres inlra-méduilaives de tous calibres que
nous avons rencontrées dans nos coupes présentaient
presque foutes un épaississement de leur paroi tel que la
lumiére de beaucoup de ces vaisseaux élait considérable-
ment réduite ei parrfois & peu pres effacée. Celte altération
vasculaire, celle artérile chronique, bien qu’on la puisse
constater dans le= diverses parties de 'axe médullaire, nous
a paru étre plus constante el plus avancée dans le territoire
antérieur, c'est-a-dire dans les branches émandes des arléres
spinales et radiculaires antérieures. Il est done permis de se
demander si ce processus d'endo-périartérile est contempo-
ain de la lézion inflammatoire chronique dont les cornes
antéricures sont le siége, ou bien, au contraire, s’il n'a pas
¢té la lésion primordiale qui entraina, el la sclérose des
colonnes grises antérieures, et la dégénération des cellules
ganglionnaires. MM. Cornil et Lépine, Dreschleld, qui ont
rencontré des alléralions vasculaires de méme ordre dans les
cas qu'ils ont observés, inelinent & admettre cette seconde

hyvpothése.
Nous avons examiné altenlivement altération pré-

o
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sentde par les cordons antéro-laléranx danz le renflement
cervical, Nous reviendrons dans le chapilre suivant sur l'ori-
gine de ces lésions dégéndéralives semblables & celles que
nous avons relevées dans 'observation IV,

Dans notre cas comme dans l'observation d’Oppen-
Leim, comme dans le cas rapporté par Nonne, il est une
autre particularité que nous devons souligner. Nous voulons
parler du contraste frappant qui existe, au moins en ce qui
concerne la région cervicale, entre laltération si profonde
des cornes antéricures et le peu de lézions présentées par
les racines correspondantes (1),

A ces observations personuelles, nous ajouterons les deux
suivantes publi¢es toul récemment el que nous empruntons
aux Comples rendus de la Socielé de biologie (2). Ces denx
cas de M. Déjerine sonl des exemples remarquables par
leur pureté du type Duchenne-Aran.

Dans le premier cas, il s’agit d’'un homme de 65 ans, ancien
syphilitique, atteint d’atrophie musculaire progressive depuis
I'dge de 47 ans. J'avais connu ce malade pendant mon internat
a la Charité, chez mon regrett¢ maitre Vulpian, en 1877, et
son observation a été publiée dans les Cliniques de Vulpian.
Je le retrouvai 4 Bicétre, en 1887, lorsque je pris le service.
Il était atteint d’atrophie musculaire type Aran-Duchenne.

Au membre supérieur, I'atrophic était extrémement mar-
fuée, avec impotence fonctionnelle presque totale. Aux mem-
bres inférieurs, I'atrophie était trés peu accusée, et le malade

(1) Notre maitre et ami, M. Brissaud, a bien voulu examiner nos
préparations et contrdler certains détails anatomiques de ce cas. Nouns
le prions d'agréer nos bien sinceres remerciements.

2 Loe, cif.
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pouvait faire d'assez longues courses a pied sans grande
fatigue,

Réflexes tendineux affaiblis aux membres supérieurs et con-
serves aux membres inferieurs. Intégrité de la face. Aucun
symptome de paralysie bulbaire. Intégrité de la sensibilité
geéndrale et spéciale ainsi que des sphincters. Altérations trés
marquées de la contractilité faradique et galvanique sans
inversion de la formule. Les contractions fibrillaires qui avaient
existé autrefois avaient disparu.

Je suivis ce malade depuis janvier 1887 jusqu'en 1840,
¢poque ou il mit fin & ses jours par suicide, et je dois avouer
que, étant donnée la tres longue durée de la maladie chez lui.
je m’étais demandé plus d'une fois si cette évolution si lente
de l'atrophie n’'indiquait pas 1’existence d'une atrophie myo-
pathique plutét que myélopathique. L'autopsie prouva que
cette derniére hypothese était la vraie, en permettant de cons-
tater dans la reégion cervicale une atrophie considérable des
racines antérieures. L'examen de la moelle épiniére aprés dur-
cissement et coloration par les procédés habituels, montra que
Von était en présence d'une poliomyélite chronique simple.

Dans toute la hauteur de la région cervicale, les cellules des
cornes antérieurcs avaient presque complétement disparu et
les racines antérieures etaient tres altérées. Au niveau du ren-
flement lombaire, les lésions cellulaires étaient beaucoup moins
accusées. Les faisceaux blanes ne présentaient dans toute la
hauteur de la moelle aucune lésion appréciable par les méthodes
de Weigert, de Pal, ou par la coloration en masse du carmin
de Forel. Les vaisseaux, enfin, n'étaient pas sensiblement plus
cpaissis u'ils ne le sont a cet dge de la vie et les méninges ne
présentaient pas d’altération. Quant aux lésions des nerfs mus-
culaires, eclles étaient proportionnelles i celles des racines
antérieures,

La seconde observation concerne un eas d'atrophie muscu-
laire progressive, type Aran-Duchenne, ayant duré dix ans
chez un homme de 3% ans, qui, entré 4 Bicétre en 1884, y
mourut en 1888, Chez ce malade, dans les antécédents duquel
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on ne trouvait aucunec intoxication ou infection anterieure,
l'affection débuta & I'dge de 28 ans par la faiblesse du bras
gauche, suivie d’atrophie des muscles de la main correspon-
dante. Deux ans apres, la main droite se prenait a son tour.
Lorsque je vis le malade, en janvier 1887, il présentait les
symptomes suivants :

Atrophie musculaire type Aran-Duchenne extréemement
accusée avec impotence fonctionnelle compléte des membres
supérieurs, Atrophie marquée des membres inférieurs rendant
la marche difficile;

Intégrité des muscles de la face, de la langue, du pharynx
ot du larynx, contractions fibrillaires:

Abolition des réflexes tendineux. Altérations exirémement
accusées de la contractilité faradique et galvanique sans réac-
tion de dégénérescence. Sensibilit® générale et spéciale
intacte, sphineters normaux.

L’atrophie musculaire continuant a progresser, le malade
fut obligé de garder le lit au commencement de 1888, Vers le
milicu de I'année l'atrophie musculaire et I'impotence fonc-
tionnelle étaient arrivées & un degré tel, que lec malade ne pou-
vail exécnter aucune espece de mouvement des membres et du
trone. La face seule avait gardé son fonetionnement normal,
et jusqu'au dernier jour de la vie, décembre 1888, on ne cons-
tata pas la présence de symptdmes de paralysie bulbaire.

A Tautopsie on trouva une atrophie excessive des racines
antérieures dans toute la hauteur de la moelle, et une diminu-
fion de volume des cornes correspondantes, marqueées surtout
a la region cervicale, A ce niveau, existait une dilatation mar-
quée du canal central, La moelle fut examinée apreés avoir été
durcie pendant huit mois dans le liquide de Miiller et les
coupes furent traitées par les méthodes de Weigert, de Pal, la
meéthode de Forel au carmin, 1'hématoxyline. L'examen his-
tologique révéla les particularités suivantes : Dans toute la
hauteur de la moelle, les cellules des cornes nniérieures ont
disparu, c’est A peine si sur quelques coupes on en rencontre
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quelques vestiges sous forme de corps arrondis et pigmentés.
Pas d’altération des vaisseaux,

Par les méthodes de Weigert ou de Pal, on ne peunt déceler
I'existence d’une altération quelconque des cordons blancs,

Par la coloration en masse au carmin, on ne constate pas
davantage d'altérations de ce ¢oté; sur quelques coupes cepen-
dant de la région cervicale moyenne, il existe dans la partie
fondamentale du cordon latéral droit, une coloration un peu
plus aceusée que du coté opposé. A ce niveau, il semble exister
un degré extrémement léger de sclérose, apparence qui ne se
rencontre (ue sur quelques coupes et qui, je le répete, est si
peu accusée, que 'on peut se demander s'il s’agit véritable-
ment ici de sclérose au sens propre du mot et cela d’autant

plus que l'on rencontre des états analogues dans les moelles
normales,

L2 premier de ces deux cas differe des notres au point de
vue anatomique par 'absence de loute lésion dans le fais-
cean fondamental antérienr; dans le second cas cette 1ésion,
tout en étant lrés légére existe et M. Déjerine, qui a eu
I'oblizeance de nous montrer des coupes de ces cas pratiquées
plus récemment, et d’examiner les notres, a reconnu qu'il
s'agissait d'une lésion évidemment moins marguée, mais
cependant nettement semblable comme topographie et
comme nature.
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Quelle est la signification des lésions de la substance
blanche décrites dans les autopsies de poliomyélite
antérieure chronique et de poliomyélite antérieure
subaigue ?

Dans les deux observations IV et V 1l existe done une
dégénéralion occupant approximalivement le faisceaun fon-
damenlal antérieur. Celte zone dégénérée est similaire dans
les deux cas, quoique peut-étre un pen plus neltement déli-
mitée dans 'observation IV. Elle est variable de lorme sui-
vant les régions examinées; son élendue semble d’ailleurs
proportionnelle i atrophie des cellules de la substance grise
antérieure.,

Les planches (PL. II, fig. 1 et PL. IV, fig. 2 et 3) indigue-
ront mienx que nimporle quelle description 'aspeect el la
forme de celle zone dégénérée.

Cette sclérose existe dans toule la longueur de la moelle
depuis le deuxiéme nerf cervical environ jusqu’a la premiére
racine sacrée. Voicl quelle en est exaclement la topogra-
phie :

Dans la moilié supérieure de la région cervicale, depuis
le deuxieme nerf jusqu’a la cingniéme rocine, la bande de
sclérose alfecte la forme d'une virgule dont la téte répond a
la corne antérienre qu'elle enveloppe et dont la quene se
prolonge parallélement an contour antéro-latéral de la moelle
(mais & une certaine distance de celni-ci et sans lalteindre)
vers la partie postérieure du cordon latéral ou elle se ter-
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antéro-latéraux ». Dans les cordons postérieurs les faisceaux
de Burdach sont intacts, mais dans la région cervicale les
faisceaux de Goll sont légérement sclérosés.

Voiel done des lésions bien nettes dans la substance
blanche de deux moelles de malades atteints d’atrophie
musculaire Duchenne-Avan. Doit-on pour cela nier la pureté
du lype en question? Nous croyons au contraire que la
constatation de ces 1ésions ne fait quaffirmer d’avantage
son autonomie, car il ne s'agit point ici d'une lésion excep-
tionnelle, mais dune lésion fréquente amsi que nous le
verrons dans la suite, presque obligatoire de la poliomyélite
antérieure subaigué et de la poliomyélite antérieure chro-
nigue.

A quoi peut étre attribuée celle sclérose qui dans toule
I'étendue de la moelle oceupe le pourtour de la corne anté-
ricure et une parlie du faisceau fondamental antérieur?

Il nous parait impossible, en raison méme de sa topogra-
phie, d'attribuer la formation de cette bande de zelérose a la
simple propagation du processus irritatif dont la corne anté-
rieuve est le siége, ou bien a des altérations vasculaires qui
daillenrs si elles =onl intenses dans l'obgervation V sont
insignifiantes dans l'observation IV. Il =uffit de comparer les
coupes de ces cas avec des coupes provenanl de paralysie
infantile présentant des lésions concomitantes de la substance
grise et de la substance blanche altribuées par M. Marie a la
distribution vaseulaire, pone se rendre compte de la diffé-
rence qui saute aux yeux. Dans la poliomyélite chronique,
sclérose légére a topographie pacticuliére entourant dans sa
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de la moelle & l'étage voisin, si la lésion destructive des
cellules de la corne esl elle-méme inégale et disconlinue,
Dans nos deux observalions, lintensité, la régularité de
Ialtération des cornes antéricures dans les régions cervi-
cale et dorsale, permet de comprendre la limilation précise

Fig. 6. — Schéma des cellules des cordons d’aprés Von Lenhossek.,

et la continuité de la bande de sclérose qui parcourt le fais-

cean fondamental antérieur. Nous apporlons done i nolre

opinion des preuves anatomo-pathologiques qui nous parais-

sent irrécusables et qui en méme Lemps vienzent éclairer ce

point d’histologie normale. M. Marie, sous le nom de fazis-
10
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ceaw supplémentaire, o décrit dans la sclérose latérale amyo-
trophique celte méme zone de sclérose sur laquelle nous
croyons avoir ¢té, avee M, Dulil, les premiers & insister &
propos d’atrophie musculaive type Duchenue-Aran, M. Pierre
Marie, mettant & profit les recherches de Golgi, Ramon y
Cajal, Kolliker, Von Lenhossek, Van Gehuchten, ete., sur
les cellules des cordons et le trajet des fibres qui en émanent,
attribue & laltération de ces cellules la dégénération d'un
grand nombre de fibres des cordons latéraux et des cordons

antérieurs (1).

11 se produit dans lu sclérose latérale amyotrophique une
dégénération du faisceau latéral que 'on pourrait qualifier de
« supplémentaire »; c'est cette dégénération supplémentaire
que nous nous trouvons actuellement a méme d’expliquer
grice aux recherches anatomiques instituées an moyen des
nouvelles colorations par imprégnation métallique.

Nous savons, en effet, apres les travaux de Golgi, Ramon y
(Cajal, Kolliker, V. Lenhossek, etc., que les cordons latéraux
regoivent un assez grand nombre de fibres provenant de cel-
lules spéciales situées dans la substance grise médullaire (cel-
lules du cordon latéral),

Quelques-unes de ces cellules, fournissant a la partie anté-
rieure du cordon latéral, sicgent dans la région moyenne de
la substance grise. D'autres, plus importantes au point de vae
oll nous nous plagons ici, sont celles qui envoient leurs prolon-
gements cylindres-axiles dans la région moyenne du cordon
latéral, au niveau de l'encoche formée par la soudure de la
corne antérieure avee la postérieure. Ces cellules (moyennes)
se trouvent surtout situées au niveau du col de la corne posté-

(1) Sur la localisation des ['sions miédullaires dans la sclérose latérale
amyolrophique, par M. Pievee Marie. (Société médicale des hipitauz,
Paris, 17 novembre 1893,
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ricure; d’aprés V. Lenhossek, les cellules des cornes latérales
appartiendraient également &4 cc systéme. Enfin, d’apres le
méme auteur, il existe un troisicme groupe de cellules du
cordon latéral. Ce sont celles dont les prolongements se ren-
dent & la région postérieure de ce cordon; elles siegent en
pleine corne postéricure et prennent le plus souvent l'aspect
fusiforme; un certain nombre de cellules de la substance de
Rolando auraient la méme destination.

C'est & la lésion de ces ditférentes cellules de la substance
srise que doit étre, & mon avis, attribué ce fait de I'extension
exagérée de la dégénération dans le faisceau latéral. On con-
¢oit en effet, que, par sunite de cette lésion des « celiules du
cordon latéral », toutes les fibres qui en proviennent et qui se
disposent en avant et en dedans du faisceau pyramidal subi-
ront la dégénération, et ainsi la portion du territoire altéré
dans le faisceaun latéral se trouvera dépasser de beaucoup les
limiles du faisceau pyramidal 'fibres commissurales de Bou-
chard et de Gombanult).

[l nous a semblé que les particularités anatomiques de
nos cas de poliomyélite antérieure sont parfaitement justi-
ciables d'une interprétation identique, Mais, §'il en est ainsi,
la présence de cette zone de sclérose loin d’étre 'exception de-
vrait étre la régle dans les cas de poliomyélite antérieure. Ef
c’est en effet ce qui a lieu, et nous avons pu constater cette
sclérose non zeulement dans la majorité des cas de po-
liomyélite antérieure subaigué, de poliomyélite antérieure
chronique et de sclérose latérale amyotrophique, mais
encore dans les cas de syringomyélic avec poliomyélite
antérieure ; il est fort probable d'ailleurs qu'elle doit exister
dans la plupart des cas de poliomyélite antérieure d’une
certaine étendue qu'elle qu'en =oil du reste la caunse,
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Celte zone de sclévose, nous le répétons, pour élre nelle-
ment constatée doit étre examinée sur des préparations
colorées an picro-carmin; en effet, dans les préparalions au
Pal cette sclérose esl si légére qu'elle peut passer inapergue
surtout quand elle accompagne la selérose intense du fais-
cean pyramidal dans la maladie de Charcot. De plus, dans
les préparations au Pal il exisle toujours, qu'il s’agisse de
sclérose latérale amyotrophique ou dalrophie musculaire
Duchenne-Aran, une petite bandelette d’un noir intense ac-
colée au pourlour de la corne antérieure séparant celle-ci
de la zone sclérosée (Pl. 1, fig. 3). Cette région, fortement
teintée, est due trés probablement & un arlifice de préparation.
Les colorations au earmin montrent an contraire admirable-
ment cette zone sclérosée et 1l v alien d'insister sur les rap-
ports entre les différences d'intensité de teinte qu’elle présente
comparée a celle d'un faiscean pyramidal dégénéré.

Dans les quelques coupes de paralysie infantile que nous
avons eu entre les mains nous n‘avons pu conslaler nelte-
ment sa présence, mais il se peut quelle soit masquée par
des lésions de la substance blanche identiques, eoncomi-
tanles & celles de la substance grize, ou encore, celle
absence peut élre expliquée par la localisation de la polio-
myélite souvent trés limitée & certains groupes cellulaires.

Nous avons retrouvé le «faisceau supplémentaire » dans
lous les cas de sclérose latérale amyotrophique que nous
avons examinés et avec une nelleté toule particuliére
dans les cag que M. le Pr Raymond a montrés derniérement
dans son cours a la Salpétriere. Mais, de plus, nous avons
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eu la chance dexaminer une coupe de sclérose latérale
amyotrophique (1) 4 localisation supérieure provenant d'un
malade dont I'observation a ¢lé rapportée par M. Raymond
dans un de ses cours, Celle préparation, a notre point de
vue, est parliculierement instructive (Pl IIT). Les deux
faisceaux pyramidaux sont sclérvosés légerement mais &
peu prés également ; le faisceau supplémentaire existe a 'étal
d’ébauche quoique trés visible, mais il est unilatéral, le cornie
correspondante est fort pawvre en cellules; de autre coté,
au contraire, ou le faisceau supplémentaire n'existe pas, la
poliomyélite, manque pour ainsi dire complétement. Il est
impossible de frouver une preuve plus éclatante de la pro-
venance de ce faiscean supplémentaire.

MM. Gombault et Philippe (2) dans deux cas de syringo-
myélie, signalent des lésions 4 peu pres analogues & celle
que nous déerivons, la seule différence consiste en ce que la
sclérose comprenait jusqu'au faisceau de Gowers; toutefois
dans un des cas surlout, I'analogie est frappante. Ils décri-
vent en cffet « la présence d'un tractus scléreux qui nait de
la partie antéro-externe de la corne anléricure et s’en détache
progressivement pour s'élaler ex forme de croissant i la
surface de la moelle dans sa partic antéro-latérale; ce tractus
scléreux peut étre suivi dans le bulbe jusqu’an niveau de

(1) Nous tenons i remercier tout particulicrement notre collégue
ot ami Nageotte de U'amabilité avee laguelle il a mis & notre disposi-
tion sa belle eollection de préparvations anatomo-pathologigues.

i2) Gomsaver et Putuiers, Contvibution & 'étude des ldsions systéma-
tisées dans les cordons blancs de (o woelle fpivivre. (Areh. de méd.
expérim., mai et jnillet 1804,)
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I'entre-croisement des pyramides. 11 se place dans celle
région 4 la surface de 'organe i peu preés i la hanteur de la
téte de la corne antéricure. Nous n’avons pu le suivre plus
haut. Il répond assez bien an siege du laiscean de Gowers,
l.es connexions intimes qu’il affecte a Porigine avec la corne
antérieure profondément altérée, le fait que la dégéndres-
cence est plus marquée du coté de la corne la plus malade,
permettent de supposer, sans en lournir la preuve absolue,
(ue ce faiscean a des connexions assez intimes avee la subs-
tance grise antérienre de la moelle. »

Il parait donc bien évident que la selérose qui oceupe dans
nos deux observations le faizceau fondamental antéro-latéral
provient de I'atrophie de certaines des cellules de la corne
antérieure ; mais dans nos cas les lésions cellulaires sont
trop généralisées pour nous permettre de rattacher & un
groupe plutot qu'a un autre la production de la sclé-
rose.

Nous ne ferons que rappeler cn passant la teinle plus
foncée constalée dans les cordons de Goll & la région cervi-
cale; dans presque toutes les moclles d’adultes on rencontre
cet aspect ; il ne semble point qu’il s’agisse, an moins dans
nos cas d'une lésion seléreuse de quelque importance.

Ainsi, les lésions constatées dans la substance blanche de
1nos cas de poliomyélite antérieure chronique et subaigué, ne
leur retirent absolument rien de leur valeur démonstralive
pour la réhabilitation du type Duchenne-Aran; ces lésions
sont conséentives @ la poliomyélite donl elles font pour ainsi




dire parlic; olles ne ressemblent nullement aux lésions
pathognomoniques de la sclérose latérale amyotrophique (1).

Nous avons pu, comme on devait 8y attendre, étant donnée
leur cauze dans la poliomyélite antérienre chronique et dans
la poliomyélite antérieure subaigué, relever ces lésions dans
heancoup de cas, et nous sommes persnadés que dans bien
d'autres elles ont passé inapergues. Nous tenons & signaler
quelques-unes de ces ohzervations qui contribueront ainsi
ézalement & I'étude de la lésion elle-méme.

I ’observation publi¢e par MM. Charcot el Gombault dans
les Archives de physiologie de I8T5 est typique & ce
point de vue. M. Gombanlt a bien voulu nous confier les
coupes qui onl servi i la description; I'état de la moelle,
sanf une légere inflammalion (fg. 6) est presque identi-

(1) 11 est méme & remarquer que bien pen de fibres sont atteintes
dans 'aire du cordon latéral proprement dit [méthode de Marchi), ee
qui tendrait & montrer que pen de fibres provenant des cellules des
cordons de la corne antérienre entrent dans la constitution de ce fais-
ceau. Toutefois il est fort probable que dans quelques moelles, quel-
ques-unes de ces fibres parviennent dans la région du faisceau pyra-
midal; il est méme permis de supposer que ¢'est & lenr présence que
=ont dues certaines dégénercsecnces attribndes an faiseean pyramidal
lni-méme et qui du vivant des malades n'avaient déterminé aucun
symptome habituel de la dégéncreseence de ee faiscean. Clest de cela
qu’il 8’agit trés vraisemblablement dans le cas de Riley qui est celui
d'une poliomyélite antérieure subaigni i marche classique & 'antopsie
duquel il a été trouvé des lésions des ecllules des cornes antérieures,
une dégénération trés légere des faisceaux pyramidanx, et une dégé-
nereseence trés évidente de la zone mixte « affectant des fibres qui
tres probablement mettent en communieation les cellules i différents
ctages de la moelle ». L'anteur range co cas parmi ceux que Gowers
appelle « atonic muscular atrophy ». — Riuey. Report of case of muscular
atrephy with pathological findings in spinal cord. (Journ. of Nerv. and
Mental Disease, N. Y. 1892, XIX, 620-624,
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que i celut que nous venons de décrire, les figures 3 el 4,
planche IV, en sont la reproduction d’aprés les préparations
originales.

Les auteurs, aprés avoir détaillé les lésions de la subs-
tance grise s'expriment ainsi : « Dans toute 1'élendue de la
moelle, les cordons latéranx proprement dits, les faisceaux
de Turck, les faisceanux postérieurs sont intacle. Seuls, les
grands tractus vasculaires qui les ltraversent sont un peu
plus larges que d’habitude, et les vaisseaux qu'ils con-
tiecnnent ont des parois épaissies.

« Quant a la zone radiculaire antérieure, elle est atleinte
de selérose a la région cervicale et & la région dorsale.
[ 'étendue de cette selérose est manifestement en rapport
avec lintensité de la lésion qui oceupe la corne antérieure;
elle augmente, diminue, cesse en méme temps qu'elle.
Elle est en grande partie aussi =ous la dépendance de la
Iésion des racines antérieures dans leur frajet intra-spinal.
Ainsi, a la partie inférieure du renflement cervical, elle
forme autour de la corne antéricure une ceinture presque
compléete qui envoie vers la périphérie de larges prolonge-
menls, tandis qu'a la région dorsale elle est limitée au trajet
des faisceaux radieulaires et a la zone corticale... »

« ... A la région lombaire, ces diverses lésions dispa-
raissent, la couche corticale el la zone radiculaire antérieure
ze refrouvent dans un élat d'intégrité absolue. »

Dans larticle si complet et si instruetif que M. le
Pr Hayem consacre dans le Diclionnaire des sciences ué-
dicales o I'atrophic musculaire progressive, 'anteur résmne

i
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un cas inédit qui lui est personnel el on nous retrouvouns a
l'autopsie des indications ¢videntes de la Iésion du faisceau
fondamental. « ... Atrophie trés marquée des cornes anté-
rieures dans la région cervicale. Myélite centrale chronique
avec atrophie simple ou scléreuse des cellules nerveuses
dans la région cervico-dorsale. Léger degré de méningite,
légeir degivé de sclévose diffuse portant surtouwt sur les fuis-
ceaur radiculaires anlérieunrs. »

Nous retrouvons dans une observation des plus com-
pletes et des plus classiques publiée par M. Striimpell, la
description d'une zone de sclérose encore plus typique et
plus identique (1, qui sicge daas o partie antérievre du
cordon latéral. (Voir a I’ Appendice. )

Dans l'observation si fréquemment citée de M. Oppen-
heim (2), celte méme lésion est indiquée, et nous avons pu
constater de visw qu'il s’agit d'une sclérose en tout semblable
sur une préparvation provenant de ce cas et que M. Marinesco a
bien voulu distraire pour nous de ses collections. Aprés avoir
décrit la 1ésion des cornes antérieures et des racines anté-
rieares, M. Oppenheim ajou'e : « Le resle de la moelle
dorsale doit étre décrit comme essentiellement respecté :
toutefois, il faut convenir que dans la substance blanche des
cordons antéro-latéranx (notamment au voisinage immédiat
des cornes antérieures), ci et la une fibre nerveuse est atro-

(1] Cette observation de Striimpell est si elassique cliniquement et
anatomo-pathelogiquement et elle vient tellement & I'appui de ce que
nous soutenons, que nous croyons devoir en donner un résumé dé-

taillé que 'on trouvera i I'Appendice.
(2) Areh. fiir Psych. und Neveenls., 1888, XIX, Bd.
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rienres ne tivent pas leur origine exclusivement des cellules
nerveuses des cornes antérienres, mais probablement aussi
dos cellules de la base des cornes postérieures.

M. Alzheimer (1) déeritégalement, & 'autopsie d'un malade
alteint d’atrophie musculaire progressive un peu complexe
cliniquement, l'atrophie simple des cellules nerveuses de la
corne antérieure el wie selévese 1égére du faisceau fondua-
wmeital du cordon antérievi.

Enfin, nous avons vu que, dans le premier des cas publiés
récemment par M. Déjerine, quoique lres légere, celle
méme bande de sclérose exislait el que M. Déjerine I'a
conzidérée comme semblable i celle présentée dans nos ob-
gervations.

Ces quelques exemples suflisent & prouver combien cetle
Iésion est fréquente, et permetient encore plus de dire avee
M. P, Marie qu’il est difficile d'admeltre que les cellules
des cornes antérieures puissent disparailre sans que dans
différents points des faisceaux blancs de la moelle un certain
nombre de fibres dégénérent. Cependant, la dégénération
n’existe pas toujours; souvent, nons en sommes persuadés,
elle a passé mapercue ou elle a été considérée comme insi-
gnifiante; mais il y a des cas on certainement elle ne peut
¢lre constatée.,

(Yest ainsi que sur les coupes d'un cas que M. Striimpell
a eun l'extréme obligeance de nous confier, nous n'avons
pu la retrouver; il est vrai que lauteur ne considéere
pag, a proprement parler, celle observation comme devant

(1) dreh. fir Psychiad, und Nevvenkrank., 1891, XXITI, p. 459,
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rentrer Gans le Lype Duchenne-Aran. Elle manque également
dans lobservation trés complete d'un des malades de
M. Déjerine, rapportée par M. Reverchon dans sa theése (1)
de méme dans les cas de poliomyélite subaigué rapporiés
par Eizenlohr ainsi que dans celui de MM. Landouzy
et Déjerine. Mais dans le fait d’Eisenlohr (2), la lésion
des cornes aulériecures élait bien circonserite et 1’obser-
vation de MM. Landouzy-Déjerine (3) a trait & un cas de
poliomyélite antévieure & marche rapide, curable, et dont
la réparation dlait déja fort avancée aun moment ou le
malade succomba i une maladie intercurrente. On ne
lrouve noa pluz celte lésion dans le deuxiéme cas de
M. Déjerine (%) dont il explique I'absence par la longue durée
de Taffeclion; il serait possible pour lui que les fibres
dégénérant trés lentement disparaissent sans délerminer
autour d’elles d'irritation névroglique. A Tappui de celle
hypothése M. Déjerine fait remarquer que la subslance
grise des cornes antérieures ne présentait pas Uhyperplasie
névroglique constatée par différents auteurs dans des cas de
poliomyélite & marche moins lente et notamment dans nos
cas personnels,

Nous ne pouvons donner nous-méme aucune explication
bien satisfaisante de I'absence de tonte lésion dans la subs-
tance blanche qui toutefois doit étre considérée comme bien
plusrave quela prézence d une zone de sclérose légére au pour-
tour de la corne antérieure alteinte de poliomyélite intense.

(1) Revercnox. Contribution & Uétude de U'atrophie musculaire Aran-
Duchenane. Th. de Paris, 1884,

\2) Neurolog. Centralblaft. 1582, no 18,

(3) Rev. de méd., 1882,

(4) Lor. cil.



CONCLUSIONS

1° L’atrophie musculaire progressive type Du-
chenne-Aran existe en tant qu'entité morhide et est
telle dans ses grandes lignes qu'elle a ¢té ¢tablie eli-
niquement et anatomiquement par le Pr Charcot.
Elle est absolument distinete de la sclérose latérale
amyotrophique.

20 (Fest une affection dont les autopsies sont
rares, ¢'est & peine si on en peut signaler huit dans
ces dix dernidres anndes. Cliniquement c’est une
affection beaucoup plus fréquente qu'on ne le consi-
dere généralement.

3% Les arguments invoqudés pour la conservation
de I'autonomie du type Duchenne- Aran peuvent ser-
vir ¢galement & la poliomyélite antéricure subaigué.

4o 11 y a ftort vraisemblablement lieu de dderive
une forme subaigut du type Duchenne-Aran.

He 1l existe presque tonjours dans la poliomyélite
antérieure chronique et dans la poliomyélite anté-
rieure subaigué une zone de sclérose trés légere ocen-
pant le pourtour de la corne antérieure dans la ré-
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tésumé de l'observation de Sixvurers. | Deutsch, Archiv. fiir kiia.
Med. Bd, 42, n® 230, 1888.)

L'observation suivanle que nous avons citée se rapporte
4 une malade qui, fait intéressanl, avait été présentée déja
dans la clinique de Wunderlich, a Leipzig, puis par le
Pr Wagner, comme un exemple tvpique d'atrophie muscu-
laire progressive. Vu sa grande ressemblance avee les
nolres nous croyons devoir en donner un résumé complet.,

La malade, jusqu’au moment ou elle entra dans la clinique
de Leipzig (avril 1875), a 1'dge de 55 ans, était trés bien por-
tante. Pas d’antécédents héreditaires névropathiques. Son pere,
son mari et son fils unique étaient phtisiques.

Neuf années anparavant, et depuis lors a plusieurs reprises,
inflammation des yeux; aujourd’hui, la vue de I'eil droit est
presque perdu, celle de I'eeil gauche normale.

Dans I'été de 1874, début de la maladie par une faiblesse des
bras, qu'elle attribue au froid (elle s'occupait souventde blan-
chissage); cette faiblesse toutefois avait été ressentie ddéja
antérieurement, mais légére. Autant dire auncune douleur aux
membres inférieurs. Un peu de vertige, sueurs nocturnes.

Etat actuel, — Aucun symptome céphalique, ni dans le do-
maine des nerfs eriniens (4 part une irido-choroidite de 1'eeil
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droil surtout), Aucun trouble viscéral, sauf un pouls un peu
.rapide.

Les muscles du thorax sont indemnes, sauf qu'on{note une
légere inclinaison de I'omoplate gauche en dehors, et surtout
(que les musecles sus et sous-épineux sont manifestement atro-
phiés, principalement a droite.

Atrophie musculaire énorme du bras : deltoide, biceps,
brachial anteérieur. Le triceps est respecté. Aux avant-bras,
I'atrophie n'est manifeste qu'an long supinateur; elle semble
respecter les petits muscles des mains. Les troubles moteurs
sont en rapport avec cette répartition : toutefois, la malade
accuse un peu de faiblesse dans le pouce gauche.

Tremblements fibrillaires, sersibilité normale dans tous ses
modes. Aucun trouble des sphineters, membres inférieurs com-
plétement normaux. La malade marche sans fatigune.

Traitement : léger massage, gymnastique, électrisation.

Oectobre 1875. Douleurs aux épaules et aux bras. Adipose
sous-cutanée a la face antérieure des bras. Faiblesse commen-
cant dans la flexion dorsale de la main et dans les mouvements
d’adduction et d’opposition du pouce gauche. La réaction
electrique des museles atrophiés est diminuée aux denx
modes d’éleetrisation ; réaction de dégénérescence non recher-
chée.

Mars 1877. L’atrophie musculaire a progressé avee des
rémissions, Douleurs dans les ¢paules et au cou. La malade use
d’artificesdivers, trés ingénieunx, pour obvier au défautd’action
du deltoide et des fléchisseurs du coude (saufle triceps). Depnis
peu, atrophie notable des pectoraux et probablement aussi des
grands dorsaux.

Nulle part, aucun phénomene spasmodique; eragquements
légers des épaules,

Juillet 1878. Quelques nouveaux muscles se prennent
aux membres supérieurs; 'atrophie s'accentue dans les mus-
cles antérieurement affectés; les « omoplates ailées » se dessi-
nent.



Mars 1879. Le pouce gauche perd de plus en plus de sa
motilité.

16 juin 1880. L'état général est assez bon; toutefois la

“malade accuse, outre les douleurs, qui persistent, des vertiges
passagers et une tendance a la constipation.

L’atrophie musculaire a progressé¢ lentement. Les épaules
et les omoplates sont décharnées. On note une atrophie modérée
de I'éminence thénar gauche. Tremblements fibrillaires,

Rien aux membres inférieurs; réflexes rotuliens normaux,
Aucune trace de symptomes bulbaires (parole, déglutition).

La malade passe dans un hospice. L’auteur a appris que
jusqu’en été 1882 auncune particularité nouvelle ne s'est mon-
trée, Alors apparut de la faiblesse des jambes,

Fin décembre 1882, la malade eut un ictus apopleetique, suivi
d’hémiplégie droite, compléte, avee perte presque absolue du
langage ; la déglutition troublée d’abord, redevint assez honne.
La malade garda le lit, tomba dans le marasme, et mourut le
ler mai 1383, avec une escarre étendue,

Autopsie. — Les détails en sont notés avee grand soin, ainsi
- que les constatations microscopigues. Nous relevons seulement
eceux qui nous intéressent d'une fagon plus spéciale.

Hémorragie cérébrale gauche.

L.a moelle cervicale montre a I'eeil nu de l'atrophie des cor-
nes antérieures, et une forte atrophie des racines antérieures.

Atrophie énorme de certains muscles: deltoides, biceps. Les
¢minences thénar, les interosscux paraissent respectés, au
moins en grande partie. Les membres inférieurs montrent éga-
lement de I'atrophie dans certains de leurs museles, surtout a
la cuisse et a la jambe, dans les péroniers.

Au mieroscope, atrophie dégénerative des plus accusées
dansles fragments de muscles examinés, avee prolifération des
noyaux musculaires; ci et la, tissu conjonctif interstitiel
hyperplasié, graisseux.

Dans la moelle, dégénération secondaire du faiscean pyra-
midal droit, répondant au foyer cérébral (gauche).

Il
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Les cornes antéricures de la moelle cervicale, fortement
atrophides, ont perdu presque toutes leurs cellules, Dégénéra-
tion considérable des racines antérieures.

Cornes postérieures normales.

Cordons postérieurs sains (4 part une zone marginale olt une
trés légere dégénération se montre).

Cordons latéraux : nous y reviendrons tout & 'heure,

Pie-mére un peu épaissie, avee élargissement de ses vais-
seaux, surtout sur le bord anterieur.

Moelle dorsale saine, a part les particularités concernant les
cordons latéraux, et qui sont ici les mémes que dans la moelle
cervieale,

Moelle lombaire: mémes particularités, sur lesquelles nous
reviendrons. De plus, atrophie des cellules motrices.

Bulbe normal,

Nerfs périphériques. Pas de lésions nettes sur les gros trones,
mais dégénération de certaines fibres bien nettes sur les nerfs
de diamétre moyen, et sur les branches musculaires, avec
hyperplasie du tissu conjonetif interstitiel.

« D’aprés I'histoire clinique el les constatations anatomo-
pathologiques, dit Strimpell, il appert que cetle observa-
tion appartient, sans ancune hésitation possible, aux cas au-
thentiques, jusqu’aujourd’hui si rares dans la secience,
d'atrophic spinale progressive. »

It Pauteur fait ressortir, par une discussion approfondie,
I'entiére conformité des symplomes el des lésions avee ce
diagnostic.

Sans le suivre dans son analyse, dont la conclusion
s'impose, nous nous conteuterons de reproduire les princi-
paux détails qui, dans le compte rendu anatomique et dans
les remarques, ont trait & la particularité qui nous intéresse
d'une fagon plus directe.
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« L'état des cordons latéraux (moelle cervicale) n'est pas tres
facile & juger. La lésion la plus importante, la seule appré-
ciable a I'eeil nu, est la dégénération du faisceau pyramidal
droit. Evidemment elle dépend de la 1¢sion du cerveau et elle
est sans rapport avee la maladie primitive. D'ailleurs le méme
faisceau du edté droit est, autant dire, complétement sain.
Tout au plus, dans ce dernier, existerait-il une atrophie de
quelques fibres isolées, ce qui pourrait d’ailleurs expliquer
aussi la dégénération secondaire (faisceau pyramidal non
_ croisé). Mais (ceci est remarquable) la région du faisceau céré-
belleux droit n’est pas non plus entiérement saine, Iei, les
fibres ne sont pas aussi serrées qu'elles devraient 1'étre, et la
limite entre le faiscean pyramidal droit dégénéré et le faiscean
cérebellenx n’est pas aussi nette que d’ordinaire dans une
dégénération descendante pure et simple du faisecean pyra-
midal. En avant, également, la lésion s'étend, dans le cordon
latéral droit, plus loin que la zone habituelle de dégénération
de ce faisceau et enfin une faible dégénération marginale
s'étend en avant jusque dans le commencement du territoire
des cordons antérieurs,

« Dans le cordon latéral gauche, la région du faisceau pyra-
midal est précisément peu altérée. Mais au bord de celui-ci,
commengant 4 la corne postérieure, c¢'est-a-dire répondant a
peu pres, somme toute, a la région des cordons cérébellenx,
siege une altération pas trés considérable, en vérité, mais non
douteuse, qui, plus loin en avant, ¢'est-a-dire en delors et en
avant de la région du faiscean pyramidal, devient un peu plus
large, et enfin s’é¢tend, sous forme de dégénération marginale,
Jusqun'aux cornes antéricures,

« Dans la moelle dorsale, mémes lésions, & savoir : dégéneé-
ration secondaire du faisceau pyramidal droit et, des deux
coteés, dégénération marginale s'élargissant dans la partie anté-
rieure des cordons latéraux, et qui va ensuite s'aminecissant.

« Dans la moelle lombaire, méme lésion du faiscean pyra-
wmidal droit, tandis qu'a gauche ce faisceau est normal. Mais
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plus loin en avant siége, 14 aussi, une zone nettement degé-
nérée, situce i la périphérie du cordon latéral et s'étendant
jusque vers le commencement du cordon antérieur.

« Ainsi, sans parler de la dégénération secondaire du fais-
ceau pyramidal nous trouvons en outre, dans la moelle, quel-
ques autres lésions qu’il faut certainement rattacher au pro-
cessus morbide primitif, Telle est I'altération légére, mais bien
nette, constatée dans les zones périphériques des cordons laté-
raux, et spécialement dans cette zone qui siége en avant du
faisceau pyramidal. Cette dégénération en bordure répondait
en partie, sans contredit, aux territoires des faisceaux eérébel-
leux, mais s'étendait en avant jusque dans les cordons anté-
rieurs, Nous avons done affaire a cette « dégénération margi-
nale » bien connue que I'on rencontre dans presque tous les
cas d'affections spinales a marche chronique, et qu’on regarde
généralement comme 'effet de I'épaississement de la pie-mére,
Cette dégénération marginale n’aurait dés lors aucune impor-
tance dans notre cas. Toutefois, dans les régions antérieures
des cordons latéraux, la lésion est a coup sfir plus étendue
qu'elle ne devrait I'étre dans une dégénération marginale pure
el simple. Il1s'agit ici manifestement de la disparition spontanée
de fibres isolées. Quelle est la signification de ces derniéres?
Nous ne le savons pas bien. Leur disparition n’avaitengendré
aucun symptome spéeial, car le tableau elinique était resté
purement celui de 'atrophie musculaire progressive typique.,
Peut-étre ces fibres ont-elles quelque rapport avee les fonetions
motrices et alors I'atrophie musculaire empécherait peut-étre,
pourrait masquer,on le congoit, les manifestations, liées 4 leur
altération. En tout cas, notre observation nous montre que,
méme dans une maladie strictement localisée en apparence,
I'atrophie museculaire progressive, la conception d’'une affection
systématigue isolée ne doit pas étre admise au pied de la lettre;
c'est un point sur lequel nous reviendrons a4 propos de la
sclérose latérale amyotrophique. Aprés une trés longue évolu-
tion, comme celle quia existé dans notre cas, certains autres
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