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L’atrophie musculaire progressive semble devoir de plus en plus
s¢ morceler en groupes secondaires dont le nombre s’accroit, en
méme temps que l’observation clinique des faits devient plus atten-
tive et plus précise.

La forme d’atrophie musculaire qui fait I'objet de ce travail nous
parait présenter des caractéres assez définis et assez stables pour
mériter une description spéciale et une place & part dans les cadres
nosographiques.

Pendant I'année qui vient de s’écouler, nous avons eu I'occasion
d'observer cinq malades atteints de cette affection; c’est d’apres les
symptémes présentés par eux que nous décrirons celle-ci; nous
aurons aussi recours, quand cela sera nécessaire, aux observations
analogues publées par d’autres auteurs.

Voici d"abord les observations de nos cinqg malades *.

Oss. [. — Maxime W..., neuf ans. Aucun antécédent héréditaire; son
Irere, plus 4gé de trois ou quatre ans, ne présente aucune trace d’atrophie
muscylaire,

Maxime aurait eu des convulsions dans la premiére ou deuxiéme
année; i ¢inq ans auraient commencé & se montrer les premiers signes
do faiblesse du coté des membres inférieurs; les pieds se tournaient
quand il marchait, la face plantaire regardant fout a fait en dedans. A
¢ moment, on lui & mis des appareils, les pieds ont semblé un peu

i. Les photographies reproduites dans ce travail ont été faites dans le labora
toire de la Balpétridre, par M. A. Londe.
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redreasta, mais cela semble assez incertain, car, en somme, Pafaiblisse-
ment a &8 tout & fait progressil; les maine n'auraient commencd & we
prendre qu'h M'ige de sept ans. Le petit malade ne salt pas quels mouve-
ments ont 6bé lo plus difficiles au début.

Les deux pieds sont tombants, la pointe assez fortement inclinés en
dedans, avec une rotation du pied suivant 'axe antére-postériour, de facon
qgue la plante regarde en dedans, le dos du pied en dehors.

Les deux jambes sont trés diminudes de volume, lo mollet n'existe
plus, la masse antéro-externe ne fail avcune saillie; & la palpation, on ne
relrouye Presque Aucung trace dea miscles dia mallet,

Fig. L.

Circonférence, partic moyonne de la jambe & I'union db la moitié supé-
rieare &t de la moitid inférianre du tibin 1 16 senlimetres

L'atrophis existe aussi & la cuisse, mals est absolument localisée mu-
dessun du penou sur une hauteur d'envicon 5 centimélres an-dessus de
la rotule : o'est une atrophio en jarrcticro; grice i Uatrophio de la partia
inférieurs de la cuisse ot i cclle de la jambe, les condyles internes devien-
nent extrémement saillants, of, quand les jambes sont rapprochées 'une
do 'autre, il rosto un grand espace vide entre les deux culsses et les deux
jambes; & la place qui devrait &re remplio par le vasto interne existe
ainsl une dépression considérable.

Clroonlérenes i 4 centimetres au-dessus de la rotuls @ 20 centimétres,

La partiesupérieure des culsses, los lesses, les muscles antérieurs of postd-
ricurs du trone, les muscles dea épaules, ne présentent aucuns atrophis.
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Anx ertrimitéa supdrieurss, pas d'atrophie des bras, pas datrophis
potablo de la partle supérleurs de l'avant-bras, mais atrophle du iiers
inbérisur da celui-oi (3 co nivean, 'eepace interossenx eat boauncoup plus
apparent qua I'éiat normal), et eortout atrophie dea malns.

Circoniérenos du bras : & la pactie moyeons de I"humdrus, 0 mit, 17;
—da Pavant-bras au Yers supériour, 0 mit. 165; — & la partle [nférlears
au~-dessia des dpiphyess, 0 mat, 112,

L'mme ¢ I'autre maln ont tout & feit lapparence de la priffe des Intore-
oeseut . Aplatissement consldérable do I'dminence thénar; aplatissement
en pou moins considérable, mais trés marqué cependant, da IMminence
bypothénar; saillie des thies des métacarpions rondant la main oreuse;
extepaion de la premibre phalangs; flexion des deux autres, Les tendons
dez féchlzasurs sont assoz nottoment apparonts dans la psume da la
=ain,

Sor lo doa de la main, U'snfoncement des cspaces Interosssux eat trda
pou apparent; mais fout ls dos de la main eat plat, et le pouce so trouve
portd gur Jo mbme plan gue celwi-oi.

Auvcun mouvement o'existe pluz ni dane laa nrlall: nl dans ls pisd,

Le moovement d'extension do ln jambe sur la ¢uissoe eat bion conservd,
main on remargue, en le falsant exécutsr, que c'est presqua unigquement
o droit nntériear qul résiete, un peu aumi lo vaste extorne, mais que la
fasle interno ost presgue tout & falt absent. La fexlon de la jambe sur
ls cuizae co fait bien, ollo aussi; mais, dane oo mouvement, on sent beau-
wop ];l[ua nottement les musclea da la -pa.rtle. interns do jarralt quo Coux
de la partie externe, ef il somble quo I'selion du biceps solt en parlle
alfaiblie, — Lon adducteura sont manilestement conservée, Claal & oala
gt dus la conservation du volume de la partia interno de [a culsse
dank seq denx tiors p,lp-iriuu:rl. L'abduction dea cuitsss oat normale,

Flezion de la culsse sur lo bassin bonne ; mouvements da rotation
inlernen of externes do la ouisse bons,

Le# muscles fléchisseurs, extenseurs du trong et de la tdte ont une
Tigueur normale,

Tous fen muscles de I'épaule ont tréa bien consarvd leur action; de
mémn Jo trapéze, los pestorauz. — L bicops cst intact, le triceps auesi;
k kap supinetenr fait une salllie normale dans la Nexion,

Les Nichinsours doa doigia, do I'un ot l'autre oltéd, sont dnerglgues.
Lextonsion du carpe ne sembla pas notablement affalblie; de méme pour
& Dezbon du enrpa. — L'action du féchimaur long du pouce est paut-fire
oo peu diminuds, mals ¢'sat gurtout celle de I'abduectenr et des extonpewrs
Prepres qui est aaiblis, Il semble awesi quo 'extenseur commun des
dnigls soit assex notablement affaibli. La eupination ek la pronation sont
mrmalea. Senaibilitd normale aux membros Inféricurs of aux supérlencs,
i 1a pigitre ot & la tompérature.

Lem rillexes culands sont bien conservée ainsi que le réflaxe crémas-
lerien. La percossion du tendon rotulien déierming nom ldghen contrao-
e du droit antérienr, contraction qui n'cel pas cssas loste puur amenar
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un déplagement da la jambe: par le procéds de Jendrassik on renforce
notablemient cotte contraction. — La peroussion directs du muscle donne
lieu & dea contractions peu netbes aux culsses, plus netles sur la dellaida
et les muscles du bras, nulles sur les mouscles de la jambe,

Feg. &

Lorsqu'il marche, i1 sleppe d'une facon trés marquée of cela surtout
lorsqu'il n'n pas sea bottines; la pointe du pled étant tombante, il In jetie
en avant, en lui falsant décrire un are do cercle 4 concavité interne.

- Larsgu'il seul. reqtep debogt jmmobile, cela lul est impoasible, & moins
 fasAgpuger,ayec 1és ol fs, Bans cela il est dans un équilibre instable

(O -3|::
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e est oblige pour ne pas tomber de piétiner sar place ef de faire des
meuvements de Mezion ef d'extenaion continuels des jambes,

Loregu'il est par terre, il se relove sans présenter aucun des caractbres
proprea sux pseudo-hypertrophiques.

s mouvements des mains sont tris Jimités, sinsl quion le congolt,
sver une déformation en griffe sussi prononesds; il ne pout p'habiller seul
en entier, ladduetion du pouce, I'extonsion des doigts et la flexton de la
premicee phalange font absolement défaat, il ne peut oi écarter ni rap-
procier ges doigte, L'extension et la flezion de la main sont relativement
amer énerglques.

[lexiste den mouvements Nhelllaires nets aux muscles da Vavant-bras
w irsdussant surtout par des mouvemoots des muscles du pouce; il en
existe vk dans les muscles de la culsse.

L#3 membres inférieurs sont froids et un peu violacés; les supérieurs
soad Eréw froide, Lorsquion fait falee un mouvement énergique ay petit
zalade, il est sujet & éire pris de crampes aux muscles des culsses et anx

miieles den avant-bris.

Lezamen électrique, sssez difficile d'ailleurs, v Vindocilité du petit
malade, pratiqué par M. K, Vigouroux, & donnéd les résuliats suivantis :

Lea muscles du pied ot de la jambe ne répondent plue & aucun courant,
il les jumeanx, 20 El, 650, ASE > K&, au courant faradique 50 mm,,
o1 derniers miukclas ne se contractent pas non plus,

Ala cuigsp :

Droit antériewr , Farad. 73 mm., bonne conteaction: 20 El. 63e,
HAEZ = AZE,

Vaste externe, idem.

Yasta interne, Farad, 63 mm., pas de conleagtion; 20 EL 100%, pas do
tonlraction.

Au membre supéricur

Tows les interosseus dorsauz, Fard, Th mm. = 0.

for, 3o, 4% interosseux dorsaux, 20 ElL 300 =10,

- ntercesens dorsal, 20 EL 150, ASZ seul.

Muscles thénar, 25 EL 50° = 0, Farad, 50 mm, = 0.

Muscles hypothénar, idem.

Resistance de ces derniers muscles au courant faradique, 24 EL 43,

Extensewr sommun des doigtas, Farad, 90 mm., bonna contraction.

Radisux, idem.

Grapd palmalre, Farsd. ) mm., contraction médiocre; galvanique nor-
male,

Flechisseur superficiel des doigts, idem, bonne contraction.

Long abducteur du powes, 80 mm., pas de conlraction; galvanique-

mesl, paz de contraction.
Long extenseur du pouce, 30 mm., trés faibla.

Extenseur propre de Vindex, 80 mm., pas de contraction; galvanique-

ment, KEZ = ASE,
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102 REYVUE DE MEDECINE

Mous doopons on tio de motre travail cells obsecvalion, bisn
qu'en réalith ce malade ait 606 le dernier que nous ayons pu obsarver,
parce gue ¢'est certainement lui qui présenmtait au mazimuom d4in-
tensité les symptbmes qui caractérisent l'affection que nous nous
gommes proposd de déorire; ches Iui, en effet, I"atcophio muscalaire
et les tronbles fonctionnels qui en dépendent onl acquis un degré
qu'il est rare de constater aussi neltament; on pourra, dans les
Ogures ci-jointes, se faire uoe idée de la diminution de voliume des
masses muscilaires des jambes, notamment des mollets, et de 1'atti-
tude vicieuse des pieds par suite do la disparition des muscles qui
président & leurs mouvements.

Ouns. IT 6, — H. X..., gargon de onea ane ef dami. Le début da Pafeetion
g'eat fait vers I"ige de trols ou quatre ans. C'est d'abord & droite quion a
vi lo gros ortell, puis les autres oriells pecdre de leur foree ot rester
flichia; peuw de temps aprés, les ortells du pled gauche préssntireant bo
méme affaiblissement; il arrivait souvent au petit malade de tomber & co
soot ges chutes Indquentss qul appelérent lattention des parents sur
I'état des jambea da laur fils,

Quelgue tempa apréa, il fut pris d'une bronohite grave qui la retint plu-
giours mois an it ou & la chambre; lomsqu'il sortit de nouvesn, ['impo-
tence dea membres supérianrs avalt beaseoup augmentd

Actuelloment, ce gqui frappo lo plus quand le malsde est nuo, c'est la
diminution considérable du volume des jambas; la mollot 2 & peu pria
entiéroment dispary, la jambe cot devenus presgue cylindeique, le diamitea
de s partie supérieurs n'dtant gubre plus fort que celui de sa partie infé-
rleure, Quant & la cuisse, ollo & dans scs deux liors supériours congerve
un volume 4 pea prés normal ; mals, dans son dera inférisur, surtout an
niveau do la jarretibre, ello est notablement amaigrie; il existo & cotte hau-
teur une concavitd interne gul contribue & exagpérer considérablement la
aalllia fsita par lo condyla interna du fémur, surtout pour calul de droite.

Ciroonférenos da la jambe & sa partie moyenne : 4 deoite, 1Y cenlimé-
tred; & raucha, 18,5,

Au-despous do la tubdérosité du tibis @ & dreoite, $2,5; & gauche, 20,5,

Circonférence de la culsse & la parlie moyenne : & droite, 31,5; &
gaucha, 31,5,

Idem nu-dessus du genou au niveau de la jarretites @ & droite, 22,5; &
gauche, 24, .

Quant sux pleds, ils sont pendants et déformds, surtout le drolt; lls
déorivent une concavité tournde en dedans {varus non dquin) ; Mastragule
ot lea oo du tarse font une millic anormale sur la dos du pled ; loraque
le malade eat debout, la direction des pleds change, lo pled gauche &2
met an valgua,

4, Celle absereation et ls sulvanla oot #i6 prises aves V'oblipeant concowrs de
M. o D &'Ornellas, gui donnail see soing & ces deux nealodes.

e by (GO -3|::
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Les membres supérieurs sont, eux aussi, alteints: mains en griffe, atro-
phie des éminences thénar ef hypothénar, et des infercsseux. — Log
wani-braz, eux, sont un pea griles, mais clest surtout & la partie infé-

rieurs que #8 voit nettement leur atrophie: les hras semblent, au con-
Iraire, avoir un volume tout & fait normal.

oo tzjlf
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- Circonlérence de Vavani-bras, partie moyenns : & droits, 14; & gauche,
14.5. -

Circonlérenca du beas, partie moyenne : 16,5 den deux odtde,

Quant aux muscles sux-mémes, voicli ©a que nous avons constald au
point da vue de leues mouvemants :

Lea muscles propres do pled et ceux de la réglon antéro-externe de la
jambe no produisent plus le plus léger mouvement; 1l en cat presque de
méme powr ceux de la région postérienre de lajambe; cependant, & droite,
on arrive & constater encore una trés lgére tentative de flexion des orteils,
la jl.'lmf.:l.u: we conlraclent aussi Lrbn !l.il.'phmnnl. fARiAa Bans Brriver a
imprimer au talon une véritable élévation, cea dernfers musclas d'ailleurs
ala Fa]pﬂliﬂh aont Ly &!l‘l:'lphiéb, ol on n'ank 1;||.|.'E|. levr p.apl.'iu tout A fwit
supérisurs gu'ils prézentent une masse encors appedalabls | eelui de
gauche est notablement plus faible et plus atrophis,

A la cuisse, led mouvemente n'ont pas pare seneiblement afTaiblis;
Nexion et extension de la jambe, Nexion et extennion de la culsse, addue-
tion et abduction.

Pour o qui est desa membres supéricurs, les mouvements des interos
gsux sont presgue compldtement andantie, Uaddoction de poues, Mabdue-
lion du petit doigt sont trés ibles, surtout & gauche, — Les fldchissears
des doigta sont alfaiblis, mais non aussl atteints que les muscles propres
de la maln. Dynanométre : 'wune ou aukre main = (1 K. La flexion da
Iindex est notablement plus faible que celle des autres doigis . souvent
calui-ci reste & deeni élendy. — La flexion, l'extension du carpe peuvent
#'exdouter, mais sont affaiblies. — La pronation, la supination, 'sdduction
et Vabduetion de la main sont plus vigoursuses, il est difflcile de dire sl
elles gont inférieures & 1'état normal. Le long supinateur eat toul i fait
intast.

Les muscles du bras sont normaux, tant aa point do vue du volume
qu'i celui do laction. Il on est de méme pour ceux de Vépaule et du
trong. Au cou, Pextension eat trés énocgique; la flexion Dest moins, c2
qui est daillenrs ordinaire, mais ello est assez peu forte pour gue l'on =
demande 8il n'y & pas & quelgue chose de pathologique: I'action des
eterno-mastoidiens semble un peu faible,

A la face, un examen minutioux no laisse rien constater du cibd des
orbiculaires den lévres ou dea paupléres, saul une trie légire diiférence
de volume entre lea moitiés drofte of gauche de Ia lévre supdrieure, mais
cola ne somble pas firo patholopique.

La stalion deboutl eat difficile; le malade na peut rester debout immo-
bile, il est obligé pour gacder D'dguilibre de remusr constamment s
pleds par une sorte de plétinement incesannt of resex spécial,

Dans In marche, lo malade no pouvant relever ses pieds est obligé de
faire exclusivement usage des articulativns du penow et de la hanche, ot
sleppe d'une fagen extréimoment marqués; il peut aipsi traverser une
pitce, maks aveo diflicultd, ot se fatigue rapidement.

Quand on le it coucher par terre ef qu'on lui dit de se relever, il exé-
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gute oo monvemtent asnez facllement et sans grimper aucunsement aprie

pea jumben,

Ear les muscles dos mains (thénar, hypolhénar] &b sur lea jumanux on
woit b nedtement dea confbraclions fibrillaires.

Jumaie il n'a dpreuvd de doulewr; lo-sansibilité est intacte & la pigare
el i b températura, . . . . - .

Lo réfexe tendinsux n'existe plus aux genoux, du moins quand on la
picherchie aves les méthodes habituelles et dansz la journde: mais M. la
v d¥lrnollan & remargué qua le matin, pow de temps aprés le sommeil, on
pourail quelquelols parvenir & provoquer ce réflexe; d'autre part, grice
1 door de maln recommandd par E. Jendrassik, nous avons pu fagile-
ment produire co péflexe méme & I fin de la journde.

Le réflexe du triceps brachial au coude existe des deux cdlés,

La santraction (diomusculaire paut &fre provogqudse sur lea muscles
ming ou sur ceux qui sont pey atteints; ells ne se trouve pas sur loe mos-
thea dana lesguels Vatrophie est trés prononcéee,

La réfToxe crémasiérien existe nettement des doux oblds,

Lea pieds et lea jambes sont toujoura froids; ils ont une eertatne ten-
dance & prendre une colorafion plus rouge que le reats du corpa,

(as, 111, — . X,.. 1, gargon de sept ane, frére du précédent. Clest vers
lige da trois ane qu's débuté Paffection qul semble avolr frappé d'abord
les pironiers labdraux, du moios parmi les muscles do 2 jambe, car, pour
ot qui ent des muoscles inirinsbgues, on ne peut obtenir aucun renseigne-
ment.

Chez lui, comme cher son Iedére, existe uno atrophis des musecles des
jambes contrastant de la fagon la plus pette aves lo volume & peu pris
pormsl de ls musculatore de la cuisse; mais les altérations sont moina
étendues, moins avancées qua chez H. X...

Lea pieds sont pendants et en varus, mais sans éguinisme; il ¥ a [réa
cer@inement disparition de Vaction des péroniors Intéraux; le groupe
des musclea de la région anféro-externa no posséde non plos ausun mod-
rement ; Lo Nexion dorsale du pied ou Pextension des oricils sont impos-
mblen. Au contraive, la flexion plantaire du pied peut encore s'exdouter
dara upe certaine mesure, of pendant co mouvement on sent nellement la
conkraction dea jumeavs. I1 exislo aussl quelques légers mouvements de
lezion des orieils, — L'addustion du pied se fait assez bien; abduction
m epniteaice est tout & fait nulle.

La flexion de la jambe sur la cuisse a'exéoule bien; il on est de méme
gz extension de la jambe sur la cuisse et de la flexion de la cuisse wur
ke bamin, Loadduction et abduction des culsses sont @nergiques.

Quant an volume des membres infériours, la diminution est tres notable
pour les jambes; mais, aux culsees, elle ne so manifesto que par un peu

I. La separ de ces deax malades, dgée do newl ans, e présente nheolument
Lcune Irnce d'atrophie.
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d'aplatissement de la réglon interne un peu au-dessus du genou; cet
aplatizsoment ne g'dlbve pas jusqu's la racine du membere.

Jambe; circonldrence, partle MOyennd. « v« « v 5 s 17 cent.
— plos grande clre, du molket & gaoche, , , . 20 -

- —_ — & deolta, . ... 19 —
Culssa —_ partie mOYOND&. « « + 5+ # 5 » 2H,T =
—  ap-Oesiind du Eeadu. ., 2 0 0 0. L I

La jambe droite est en général un peu moins grosss que la gacche,
les musales un peu plus Nasques; il semble que [a couche de tissu adi-
peux soit plus dpaiess qu's gnuohe; sur Pune of I'avtre jambe cotte coucha
eal d'ailleurs aame prononcés, o la palpatlon de la partie inférlenrs ou
moyenne do la jambe donne nesex bien la sonsation de ¢ pean dorange »;
au oantraire, i la partia gupérisure de celle-ci et & la cuisse, on peul sana
difficulté faire des plis & la peau.

Len pieds sont trés froids, un peu rouges, presque toujours bumides,
d'aprés le dire des personnes qui ont soin do Uenfant; il transpire plus des
pledn que du corps; les ongles sont un peu sicids en long, mais sans élre
hypertrophida, ni irpéguliers; les jambes sont, elles aussi, assez froides,
et paln jusqu'au genou; & partir de eelui-gi, In température redavient nor-
mala.

Los membres supériours semblent sut dabord indemnen; Penfant et
lea parents allirment qu'ila ne présentent rien dancemal. A un examen
plun attentif, on reconnnit facilemant que G. X... peut & peine amener au
contact la pulpe do pouce et celle du petit dobgt, et ne peut risister & la
moindre traction en sens inverse, — De plus, lo petit doigt de la main
gauche ne peut élre rapproché des autres; d'allleurs tous les doigita ne
pouvent ébre dcariés ou rapprochés les uns des autres avee Ia viguour
normale; le mouvement g'exécute tant Men que mal, mals sans aucuns
foree; le pouce, au contrairo, ost tréa bien placé en abduction ou co exten-
slon (nous avons vu gque Padduction est tréa afTaiblis).

Pas do défermation des mains.

Lo smouverpents de Nazion ot d'extension des l].ll}iE‘l. ceaix de |'||:|:|:|'.-|;|nr
d'axtension, d'adduction et dabduction du carps s'axéoutent bien, et 11
et difficile do dire si lovwr force est amoindris; de méme pour In prona-
ton et la supinstion; l'sxtension et la Aexion du bras eont tout & feit
normales, In saillie du long supinatour triss notte,

Au dynamoméiee enfant na peut arciver pour 'upa et l'aatre main
qu'is 7 kilogr.; il est vral que, l'instrument étant trop gros, 11 lui est diff-
cile de le salsir; d'aprés lui, la main gavche seralt plus faible que la droite.

Lea muscles do la ceintare scapulsire, les pectoraux, les deltoldes, ete.,
sont en bon élat; avcuna atrophie, auguoe faiblesss; de mémea pour les
muscles du tronc ot du cou.

Il emiste des contractiions fibrillaires surlout visibles au nivean du
jusesu ef du soléaire; sux maine nous n'avons pu en volr pendant les
quelquas minutes qu'il nous a étd donnd de consaeror & cot axamen.

Ouo produit la contrection idiomusculaire sur les jumeans de chague

",

Go -gh‘

SR [




CHARGOT st MARIE. — ATROPHIE MUOSCULAIHE PROGAESSIVE {07

piéd, mals pon sur le groupe des musdles antéro-externes de la jambe;
elle exiate sur o tricops crural et-sur lea muscles sifuds an-dessua,

La rifleze rotulien peat étre provoqud, mais d'une fagon assez ireégu.-
litew i guelquelois dilficile & constater : cals tient en partia & oo que ls
petit malsde oo laisse pas toujours pa jambe peser molle. — Au coude, le
reflage lendinens axkete nedtament.

La senmibilitd ent partout absolument {otacts pour la plgiire et la tem-
peratere. Il v'a jamais existd de dowleur,

Quand on fait marcher enfant, on constate qu'il stepps d'unn fagon
extrhmement margués, leo pled deolt est plus déformé ef semble stepper
pla encore que le gaoche ; quand G, X... est dobout, | tlent ses pieds
eairiés do 42 & 45 centimétres et plétine suc place ; 8%l essaye da lea rap=
procher ou do rester immobile, il ne peut conserver son équilibre. Quand
| eat pouché par terre of guon lul dit de se relever, il le fait faciloment
& mns grimpor apriv sea jambes,

Cequlil ¥ a de particulibrement intéressant dana les deux obser-
valions qui précédent, o'eat ce fait que l'affection s'est montrée chez
deur fréres avec des caractires parfaitement analogues chez tlouas
denxr; nous avons vu que lear sceur n'en présenle an contraire pas
2 moindre trace. Tris accentode chez I'ainé, 1'atrophio 'est baaucoup
mians cher Lo cadet, de telle sorte qu'on ali sous les yeurs un tableau
fort carienx de la maladie & des phricdes différentes de son dvolution.
Trés atteintes cher I'ainé, les mains la sont & peine chez le cadat, &
il point que ni Penfant ni sa famille ne s'¢tajent aparcus d'awcun
trouhle de ce cilé et pensaient que les jambes Ataient seules affectées,
Chez e dernier, encore, Paltération des muscles des jambes n'est pas
el 4 fait awssi proooncée quoe cher lalnd el la conteaclion des
jemeaux s faik encore d'on facon relativement assez énergigue ; il
exisle ansei quelques légers mouvements du coté des orteils, tandis
que, loraque la maladie est plus avancda, le pied et absolument inerte
dang toutes soa parties; lexamen électriqua n'a pu &tre fait.

Ows. IV, — Dhevwy fille de viogt-gquatre ans, oblibataire, entra lo 13 jan-
wier {805 dans le service de M. Charcot, & la Balpdiriére,

Anlécddents hérddilaires, — Grand-phro maternel mort b quatre-vingt-
qualre ans, dlait paralysé depuls I"ige de solzante-nen! ane; sulvant toute
vnismblance, hémiplégique. Oncle patornel mort en pou de tompa & la
rils d'une affeclion cardiague.

Antécddents personnels, — Rougeols & trois ans. Entra sept of gquoa-
toree ane envies da vomic surtoul le matin, suivies quelqueloie de vomis-
emenin; pendant cette période, U lui est arrivé d'uriner dans son lit, en
drmant. A gquatorze aps, aves 'dlablissemont des régles , disparition
e ces troubles, et & oette dpogue la malade aurait notéd un mangue de
renistance of de solidité au oiweau do Uarticulation tibio=tarslonne droibe;
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clie faisail des laux pas, ef cette faiblesse w'est pecrue tris lentoment. A
dix-huit ans lo genou est priz, ot ensuite lo membre inférieur gauche
devient presque aussi faible que le dreoit, Elle dit que discelts époque ses
membres inférienrs ont dimingé de volume dans les segments inférieurs,
Jarmais de faux pas poor le pied gauche.

A dix-neul ans environ, les eminences thénar of hypothénar se rédui-
sont de volume peu o peu en commengant de méme par le membre droit,
Fen de temps aprés. le membre gawche est envahi dans un ordre sem-
h|nb]{'.,'IJﬂ.'|'|'l:;|.i! de fiivre, L‘-.'-]:h:l.lr.'-a IrL'-qIJEI'li-I': 1 rl:ll[.ﬂ':f]:.ul:‘ll! par!'uln la
pommel]l, L'appétit n's jamais mangué; depuis quinze mols, légére cone-
tipation, qui derniérement ést devenus plus marguée.
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Etstartual, octobre 1835, — La face est normale, lea rides dy front sont
un peo plus acgentiuds o droite. Nez un peu pord & droile; elle peut exé.
cuter fes b mouvements avee les lévees. 1l n'y a pas de pardsie de l'or-

Fig: 4

""-Flhi-m des lévres, non plus que pour le [rontal, le spurcilier et lorbicu-
lsire dag paapicres: tous les mouvements de la michoire sont normaas.
AU repos, quelgues légers tressaillements dans los muscles de ln face;

Bvments des yeux of dos paupiéres normaux. La langue a un volums
ermal et ik tous lea mouvements,
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Volume du bras ot de I'avanikbras normal; oedul de Favanb-bras semble
copendant un pea au-dessous da ob gu'il devralt dtre par rapport & celul
du braa.

Bras gauche, au niveau do bord supéreur du tendon du grand pee-
toral, 0 mdt. 31 de circonférenco, of au nlvesu do la partic moyenne,
0 méd. 265, Plus grands cleconléeence de lavant-bras, 0 mbt. 245,

Bras drolt, su nivesu du tendon du grand pectoral, 0 mét 305; &
la partio moyenns, 0 médt. 275; plus grande circonlérence de lavant-
bras, 0 mdt. 240,

Les deur maina présentent une atrophie notable; uo peu plus forle &
droite qu's gruche, l'déminencs thénar eat tris diminuds sartout au nivean
du eourt adducteur du poucs. L'abducteur du pouoe est auss! atrophid; la
malsde no pout do ln main droite joindre lo pouce et lo petit doigt; &
gaucha ells le peut, mais au moyen d'un artifice, eno féchizsant la petit
doigt ot lo pouce de telle fagon que la distanoe & parcourir se trouve
diminuée, L'éminence hypothénar est, elle sussi, atrophide, mals & un
degré moindre, Toule la paume de la main est d'aillewen aplatic sans
gu'il ¥ ait cependant de dépresalon au niveau des espaces [nterosseux, [1
n'y a pullement apparence do griffe; la flexion des intorcsseux se fait
bien, maie la malade ne peut résister nl & lextension passive dea pre-
midres phalanges, ni & la fexion passive des deux derniéros; il ¥ & auesl
uns diminution notable de s force dans Usction de rapprocher cu d'écarter
les doigts; ces différonte mouvements deviennent dailleurs beaucoup
plua difficiles loragque la malade a frodd. Des deux odlés, mais surtout &
droite, I flaxion du carpe est alTniblie, de mdéme pour les Aéchizzeurs dea
doigts et la long Néchisseur du pouce, tandis que lextension, I'abduction
et Iadduction du carpe se font assoz bien; lon muscles longe du pouos
semblent & peu pris normacx. Le leng suploateur se contracts tréa blen,
lee muscles biceps, brachinl antérionr, triceps, deltoide, pectoral, sont tout
i faib intacls, ainsl gue les muscles de IMpauls et du tronc.

Pas da déwiation des omoplaboes,

Dynamomdtee, maln deolbe, . . . 0.0 0 0w o fh s Mok
— main gaucha. ... ... Lmiscsamenes 25

Lea pleds sont pendantz et excawvés sur leur bord interna; les ortails
dans une flexion moyennao tells gque done la station debout la dircetion
des ongles ent presgue verticals, La malade ne peut Imprimer aucuan
mouvemeant & aea orteils; gquelquelois copendant, loraqu'alle a blen chaud,
alle pout remuar un peu la geos orteil droit, Il o'y & non plus pour lo
pied aucun mouvemont de fexion, d'extension ou de latéealité: on ne
constate pas Pexistence de rélracticn (breass notto dana 'articulation
tibio-tarsienne, saul peut-étre un pen guand on fait Iextension dorsale ;
le tendon d'Achllle réniste alore un pew; la courbure du pied semble ne
pouveir élra somplétemnent effaste par lo mouvement d'extension.

Les jambes zont gréles ef lowr volume gontraste d'une fagon frappanta
aveo oolul dea ouisses. Lo mollet sat peu aocusé ; les muscles de ls région
antéro-extarne sont eux aussi diminuds do volume. Les jambes ont wne
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apparence conique, o'est-i-dire que la olroonférence au nivean du platsau du
tibia ext plus forte qu'a la partie moyenne, vu la disparition du mollet.

Lea cuissea sonk trés volumlneuses, do moins A leurs parties supés
rioure of moyenne, car, & la partie inférieurs, au<dessus do la rotule elles
ont esrtainement dprouvé un degrd d'atrophie assez marqud; (I oxiate &
g niveau un léger aplatimement da la rdgion Intorne,

[a fexion et 'extension de la jambe sur la culsss seffecluent aved
vigusur, de méme gue abduction et 1"adduction,

La Nezion et 'aztension de la colsse sur la bassin sont normales,

Careonférence do la cuilssa it 12 coent. au-dessous de 'épine illagque
antéroaup,. — & gauche &l cent, — & drolte 59 cent,

fdem, & 3 cont. nu-dessus de la base de la rotuls — & gauche 30 cent.
= & droite 37 cent. Plus grande clrconférence du mollet — & gmuche
3 cenk. — A droite 27 oent,

Liew antres musclea du corps ne présentant rien de pathologique. Toos
ks mouvements de la michoire pont noemaoz, Les deux sterno-maatofs
diens se contractant bien ot réeistent aux mouvements pasails; de méme
posr la Noxion latérale da la téla: mounvements do ‘l:rn.p#m Normans
pour toutes lea portione de ce muscle. Les mouvementa d'élévation du
bras s font bien, mals ls résistance n'sst peut-élre pas teés grande. Les
grinds pectoraux mancuvrent bisn et rdeistent égnloment; ls mouve-
ment du grand dorsal ee fait bien; do méme pour les rhomboldes.

Quand on fait concher la malads par tacee tout de eon long sur la doa
e quion lui commande de se soulaver, on remarqua que las eontrastion
dea drolte de I'abdomeon so Init hien et qu'il o'y a pas do dépression au
pivean de la ligne blanche; mals, une fols guells a atteint la position
wmise, (] lal est trbs difficile do se metire sur les deuz gonoux d'abord,
puia sur un meul, et, une fols qu'elle est dans cetie position, elle ne paut,
méme en s'appuyant fortoment sur la genouw rolevd, ao mettro complite-
menk debont, par aitite da la lalblesss des muscles dea ]amb-nq ol auwani un
pta sans doute de coux des cuisses, sans que d'alllours dane son attituds
Hen ne mppﬂ“n méme da loin calla des pd-alldl:l-hj'p-ll'l.l‘nphlqum, CQuand
oo s faik mettrs & quatro pation, olls redressa parfnitemnont ls teono sane
preodre aucun point d'appai ol sur ells ni autour d'elle. Quand elle
marche, elle steppe d'uoe fagon tris marquée par suite de I'lmpossibilité
o gle eat de relever la pointe du pied; il lui est encore plus difficile de
marcher nu-pleds, car alors lo pied n'est plos soutenu du tout; ells ne
peak marcher longlemps, se fatigue trés vite, dprouve aunsi uno cortalne
peing & restor debout immobile, of, pour consorver son dguilibre, est
obligée alprw da changer constamment sea pleds de plaga,

La peomibilité est abselument intacte daos tous ses modes, seulement
iz pea dmoussde quelquelois lorsque les extrémités sont trop Iroides, —
Aux pieds ot aux jambes, en effat, la température est romarquablament
igimde ot, chose singulidre, cot abaissament est pour ainsl dire tout &
it correspondant aux parties atrophides: on effet, & partit de la rdgion
a-demus du genou, la température redevient normale, la diférence qui
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exists enbre Lo partie supdrieurs de la jambe et la partis inlérieurs de
cuisze est parfalboment sonsible & la main. Les pieds of les jambos oot
ausxi upe certaine tendance & la eyvanosa,

Lea réflexes cutands existent.

Log réflexen rotuliens sont abolis; il axlste de légers réllexes pour le
tendon du triceps brachial; coux du poignet sont nuls ou tria faibles.

La contraction idiomusculaire pewut étre obtenue & Pavant-bras et au
bras, pas du tout & I jambo, nulle ou tris fible i la cuisse.

La malade se plaint d'éprouver assez souvent des crampes dans dié
rents muscles, mais surtout dans lea muscles do la cuisse; coa crampes
surviennent ordinalrement & loccasion des mouvements volontaires; elles
gont auzsi plus feéquentos dans In nuoit qui suit chague séanca d%lec-
trigation.

On conetabo das secousses likrillaices trés neitea sur les muscles pro-
pres des malps; Il o'y en & pas sux pieds ni aux jumbes; peul-Slre en
oxisto=-t-il aux avani-bras ot aux cuisses, mais elles pont peu nettes ot on
ne peut rien alliceoer & get dgard; il n'y en & pas trace sur lea muscles
dos bras ou des dpaunles.

L'axamen élestrigue fait par M. R. Vigourouz a donnd les réaultsis
ponsignés plus bas, M. Vigouroux conolut d'une fagon trés catégorique
en faveur de Vexistence de lo réaction de dégéndrescence pour un certain
nombre de muscles proprea de o main, réaction carsctérisée par la pré-
dominancs de A3E ef par la lenteur de la contraction, &n méome Lemps
gque par I'absence do Ia contractilite faradique.

D, — M. acoessoire, 6 El 30e KER = ABF.

. — N. accessaire, 6 El 20- K2Z > ABZ.

D.— M. radial, 12 B 70* K37 dans Vextensear de 1'index.

3. — N. radial, 12 El. 80« K22 dans les radisux. ’

D.— M. L. supin., 100 mm.

G, — L. supin., 90 mm.

O, = 10f padd ext., B0 mm.

D — 2* pad. oxt., BY mm.

G, = 1e7 gt 2% pad . oxt,, 90 mm.

0. — Ext. comm. dolgias, 9% men.

{7, — Ext. comm. doigts, 90 mm.

D. — Cubital poat,, 100 mm.

(x, — Cubital poat., 95 mm.

D. 3. — Long abd. de pouce, 95 mm.

I, ;= Copurt extonseir, 90 mm.

D. — Long extenseur, 90 mm.

. = Loog extenseur, 90 mo.

. G, — Ext. pr, de U'index, rien faradiquament et galvaniguesment.

[y, (3. = {or gt £¢ intoroaseux dorsaux, rien: J* ot 4%, 75 mm.

Muszaoles thénar et hypothénar douteus.

D. 1= intorosseux, 18 EL 100°, AST seul.

L] - 18 El.  60=, ASZ (F.
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,Iointeropseux 14 El G0p K3E o ASE
10 El. 500 HEE = ABL.
B ElL 3P KSZ <« ASY lent.

i — 12 El. G0 HEZ = AEBL
0 El. 45 KBZ < AEX lent.
& El. 3% AEX lent soul.

Thénar 28 Bl 45 ASE seul,
3§ El. 60 HEZ lent = ABZ.

Hypothénar 4 El Bl K2X (7 <« ABL

G, 1# intepogsenx 14 El. 30 KSE <« ASF et lent.

-] - 18 El. G0 ABE lent menl.

i — - iR EL 90= HK3F = ABZ,

i - 12 ElL. &0 K5% <« AZE leat.
Thépar M El. 6 AZE lent seul.

Hypothinar 2% El. 40« ABZ lent soul.

[ — N, cubital, 3 EI 0% | contraction seuloment des faisccaux in-
G. — N. cubital, & EL 60®} ternes du féchisseur profond.
Fien dans les muscles intrinsbques de la main.
D. G. — Fléch, sup. des doigts, 95 mm.
|Leav muscles des bras et du cou, normaus, 400 mm.)
Membres infdrisurs,
D 3, — Vaste interne, Bb mm., faibla,
D. G, = Vasto oxt., 75 mm., faible.
[ — Droit ant., 35 mm.
G. = Droit ant,, 60, 65 mm.
. — N, péronier, 16 El. 100% rien,
(. — N. péronler, 16 EL. 1200, rlen.
0. G, — Muscles do la jambo ot du pied, inexcit, farad.
[l — Tibial ant. et péron, latdranx, 20 EL 430, rien.
0. = Lo long péron. lat. répond seul & 20 E1, 120¢, KS% seul.
0. G. — Jumeaux ioterne et externe, 20 E). 90=, 1407, 1307, rien.
Lea sutres musclea do s jambe et du pied, rien galvaniquement.

It nows spmmes en présance d'un tablean clinique un peu diffé-
rent do celni présenté par les trois malades précédents; il s'agit non
Wos de garcons, mais d'une fille, non plus d'enfants, mais bien
dune femme de vingt-quatre ans chez laquelle le début 'est fait
teapmoup plus tardivement, puisquil remonte seulement & 1'Age de
fualnrze ans. Les symplomes sont bien dans leor ensemble tout &
il analogues & conx que nous avons constatés chex lea trois antres
malades, mais avec quelgques différénces qui tiennent probablement
4 debut plus tardil; les arliculations et les ligamonts qui les entou-
renl éanl en effet chez celle malade arrivés & la période de dévelop-
pement complet lorsque la maladie g'est déclaree, on comprendra

Hev. nx witp., ToME vi, — [R50, L]
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aisément que les dévialions arliculaires ne se soient pas produites
comme dans lea cas précddents, survenns en pleine période d'acerois-
sement. On remarquera que chez cette famme Patrophiz, toal en
élant tréa marquée aux jambes, est beancoup moins facile & recon-
naftrean nivean des cuisses que chez nos garcons, par suite do déve-
loppement considérable do tissu adipeux. Liintenaild des crampes
gzt ausst digne d'attention.

Oez. W, — Bultz, Alle de vingt-cing ans, sane profession. — Bon phre,
probablement atisint de rhumativme chronique, serait un peu hypochon-
dringue, S5a mére eat morte de la variole. Ses deux Trires jouissent d'une
parfaita manbd; personne dane la famille n'a soufMert de maladies nec-
VElises,

L& malade & eu la rougecle, Ia warlole, et & huit ana la féves typhaide,

Cant en 1873, & l'dge de quinze ane, quielle a'est apergue qua son gros
orteil droit avait uoe tendance h tomber; deux ou trols mois plus tard,
ella dtait mams n-hllg'éa an As chauasant d'altaabher oo dq:-igl aver un boat
de fll; sans cels il go plinit soum lo pied ot Pempéchait de marcher. A
cotla épodque, elle n"prouvait sbaclument aveuns deuleur; — dans les
trols ou quatrs mois qui suivirent, les aotres ortoils so prirent peu & peu,
mals d'une fagon moins marquée; dans l'espaca de devx ans In jambe
droite s'amaigrit ot In malade constata une grande faiblesse dans Iarti-
oulation tibig-tarsienne; c'est & ce moment qu'slle commenga & steppor
da celte jambe (jetait son pied droit en avant et un peu en dehors). Ce
n'est qu's partic de selle dpoque qu'elle aurait commencdé & dpronver des
doulewea en coup de lance dane lea deux cuisses, les genoux, les jambea
et loa cous-de-pind; coa douleurs éaient hilatdenlos, alors que Patrophins
et la faiblesse rusculaire n'occupalent que la jambe droite. Outre les
douleurs lancinantes, il semblait parfois & ln malade que do P'eau froido lui
coulait dans les jambes; ces sensatlons morbides n’élatent pas limitées aux
articulatlons, mais s0 montraient dons toute la partie inférieure du corps
dapuiu. In racing des cuisses; alles survenaient par aeeed durant lrold ou
quatre jours eb rewdtalent un caractire fulgurant; entre chague nocha
il y avait un intervalle da quinze ou wingt jours; lo maximum de (ré-
gquencs ftait au moment des ebgles; au niveau du cou-de-pied cos dou-
leurs n'dtaisnt pas les miémeos que cclles des cuisses, elles avaient un
caraciore do brilure continue, Actuellement sncore la malade éprouve
celta sensation de brilure au eou=do-pied lorsquiells est couchds ou
ankize, mais non quand ella marohe. Ceat & IAge de dix-neul ans quo les
douleurs des cuisses ot dos jambes ont commeancd & disparaitre; actuelle-
ment il et trés rara qu'elle les djprouve. Dans les bras et dans les mains
il n'a jamale existd de douleur.

A diz-zept ang, le gros ortail gavche commenga lui aussi & #'afaiblir, et
la lalblesss et I'atrophie de la jambe gauche suivirent une marche pro-
greanive analogus & oelle qu'elles avaient prise & la jambe droite.
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En 1572, lorsque |8 malsde avait dix-peuf ana, elle s'apergut que sa main
droile g'aMaiblinmait, elle laissail assex soovent tomber les objets : pares
guoe aen deigls n'avaiont plus la force de les refanir; la main gawche fut
prise irés pou de tamps apris. Lo seul phénoméno sensiti! gu'ella ait
recampud du obté des membres supdrieurs a €16 un peu dengourdisse-
mest ¢t commae de Uoaglés au bout dos doigls, mais jomais de doulsur,

Cest & cet dge que Uatrophie et la faiblesse des jambes avaient aoguis
un degrd asses prononcd pour qu'il Mt difficile & la walade de marcher
et de gs tanir debout immobils sans soulien.

En 1884, olle vint & Paris et rosta quelque temps dans le service de
M. le prefesseur Vulpian, puis dans celui de M, le professcur Peter, et
enfin entra oo avril 1885 & la Balpétricee,

Elat astuel [octobra 18835), — Les jambeas de la malnde sont trés nota-
biement atrophifes, len mollets ont presque sbeolument disparu,

Cirenizlérence & elng centimbtres au=-dessus des malléoles, . 235 mm.

Maxima de In jumbe go nivean du mollet. . . . . . .. ... 205 mm,

Lomsgue la jambe pend naturellement, lo pied ost fombant, los ortoils
on tres bégire Noxion; sans présenter d'odéme wvral, il est engorgs, sea
ormes oot en partie dispary, il o'y o ni saillies i méplats, mais un
wpeet arrondi des suriaces : il ressemble un pew au pled d'un malada
immabiliza pund.a:nﬂ. q_un]q_uu 1E1n|.'u dang un npp.n.pall innmeavible,

La hout de la cuisse s des dimensions normales; en desgendant vers la
Eeboal fén dignenaiana -dil:l'lil'l.l.im'.llI el dip-dekin du gunnou il ¥ & un cor-
Qin degri d'atrophio surtout du vaste interne, masgquéd d'ailleurs en
partie par lo tissu adipsux,

Greonfirence de In cuisse & quatorze centimétres au-dessous de I'épine

ilisqoe antéro—aopérleare. o « . . - 0 4 0 8 s b b os s s s - os o s abll Mo
Circonférence du gonou & quatre centimétres au-dessus do ln basa de
- =L I -1 B

Le condyle interne ef toute la partie do la jambe sliuds au-dessous ef
T pur la patte d'oie font une saillie notable.

La région avolsinant la téte du pérond eat, elle ausal, assez saillante.

Lea muskles du pluﬂ al da la Jn.mbu want absalument ausun mowve-
ment; pi on dit 4 la malsde de remuer sas doigts, de Néchir ou d'étondra
s pied, olla ne poutk imprimer i erux-ci la |a-]1.|.u ]ugﬂr :hanguruant da
pamidinn,

Tous |ea mouvements des muscles de la culsse of du bassing, fezion,
eiension de la jambe, Moxion, extension de la cuisse, ndduction, abduc-
tion, couturier, sont énergiques et semblent absolument normanz, mémea
eeux di briceps, malgrd Vatrophie du vaste interno of probablemont aussi
du vasto extorne sigoalée plus haut,

[¢ méme & 'abdomen, su trone ef aux épaules, la force musculaire est
ot & fait norminle, — Aucune trace d'n.h{lphip.

La malade marche sans béquille ni canne, mais en gteppant d'une
Leno trbas marquée; assez souvent elle 88 jette par terre, parce que sos
peods po prevnent I'un dans Uautrs, c'ost généralement lo droit qul s'ag-
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croche dans le gavehe; qualguelcis aussi, mals plus raremant, i1 arrive
gue ses genoux fléchissent. Trés souvent elle a des crampes, prosgue
toujours & 'occasion d'un moavement; ellea slégent ordinalrement 4 ls
ouisse, aussi bien daos les muscles do la région antérisure que dans conx
de ln région postérieure, Lorsquelle marche, ses pleds ne s& toarnent ni
en dedans ni en dehors, elle n'use pas ses chaussures d'une fngon drré-
gultére.

Les maina soni neitement aplaties, plus peut-étro A la fnoe postéricurs
qu's la face anbérieure; les espaces interosseur dorsaux sont un peu
excavés, la pouce & une tendance & s0 mettro sur lo méme plan que les
autres mélacarpiens.

La partie la plug Infériours et interna de 'éminence thénar {zdducieur
du pouce] est aplatie, l'éminenge hypothénar Peat aussl,

Les dodgts peavent étre encore un peu écariéa les uns des autres, mais
gans la moindre énergie, aaul le petit doigt; la quatrléme interosssux
dorsal est certainement beaucoup misux conservd que les autros. e
méme ila ne peuvent étre rapprochés les uns des autres que trés faible-
mont. L.a flexion des premigres phalanges aves extension des deux aulres
eat & peine exécutée. Il est difficile & la malade de porter au contfact a
faco palmaire du pouce et de U'asuriculaire; elle ¥ arrive & pou pris coper-
dant, mala il semble que le mouvement de ce dernler dolgt soit plus
incomplet que aelul du pouee.

Les mouvements de Nexion ef d'axtension des dolgte (par les Néchis-
seurs superficiel of profond, par los extensours commun et propro de
lindex et du petit doigl) sont énergiques of senniblament normauz, ds
mimae pour les mouvements de fexion, d'extension, d'adduction et
d'abduction du carps. Le long supinateur fait una saillle toba apparente.
= La pronation et la supination s'exécutant bien, ainsi que les mouve-
ments de U'avant-bras, du bras; des édpavles et do couw. Rien non plus aux
musales do la face.

Le volure des bras ot ded avant-bras semble tout A fait noreal,

Circontérence do I'avant-bras & cing centimétres au-dessous du pli de
flexion du coude. . . . . . . .. e e e s s ow o et e s e MHF mm.

Cirgonférence du bras, partio moyenne, . o . o v v 00 260 mm.

11 existe des contractions fbrillaires irds netles sur la plupart des
muscles propres de la main; il en existe probablement ausl aux muscles
do I'nvant-bran, enr on voit assez souvent les tendone des muscles longe
du pouce, du petit palmaire, du grand palmaire, peut-&tre aussi des
extanscurs des doigts, faire saillie un instant, puis se relicher. — A la
jamba il m'en cxiste pas; & la cuisss on ne les voit pas directement, maia
les maing appliquéns sur les muecles sontent parfols quelgques contractions,

FPas de réllexe rotulien; — la percusslon ne détermine méme pas dans
lo musels do contraction apprdeinble & I'mil.

La percussion des tendons du poicnet donne dea résulistas douteusx
au epude, il 6"y A pas de mouvement, maie on constate uns certalne con-
traction du musels,
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La contraction idiomusculaire ne peut étra refrouvée ni & la jambe ni
i |2 euizen, existe nettement aux muoeclea du bras,

Latempiratura des jambes eat trés notoblement nbaissde of cela surtoug
pour toute la partio du membre située au-dessoun du genou; au niveau
de la culsse elle est tres volsine de la normale. Température prise simul-
tanément avec le thermométre & surlace @ & lo partie externs du hras
drait, 2§26, & Ia partle externe ev moyenns de In jombe droite, 2306, Les
picds ot le=s jambes ont une eolorntion non pas cyanotique, mats rosde, qul
semble indiguer des troubles vaso-moteurs,

La température des membres supérieurs n'est pas notablement modi-
e,

Il existo un deged asser promoncd d'anesthésie den membees inférisurs
4 la pigire et & In températura, un pea aussi pour les malns, plus eneors
gur la [ace palmaire que sur la faca dorsale, mais surtoul un retard tris
notable; cen troubles de lan sensibilité ne sont pas en rapport avee la
trajet de tel ou tel merd, mais ocoupent toute la avperficio du membre on
diminuant beaucoup da lextrémité vers la racine; ces troubles sont peu
marqués 8ur la cuisse; au membre supérleur ils n'occupent gFuire gue la
main; il eziste une assez forte persistance des sensations doulourcuses
qui fait que la malade coolinwe & accuser une plglre alors méme qua
|'{-pi|.'|g]1: na la touchs p]lu;!.

La senszibilitd tactile est diminuée tant peur les membres inférioors
gue pour led malng; la malade no peut boutonner son jupon derribre son
doz, « parce qu'elle ne sent pas ca qu'elle faik » ; la nuit clle no pout, pour
allumer une bougie, prendre d'allumettes dans une bolte, parce qu'elle ne
les sent pas. Le eens musculaire ezl pewet-Bira aussi un pou ztteing, la
malade pe sait pas dans quelle powition sont placés ses jambes ou ses
doigts loraqu'on lea change do position pendant quelle a les voux fermibe,
cependant elis porte tris bien lo doigt & son nez ou sur touts autra partie
du visage sans fo tromper. La sensibilitd des parties profondes n'est pas
non plus normale; on pout sans provoquer de dowleur Cirailler les orteils
ou lea doigts, le tiraillemment de DPartioulation tibio-tarsienna ou da celle
du poignet est un peu senti, celui du genow, du coude ou da I"dpaule
I'est parfaitement.

L'exploration de la sensibilité culanée avec lo ploceaw électrigue
montro celle-el considérablement diminuéa par tout le membre Inférieur,
Cetts diminutlon cesse au nivenu d'upe ligne paszsant par la racine du
membre ; elle peut élre parfagés en trols grandes zones @ Pane, o colte
diminution et lo plus légépe, a'dtond de la eacine du membre &4 la ligna sir-
eulsire que formerail une jarretiérs plncée nu-dessus de la rotula; autre,
ou les {roubles sensitils sont beaucoup plus notables, s'étend de cetla jar-
reliere jusqu’ic la base des orteils of sur les parties latérales du dos du
pied et du falon; la trolsiéme zone enflin, o la sensibilité o & pou pris
dipary, a Ia forme d'uno sandale, cccupant toute la plante du pied,
remeniant sur los deux derniéres phalanges et se prolongeant de un ou
deur travers de doigt sur les bords latéraux et postérieurs du talon.
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Lew réflexes plantaires n'existent pas.

La pression sur les diférents troncs perveux des membros ef des
cxtrémités ne détermine ni douleur ni seneation particulicre.

L'examen électrique pratiquéd par M. R, Vigourouz a montrd qu'aw
niveny des muscles de la jambe et du pied il n'existait plus I moindre
excitabilité galvanique ou faradique. Pour le triceps [imoral et lea autres
musales de la euizse, les contractions galvaniques existont, [aibles, mals
gana inversion de In formule ngormale; la contractilitgd faradique n'est
pas abolle, mais eat trés diminuée, plus encore & la cuisse droite qu'a la
gnucha,

Au membre supériear on trouve dans cortains muscles une disparition
de excitabilité; dana d'autces, In réaction de dégénemtion :

{#r interosseux dorsal drooit KEE - ASE el lant,

2e — — — id e —
ie - — — 1ilem ==
i — — — K5& = AEZ, mais n'est pas lent,

L'eceitabhilité faradigque n'existo pas poue les trois preamicrs inlerossauns
dorsaux; ella sl sonsarvés pour le -:_Il.l.'lll.'i.-i'!Tl.'Iﬁ-

Dans leg muscles thiner, 'excitabilité faradique est noemals ; la galva-
nique donne KBZ > ASE.

Pour lez muscles hypothédnar, KSE = ABE et lant, la contraction fnru-
dique est normale,

Par un certain nombre de poinis, 'histolre de cetle malade o=t Lriss
analoguo & cello de la précédento. Commo dans colle-ci, en elfet, il
pe semble exister aucune infucnce héréditaire, b début s'ast fait
non pas dans U'enfance, mais & 1'époque de la puberlé, vers ige de
quings ans, Iei encore, commoe tout & heore, pas de déformation
notible des extrémités, diffficulté de reconnaitre 'alrophia an nivean
des cuisses par suite d'une adipose sous-cutanés tris prononcée. Les
crampd sont souvent trés intenses of so produisent chez elle aussi lo
plus souvent apris un mouvement volontaire, surtout quand calui-
ci a &l un pen énergique. Mais o2 qu'il ¥y a de particulier, ce qui
n'axiste choz avcun autre de nos malades, c'est une anesthésin trbs
nette & la température, & la pigdre et méme & applicalion du pin-
ceau faradique au piveaw d'une certaine portion des membres infé-
risnra; sur les parties situdes au-dessus el dans une certaine étandua,
il exisle un retard et en méme lemps uoe persistance des sensalions
qui conkribuent & rendre des plus remarquables les troubles de la
sensibilité présenlés par cette malade,

It

5i maintenant on cherche & ressembler tous les renseignements
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fournis par ces cing observatione, & les grouper ot & les coordonner
de tells sorte qu'il a'en dégage une description nosographiqua conte-
nant les principauz frails du tableau clinigue toujours 1 semblabla
& luibméme dans chacun des cas, voici quels sont ler points esscn-
tiala qui, & potre avie, domnent & cette forme d'atrophis musculaire
nn cachel pariiculier :

Teujoies, et c'est & un caracthre important, la maladie débule par
lea membres inférieurs ot par les derniers segments de cenx-gi;
dang la plupart des cas c'est par 'extonseur du gros orteil, ou bien
par leslenseur commun des oreils, ou hien encors par les péro-
miers laléranx; tel est du moing le premier fait qui attire Uattention
des malades ou des parents, Cependant, il est fort vraisemblable
que Iz début véritable se fait non pas sur les muscles de la jambe,
mais sur les muscles proprea du pied, ainsi que, pour les membres
sipéricurs, comma nous le verrons touk & Uheure, les premiers
atteints sont les muscles propres des mains, 51 cette période passe
généralement inapercue, cela tent sans doute & ca gque les lroubles
flactionnels déderminés par atrophie deg muscles intrinaiques des
pieds ool brop légers pour que le malade en ail conscience.

Quei qu'il en soit, les muscles de la jambe se prennént poun 4 peu
¢n lotaling, les jumeavnsz semblent dtre conservés un peu plos long-
temps que les autrcs, mais ils floissent, eux aussi, par dire enlibre-
ment alleints par la dégénération. Dana tons ces muscles 'alfaiblis-
ement el l'atrophie semblent marcher dune facon paralléle; & un
degri assex avancé, Iaffaibliasement est tel qu'il n'existe plus la
maindre trace da contraction volontaire. i

Les muzeles des cuisses semblent pendant uao certain laps de
emps congerver lonr fopce el leur volume, bien que, ainsi que noos
le dirons bientdl & propos de 'examen électrigque, cetle intégrité soit
souvgnt plus apparente que réelle. Parmi ces muscles, eolui gui nous
& boujours paru dtre pris lo premier est le vaste interne, c'est lui
#0 Wl cas qui & constamment 68 trouvé le plus atrophié, les autres
portions du triceps ne seraient altainles que plus tard; les addoc-
kurs, an contraire, gont bien cosgervés. Quant anx muoscles fléchig-
#or de |a jambe sur la cuisse, ils samblent sux aussi A pew pris
indemnes; peut-gtre le bicops dtailil affaibli dans un cas, mais poar
o= derniera musclea il serait bon de pouvoir les examiner sur des
malades encore plus fortement attainta gno las ndtrea.

L2 muscles des mains ne devieonont | ‘mais malades qu'un cer-
lin laps da tempa aprés ceux des mambres inférisurs (en moyenne
dedeux & cing ans); quelquefois cependant, il semblerait, d’aprés un
@5 gbeervé par Eichhorst (cas de Jules), que cet intervalle devionna

-
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beancoup plus considérable, et que Uatrophic des mains puisss
méme né jamais se montrer(?).

Celte atrophio des membros supérieurs débute loujours par los
muscles propres des maina (inlerosscux, éminences thénar, hypo-
thénar), puiz elle gagne les muscles do 'avant-bras, 11 est difficile de
dire exactement quels sont les muscles los premiers atteints, car il ne
semble pas que chez tous les malades Uordre soit absolument la
méme; de plus, il existe souvent une dissociation pour des muscles
analogues ou pour différents faisceaus du méme muscle. C'est ainsd,
par exemplet que tous les intorosseux ne sont pas également alleints,
les plus internes de cas muscles conservent encore leur contraclilité
lorsque celle-ci a déja complistemont disparu sur ceox silués plus
on dehors. De mime, pour lea muscles de 'avant-bras, chez cerlains
malades les Néchissaurs somblent les plus affaiblis alors gque chaz
dnutres ce sont les extenseurs ; il n'est pas rare non plus de wor le

“faiscean du féchisseur commun qui so rend & lindex dire beaucoup
plus atteint que les sulres faisceaux du méme muscle, Cependans,
apriss les réservos que nous venons de faire, nous aurions une cer-
taine tendance & admetiro que les exlenseurs sont généralement pris
ausaitdl aprés les muscles propros de la main, et cela surtoul pour
leg extenseurs el le long abductewr du pouce. Quant aux autres
musclea de 'avant-braz, anx propatewrs ¢l aus supinatewrs, 97ls sont
atteints, ca n'est que beaucoup plus tardivement. Nous appelons 'at-
tantion sur o fait que dans aucun cas nous n'avons vu le long supi-
nateur présenter la moindre altération.

Tous les autres muscles do corps, nolamment ceux du trone, des
epaules, du cou, de la face, sont absolument indemnes, de mdme que
les muscles reapivatoires; ootons cependant gue, dans sa melation,
E.-H. Wetherbea prétend quil ne pouvait ni tousser ni Sternver
doarglquement,

Il est bon de remarquer encore que, bien que le processus alro-
phigque évolpe d'une facon évidemment symétrique, il n'est pas rare
d'observer une certaine prddominance sur un cfld du corps; celie
prédominance s manilesta souvent dis lo début ot peut persister
pendant toute Pévolution morbide d'wune facon plus ou moins
IMACiLaa.

D calé des diffidirents muoscles malades, Vafeclion se caractirise
surtoul par I'sfaiblisseme:.! ot par l'atrophie; ces doux symplomes
semhblent &tre dana une & oile relalion par rapport 'un & lautee, et
marcher d'une facon paralléle.

2i mainlenant on examine d'une fagon plus particulitre les phéno-
mines présentés par les muscles malades, voici ce que ["on constate :
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Sur la plupart des muscles en voie d'atrophie il cxiste de la facon
la plus nette des contractions fibrillaires; clles ne se retrouvent
plus sur ceux chez lesquels lo processus destructif est arrivé i sa
période ultime; c'est généralement sur les muscles thénar et hypo-
thénar qu’on les observe le plus aisément et avec lo plus de netteté.
Mais jamais elles ne se sont montrées avec l'intensité qu'elles ont
par exemple dans la sclérose latérale amyotrophique.

L'excitabilité idiomusculaire & 1a percussion n’est pas augmentée ;
loin de 14, elle diminuc et disparait méme dans les muscles atteints
d'une facon assez précoce, précédant ainsi d’un temps plus ou moins
long la perte de fonction ct l'atrophie. Quant aux réflexes tendi-
neux, ils se comportent d'une facon tout 4 fait analogue, tout d’abord
diminués dans los segments de membres malades, puis finissant
par disparaitre et cela d'une facon absolument progressive, i tel
point qu'on peut, 4 certains moments de la journée, chez certains
sujets, -constater l'existence des réfloxes rotuliens et ne plus les
retrouver quelques heures plus tard, le lendemain ils reviennent de
nouveau. Nous avons pu aussi, chez un de nos malades dont les
réflexes rotuliens étaient absents, les faire reparaitre au moyen du
procédé recommandé par E. Jendrassik. De médme que la contraction
idiomusculaire, on les voit manquer alors méme que les muscles
dont ils dépendent n'ont encoro subi ni atrophie marquée ni dimi-
nution notable dans leur fonctionnement.

D’ailleurs il semble qu'il en soit ainsi pour tous les modes de
I'excitabilité musculaire, car le méme fait se retrouve pour la con-
tractilité électrique; il n'est pas rare en effet do voir un muscle
presque sain en apparence présenter une diminution considérable
de I'excitabilité faradique, quelquefois méme une disparition com-
plete; c'est surtout au niveau du triceps fémoral que I'on peut
observer un phénomeéne de ce genre.

L'examen électrique n’'a pu étre méthodiquement pratiqué par
M. Vigouroux que chez trois de nos malades; les résultats obtenus
sur chacun d'eux ont été absolument concordants. Dans les muscles
les plus atteints, dans ceux o1 le processus est 4 une période trés
avancée, on constale une inexcitabilité absolue tant pour le courant
galvanique que pour le faradique; il en est généralement ainsi pour
la plupart des muscles de la jambe, quelquefois méme pour tous
sans exception. Dans les muscles qui, tout en étant fortement altérés,
ne le sont cependant pas encore A ce degré, on constate nettement la
réaction de dégénération caractérisée par l'augmentation de ASZ
qui devient = ou > KSZ, par la lenteur de la contraction, par I'abo-
lition de la contractilité faradique; c’est surtout sur les muscles
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propres dep maing que 'on ohserva ce phénomina. Enfln, pour les
muscles plus léghrement atleints, on ne trouve pas de rédaction do
déghndration, mais seulement uoe dimination plus ou moins accen-
tuéa de la contractilith électriqua.

Un aulro caractére de colle alfection qu'il est intéressant de
gignalar egt abgence des rétractions fibreuses au niveau des arli-
lations atleintes; il est en affet singulier de woir celles-ci conservar
une agser grande mobilité aux mouvements pagzife, alors midme que
par suita de l'impolence absolus des muscles qui 8'y insérent elles
sont dans un état de repos permancnt; chez quelques-uns de nos
malades {surtout chex Henri X...) nous avons constaté une laxilé
assez margquée de "articulation tibio-larsienoe permetlant au pied de
80 placer soil en varus soit en valgus; bien que trés notable, cette
lazith me nous a pas paru d'aillenrs &tre touwt & fait anssi prononcds
gquon le voit dans certains cas de paralyvsie atrophigue de Penfance,
&n un maot ca n'est pas tout & fait la « jamba de polichinelle ».

Las {roubles vaso-moleurs sont ordinairement trés iotenses au
piveau des parlies affecides, surlout aur membres infériears; ches
tous nos malades les pieds et les jambes présentaient une coloration
bleudira ou rougedies avec marbrures dtendues. La focmo géodrale
du pied et un pews aliéefe, non pas qu'il exisle & proprement parler
de I'mdéme, ni qu'il ¥ ait augmentation de volume da catte extré-
mité, mais les contours en sool moins nets, moing bien dessings ;
c'eat un pew [aspect que présentd un pied ayan! sfjourné pendant
quelque temps dans un appareil inamovible. Signalons anssi chex
quelguesuns de nos malades, sertont chez les deux femmes, une
adipoge sous-culande considérable au niveau des parties malades,
toul & fait analogue & celle qu'a particuliérement dludide M, L. Lan-
douzy dans différents cae de paralveie atrophigue.

Eoflo la lempéralure est exirdmement abaissée dans les membres
atteints; la main appliquée sur les pieds et los jambes v percoit une
sengation de froid trés marquée; chez tons nos malades et surtoul
chez les doux femmes cet abaissemant de lempérature ast tris nelle-
ment localisé & cea parties ; dis gu'on arrive av-dessus du genoo la
pean est notablement moine froide, of la partie moyenne de la cuisse
2 pa chaleur & peu prés normale, Cet abaissement de tampératuro est,
nous I'avons dit, considérable; cher une de nos malades la différence
entrd la température de la partie moyenne du bras et celle de la
partio moyenne de la jambe n'dait pas moindre dg 62,

Les troubles vaso-moteurs et trophigues que nous veoons do
décrire axistent bien un peu agsei an piveau des maing, mais Lok
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pen accontuls eb hors de wute comparaison aves cenx des membres
infériears.

Yoas acrivons mainlenant a 1'8ude de la sensibalité; chez quatoo
de pos malades elle est absolument intacte dans tows g8 modes. Cheg
ase senle (Soltz, oba. V), elle est atteinte d'une facon trés marguéa,
Dang les observations de Ormerod, dans celle de Hammond, dans la
plopart de eelles de Eichhorat il n'v avait pas non plua do tronbles
de la sensibilité; cependant, chez une de ses malades, ca dernisr
subeur 3 noté de Uhyperesthésie du dos du pied ; chez un aulro, une
diminution de la sengibilitd aux jambes, En présance de ces faits on
pil, crayans-nous, admetira que lea troubles de la sensibilité ne font
pas pariie intégranle, indispensable, du tablean clinique présonté
par celie affection, mais qu'ils peavent dang’certaing cas &'y montrer
o4 mime aves une certaine inftensitd, tout en conservant la rile de
srmplime d'ordre contingent.

Chez notre malade (obs. V) ces troubles de la sensibilith &taieat ~
multiples. Celte femme présentait une anesthésie & la piqire ot b la
lempérature, absolue pour la planta du pied, trés prononcde encore
il jambe, moins marquée & la cuisse; la sensibilité profonde ao
traillement était, elle aussi, éeinte pour le pied. On oote de plus un
plard considérable des semsations of ume porsistance de celles-ci
madan: plusienrs minutes. Le sens musculaire semble &tre aussi un
ped alteint an niveaw dos parties les plus altérées.

Unantre phénombéne appartenant an mime ordro de faits est I
pisenee de douwleurs chez cetta malade, mais celles-ci ne survinrent
fenviron doux ans aprés le débul de la [aiblesse ot de l'atrophio
musculaires, elles occupaient & peu prés fgalement les deux mem-
b infirienrs, bien qu'un seul fit nettement atrophié; elles durk-
ok environ deux anndées ¢b ne a8 reprodoisirent dans Io suibo quo's
& rares intervalles. Dans les membres supérieurs elles ne se sont
Rmiis montrées; c'est tout au plus 8'il ¥ 3 en par moments une légaro
Ezsation d'engourdissement.

Ces donleurs, de méme que les autres troubies de la sensibilitd, no
S0l pasd'aillenrs un fait abselument isolé et spécial & notre malade;
@ effet, on en retroave la mention dane quatre des dix cas obeervés
pr Fichhorst, et dans la relation du « Wotherbea ail » il est ques-
o dequelgue chose d'analogue : « La cause de ce mal est inconnue,
B2 géndralement c'est une sensalion subite de choc qui en manque
kdétul, Mon opinion est que la maladie commence, quelque temps
inoleetle secousse, d'une fagon insidiense et latents, A partir de
trtiz socousan lo progrés et le caractére da cetle maladie sont romar-
quables, » Cette description tient évidemment tout & fail da la
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légende, mais il n'est pae impossible gu'elle indigue la présence d'une
certaing dowleur ches guelgoes-uns des membres de cotte famille.

Lrantre part, 87ilost veai qutil peat exister des doulewrs dans 1'affec-
lion que nous éudions ici, 1l ne faudrait pas en conclure que co soit
& un de ses caractérces propros, fondamentanx, Lolo de 14, dans la
grande majorité dos cas, les dovlears, de mdme que les autres trou-
bles de la sensibilitd, n'existont absolument pas, of méme lorsgu'elles
so montrent il semble que ce soil & litee puremant contingent ; ainai,
par exemple, dans notre observation V, ces douleurs ne sont apparues
que deux ans apris le début de "atrophie des pieds ol des jambes,
jamais elles n'ont occupd les membres supérienrs, bion que ceux-ci
soient depuis longtemps déja le sibge de lésions manilesies.

A cité do o phécomibne i en esl un aulre gui, toud en Gtant Jui
aisal plus ou moins dowloureus, cst évidemment A une aulre naturo
et s8 comporte d'une fagon toule différente : nous vonlons parler des
" erampes; elles existaient chez presque tous nos malades et cela avee
un caractére de fréguence ¢f d'intensitd lel gu'ils ne manguaicnt
jamais d'appeler notre attention sur ce point; c'est dans les muscles
des cuisses que cos crampes 5o montrent de préférence, surtout &
l'sccasion d'un mouvement volontaire wa peu doergique, ou d'une
séance d'Glectrisation,

Aprés cette Gtudo de chague symptdme en particulior, il ne sera
pag inulile de dire quelques mols de Vaspec! géndral de cos malades,
car celui-ci ost bien spécial et méme absolument by phque.

Les individus alleints de catto affeclion jounissent ordinairement
d'une santd paclaite; lewr oulribion géndrale ne laisse rien & désirer,
eb c'est un contbraste siogulier gue celul gui cziste entoe les propor-
tions du corps et de la racine des membres el celles des extrémitds;
anssl comprond-on parfaitement qu'on ait pu (Eulenhurg) consi-
dérer les muscles des cuisses comme hypertroplods, bien qu'a nolre
avis calle maniera do voir me &o0it pas exacte, Les pieds sont tom-
bants, pas ou pen déviés quand ils ne reposent pas sur le sol, so
placant au conlraire en varus ou en valgus quand ils ont & soutenir
le poids du corps. Les jombes sans mollets zont presgue cylindri-
ques, ok au plus légerement conigues ; les condyles internes fonk
une saillie considérable, of lorsque les jambes sont tout & fait rappro-
chiées elles oo sont au contact que par les malléoles et par Ia partic
la plus interne des condyles; au-dessous et au-dessus se voient de
larges espaces vides, lo supérieur provient de l'aplatissement cansé
au nivean de la partie interne de la cuisse par Uatrophie do vaste
interng; la partie inférieure de Ia cuisse au-dessus de la rolule est
hora de proportion avee la partie sapérieure, par suite do atrophie
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en jarreliére-que nous avons signalée 4 co niveau. Quant aux
mains, sans vouleir revenir sur oo que nous avons déja dit, gu'il
nons sulfise de rappeler gu'a une certzine période elles préscolent
de la facon la plus nette la griffe inlorosseuse.

Lrautre part lea broubles fonclionnels ne sont pas moins caraclé-
ristiquos. On retrouve cn effet au plus hawt degrd lo steppage lié 4
ia paralysic des extenseurs du pied, sleppage tel que I'analogic avec
eelte allure des chevaus st absolument frappante; de plus, méme au
repos, dans la station debout, lo malade ne peut resler immabile, il
est constamment obligé d'exécoter un piétinement sur place, pour
congerver son équilibre. Tous ces troubles fonctionnels sont bien
évidernment dus & la disparition des muscles do la jambe, disparition
par soite de laguelle, l'articulation tibio-tarsienne n'ayanl plus
aucuane fizith, les malléoles sont par rapport au pied dans un étal
d'inatabilité lrés proponcéa ; aussi 'éguilibre est-11 compromis et na
peiit-il &lre conservé qua par un mouvement de totalith de la jambe
replacant eelle-ci dans une position plus convenable et ainsi de
guile ; on voil donc queé la comparaison avec dos échasses qui vient
assez naturellement & Uesprit et qu'Enlenburg avait déja faite n'est
EM S0MMEe pas exacte, car c'est non pas le mauvais fooclionoement
du genou, mais celui de [articalation tibio-tarsienne qui est la prin-
eipalo cause de ces troublea fonctionoels, C'est pour la mdme raison
gue la marche devient plus difficile pieda nus que lorsgue des bot-
tines soutiennent le pied et Pempdehent de tourner.

Il o'a jusqu'a présent @ question que de la symplomatologie de
cette affection ; nous avons encorg & parler de som début et de sa
marche.

Le deébut a généralement lieu dans l'enfance ou dans 1'adoles-
cence; il en a toujours &éf ainei chez les cing cas que nous avons
observés; parmi les 19 autres observalions que nous avone pu ras-
sembler dans différents auteurs, 14 fois la maladie s'est déclards
avant 'Age de vingt-deux ans ; dans 'onfance c'est surloul vers 'ige
de quatre ans qu'elle se montre, dany I'adolescence vers quinze ou
seiza ang) dans una des observations de Eichhorst (cella d'Ernest),
elle était peul-&ire congbnitale. Il semble copendant qu'elle puisse
faire son apparition & une époque plus tasdive : une des malades do
Bichhoral avait trente-siz aus, deux des membres de la famille
Wetherbee furent prig & I'dge de trente-neuf ans.,

Un antre fait des plus impaortants au point de vue de l'étiologie est
ezrtainement l'influence de hérdditd; celle-ci se retrouve dans
toutes Jes obeervations des divers auleurs : les malades de Eulen-
burg sont deux fréres jumeaus; dix des membres de la famille din-
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dide par Eichhorst étaient atleints da colta affaction sans compter les
ascendants loignés; dans la familla des Wotharbes, 1o bisafeul, ses
doux fils, sea doux filles, le pére do E.-11. Wetherbea, celoi-ci el s
seur furent égalemoent frappés. — Ormored a publié 'ohservation
de deux frbres; il est vrai que le pare a présenté do "atrophie muos-
culaire, mais nous ne sommes pas convaincus que celle-ci fatl de
midme typs que celle des enfants; peut-dtre 8'agissait-il chez loi
d'una pure coincidence, aussi préférons-nous ne pas faire entrer ce
malade en ligno do compte, D'apria Woat ce qui précéde, il est bien
dvident gque Iinfluence heésiditaire ezl absolument indiseutahle &
que, dans un certain nombre de cas, I'afection revdt de la facon Ix
plus netbe o type de maladie familiale.

En ¢st-il wujours ainsi? D'aprés les faits que nous avons obsarvis,
nous pouvons hardiment répondre @ non, Dans nos cas 1, IV, V', ac-
cir des membres do la famille (of il nous a &8 donnd do le wérifer
par nous-mémas sur quelquas-uns) n'était atleint de cette afection.
Coerles on ne peut affirmer gu'elle ne survianne pas plus lard chee
quelques-uns d'entre cux; mais, pour eo gqui est des ascondants,
tout au moins est-on certain que rien de pareil no §'esl produit
D'autre part, il est vrai, Uinfluenee [amiliale so retronvdit nellement
dans nos observations 11 et 11, qui concernent doux froves, Henrd o
Gonzalo X...; ajoutons que la seur de cenx-ci, dgée de neaf ans, e
jusgqu’a présant absolumeant indemne, ainsi JUE OUS NOUS {10 30Immes
Assurés par un examen minulisuz,

Do cela nous conelurons que 2i danos un grand oombra de cas I'in-
fluence familiale esl trdg évidente, dans d'autres elie [ait défant, et
enfin que, méma dana laa famillea on plusicurs membras sont frappés,
d'aulres sont absolument épargnds : g'est |3 d'ailleurs un fait déja
constaté dans les observations de Eichhorst et de [lammond. Peui-
on admettre que les filles sont moins souvent atteintes que les gar-
gons ¥ Les faits nons semblent encore trop peu nombreux pour per-
mellre do se prononcer & cel dgard.

Quant aux eauses elle-midmes do cette maladie, nous ne savons
rien de certain, Ormerod fait ressortie 'influence de la rougeols sar
lo début de affection cher gos deuzx enfanls; il faul reconnaitrs que
dans quelgues aviees observations, notamment celle de Buleaburg,
la rougeole s'dtait montrée guelque temps auparavant. Y a-t-il [
ralation directe de cavse & effel ? Cela pous semble peu vraizem-
blable, &ant donnd l'intervalle dcould entre les deux maladies el

-aussi la marchoe progressive, méthodique, suivie par 1'atrophie mus-
culaire, marche qui est en contradiclion avec co gque nous connais-
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sonz des affectiona spinales survenant dans le cours ou la convales-
cenoe die Ia rongeola.

L°hérédité névropathique dans son sans le plus large semble ici
uesi mériler quelque atlention; ¢'est ainsi, par exemple, que la pérs
de noa moalades Henri et Conzale X..., qui o6 présentait d'aillours
abealument aucune atrophie muscalaire, étaitan point de vue mental
wllement aticint qu'on fut obligh de lo placer dans une maison de
=anid,

Reste encora une quastion, celle de la naturs de celts affection.
En I'absence d'antopsie il est impossible d'affirmer quoi que ce soit
i ce sujel, mais on pent capendant, an raisonnant par analogie,
arriver & des hypothiéses sinon cartaines, du moins fort probables,

En présence d'une atrophia muscolaire affectant des allures de
maladie familiale, survenant dans lenfance ou Padolescenca, ayant
ure marche leptoment progressive, on peut et on doit = demander 51
onn'a pas affairo h une myopathio'. Nous no croyons pas que ¢e soit
ict le cas, eb voici pour gquelles raisons @ Tout co que nous connais-
soma des formes de la myopathie progressive primifive est, pour ce
qui & rapport & la localisation des muscles alteints, absolumeant con-
iraire B oo qui existe dans "affection que novs dudions : dans la pre-
miene, le début se fait toujours soit par les" muoscles do trone, 201t par
eent de la racine des membres; dans la seconde, an contraire, le
début a lien toujours par les muscles des axtrbmités (pieds, jambes,
ples tardivement partie inféricuore des muscles de la cuisse, muscles
proprea des maina), et les muscles du tronc ne sont pas atteints;
tesh [a nn fait clinique dont 'importance est considérable : 'aspect
des dewx affections ezt done, pour ca qui concerne la localisation,
ateglument différent, et on pourrait presqoa dire qoe 'one attagque
tous les muoscles que l'antra laisse indemnes; la forma do Levden-

LW, Landouzy ot Dejerine (De In Myospathie alrophique progressive, Repue
2 melerime, 1885, po 354 ol suiv.}, commentant les observetions de Elchhorst,
Himmuond el Ormerod, ool cri pousdls lea sonatdérer comme de pnalure myapa-
Ligue ol les ont, dans leor ablean général des atrophies muoscalnires, classdes
s Usthipnefte fype Snera-diddel de Eichiborst. Getle mongtre de voir semblait
sijburiake, putant pae In leclium de la aymplomatologie et de Ddvalolion rapporides
par Elchhorst, gue par lo earacibre héréditaire des atrophles qu'il aveil suivies,
%3 disons plos hout punrquoi Vexamen ds clacun des coas que nous vepcns
doleerrer & [n Balpdiriicre ne pons permet pes d'aceepler Pinterprétation nosas
Fraphiges prOpOste [nr MM, Landnuzy el D&jerine. Quant & "épithite fmoro=
Ubiade, clle pous parall insufllsarpmant carsctiriser Fospect clinigue do colte affee-
bun, dane lagquelle I'alteration de |l musculstare fdmaorsle eal, en domme, asses
scandaire, landis que celle des muscles du pied ot de la main mérite surleul
attention. Il ne mows semble pas non plus que l'on doive conserver la nom
dEickborst, puisque 'observation d'Eulenbarg et antéricurs de 17 ana & celles
de Eichlsarst el qu'elle ne lewr sl pas infirieore ai poink de voe de Stedo des
mnxles albeinty; dailleurs la nation d'hérddits o'y Arouve aunsi relaléa.
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Maobius elle-méme, qui, par la prédominance do I'atrophic dans les
membres inférieurs, semble au premier abord so rapprocher de noa
cas, en est cependant, & un examen atlentil, infiniment plus &oignéa
qu'elle ne Uest des dillérentes formes do la myopathie progressive
primitive. DVautre part, il existe cher nos malades guolques symp-
temas qui sont en opposilion absolue avec ceuX QuUe nous somMmes
habitués & renconteer dans la myopathie; o'est aingi quo che: euz lea
contractions fibrillaires existent nellement, landis que dans colle-ci
on n'en constate jamais; ches eux cocore on Lrouve une réaclion de
dégénéralion évidente, tandis que dans celleci il »'y a jamais qua
diminution de excitabilité sans inversion de la formule.

Co sont 1A, nous semble-t=il, des arguments assed drigux conira
I'identitd on tout an moins analogie de nature de ces deox affec-
tions, Poor ea qui est d'ailleurs do caractire hérdditaire, il est bon
de ga souvenir qu'il n'est pas absolument spéeial aux myopathies, et
qu'il peat parfaitement exisler dans des affeclions d'une natura
myélopathique avérée - c'est ce qui a lisn par exemple pour atazic
hérdditaire de Fricdreich, qui, comme on sail, est une maladie fami-
fiale lide & des lésions towt & fait grossiéees do la moelle,

Est-ce donc & une myélopathie que nous avons affaire P est-ce &
ung néveite multiple périphérique? Icd, il faut bien Pavouer, la ques-
tion devient beaucoup plus délicate, en présence surtout de ces cas
on il a existé soit des douwleurs, soit des troubles divers de la sensi-
bilité; bien que jusqu'a un cortain point I'hypothese d'une myélo-
pathie nous paraiese cependanl préférable, il nous somble difficile
de sa prononcer d'une facon absolue.

Mous avons pensé qu'il y anrail quelque intérdt & rassembler les
observations analogues que nous avons pu trouver dans la littéra-
ture médicale; on verra gue tous ces cas présentent avee les ndtres
les plus grandes simililudes ot gu'en réalilé c'est hien & la méme
maladie gque l'on a affaire. 11 ost asser singulier gquavcun des
aufours qui ool obserwé ces malades ne se soil atlaché i lea décrica
ohjectiverment d'une facon compléte, la plupart m'ayant eu leur
attention appelés que sur un des points de la question, notamment
Ihdrdditd; c'esl ainsi, par exemple, que Eichhorsl, el cela sa com-
prend aisément & I'épogque on sa publication a 14 faite, a considéré
simplement ses malades comme un exemple d'atrophie musculaire
progresgive hértditaire, de méme Eulenburg, de méme Hammond.
11 était donc nécesaaire d'alfrmer Uexistence de ce type morbide cli-
niquement isolable et de donner de celte maladie une descriplion
d'ensemble, puisqu'ancun autenr ne lavait encore fait. C'esl le but
qUE NOUS DOUS S0MMOes proposd,
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Ozs, ¥I (Eulonburg), résumén t. — Lea deux comten H..., jumeaux,
qui, en outrs des maladles ordinalees de Penfanca, avaient slmultandmant
onm 1845, & I"igo do eeize ans, eu la rougeols, sans avcune suite ficheuse,
(Inaiste sur oo fall que pendant lea deux ans qui suivirent ils &lalent on
parfaite santd.) Deux ans plos tard [1847], ila remargubrent tous deux,
indépendamement I'un de Pavtre, une faiblosse ginants dana les jambes,
gui, entre autres inconvénients, les obligea & cospar loura legons ds nala-
tion, car ila ne faizaiont pan les mimes progréa gue leurs eompagnons,
Bienlist se [ remarquer aussl un amaigeisssment des jambes, Le troulila
fonctionnel resta copendant longlemps pan marqué; ea n'est qu'en 1851,
prism de gquatrs ang apréa Vapparition da mal, que fut institud un traite=
ment spdeial [douches , baina, dloctriclts, gymnastique). En mai 1854,
Bulenburg constate I'état suivant : A partir du genou, les jambes sont
extraordinairement atrophides, Elles mesuralent & 4 pouces au-dessous
de U'extremité inlérieure da la rotule chez aind 10 pouces 115, ahaz o
second 10 pouces. Co wolume ost tris falble en comparaison avec le déive-
loppement oolamial des musales do toit le reats dy corpa. Le mollet dtait
aplati eomme dang lo pos varus, Loz muscles gasire-cndmiens, le soléaire,
le long et le court Méchissaur commun des doigie, la fléchizssur long et
court du gros orteil, les interosseux, les lombricawz, abducteur du gros
orteil, eolui du cinguidme orteil, las trois péroniars niobdlasaient plus 4
Fimpulsion volontaire., Ao contraire, les extenseurs des doipts ot du gros
orteil et les tibinux antéricurs of postérieurs avaient un lonetionnament
carmal,

ans la marche, bo bord externe du pied seul touche le sol, Vinterne se
releve par U'nction de lextenseur commun et des tibinux antérieurs et
poatérieurs. Le mouvemnent quo font les jambes chex ces malades ne peut
fbro appelé « marche » ; ces extrémitéa sont, en effel, projetdes en avant et
incom parablement moins wtiles que des échasses fixtes au genas, Comme
les museles de la culsse font des efforts considérables, on peut s'expli-
quér qua tous gs trouvent dane un dtat de nutrition exagérée. Len femsicrs
et leg extenseurs de la jambe sont vralment hypertrophiguoes,

Lea lonctiong vigétativea sont, chez les doux malades, abselumeant
intzctes, do miéme que lea acultés intellectuellas. On pouvait les regarder
comma des types de bonne eantéd pénéralo. Le sens du toucher était
normal, Ia sonaibilitd dlectro-musoulaire aussi; la contractilité électro-
muscilaire dimineds, mals non éelnte. Les membres atrophléa awalent
une Lempérature abaisséo, mals non d'une fagon trés notable, Il n'y avait
speun teoublo de la senalbilité, ed o'étalt le seul eymptime que cetle affeo-
tion n'avait pas de commun aves U'atrophie musculaire progressive, Ligbre
amélioration no permettant pas d'espdrer la guérizon.

i, Eulenburg, eber ruccessiver Auftrefen difurer Mourkel Erkraubungen bef
Gerehmistern ['l-"r'n._-iu::.u-'.i Arch., LI, 4878, 361), el aussi Evlenburg (Peudpebe Kk,
LBSE, 1a1.

U semble qoe ce soienk lea mémes malades dont Pabservalion & £16 publide d'auire
part dans le Frod ddteciricild de Morile Mever (2® &d., 1830, po 20), quaoigue o2
derniier aubewr lea appelie harons v, H.

Rev. e MED,, TONE ¥i.— {5B4. i
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Oun. VIL — Famillo observéo par Eichhorat {Herlin, Klin. Woeh., 1873).

Cag 1. — Dorothea Braun, scixante-dix ans, prétend n'avolr jnmais été
malade jusqu’a I'age do teontesiz ann, aurait eu alors & pou prés simels
tanément une encéphalite, une févre nerveuss, la diphiéde el uno fausss
equche.

Depuis ceite époque, olle s sentlt faible, ses jambes s'sTaiblicent et
devinrent de plus en plus maigres. Aa hout do quelques anndos, les
mains g'alfaibliront aussi of diminuérent da velume; olle pouvait encore
jusgu'il ¥ & desx ans marcher dans sa chambre ot s'occuper & de petits
travaus ; mals, avant requ In nouvelle de ln mort subite de son mari, ls
mal fit dans ces deux derniéres anndes de rapides progres; depuis
quelques mois elle dprouve do violentes douleurs, surtout la nuit, irr-
dinnl dana l& hout des dnlgru.

Les muscles des bras ot des épaules sont on parfait état; lea avant-bras
sont amincis sur la face dorzale; lespace interosseux eof le sidge d'une
prolonde dépression ; en avant, les tondone font une forte saillie; dispa-
rition des dminencéds thénar el bypolhénar el den interossoux dorsanx ;
doigts en fexion : leur redressement causs wne vive doulsur. I! o'y & plus
ni extension ni fexion, ni ab ni adduction do In main, Seneibilité intacte
dans tous =es modes. Avant-bras ef malna Iroids, lgtrement oyanotiques,

Aux extrémitén infériewrss, piad dquin tris accentud pouvant dtee
redressd passivemaent, =ons difficulie ni doulear, mals non volontairement,
Lt musecles des jnmb&i el daa cuissed sont mineen ot mous, la lexion
dana le genou et la hanche n'est possible gue dana certaine position
I'abdduction de la hanche w'existe pan, elle ost possible pnssivement; &
partic du genou, vers en bas, abalssement de terapérature et lorte oya-
nose; les rdlloxes culands ne sont pas sugmentds, Bur la partie externs
de la jambe et les o3 du pled, hypereathdale notabls; partout aillewrs, son-
pibilila normale, Pra daxamen électrique,

Cas 2. — Julius Braun, quaraniz-guatre ang; presque sussitdt aprés sa
conflirmation, faiblesse des pisds rendant la marche difficile, amaigrisse-
ment des jambes, qui élaient froides et rouges; Pusage de bas dlastique
Paldalt beaucoup pour marcher; jusqu'h présent n's rien dans les mains.

Cas J. — Lauras Broun,; quarante ans, s ou & partic de P'dge de cing ans
jl,:uu;[u'.!l. weizes ang Lo danse da E-n.'ill.t-ﬁn.}', n Fréﬂﬂn'l.-ﬁ de nombroux aoci-
dents nerveux gqui pemblent &ire de nature hystérigue, ¥ ecompris une
pttaque d'apoplexic aver hémiplégia droite complétement guério on trols
pemaines. Lo début de DaMestion remontarait & 1Wige da wingt-zle ans,
au moment do son marings; :'mll.trq'unl.,nl.nrﬂ qua I'nrticalation tihio-tag-
gicnne était liohe of gu'elle avait de la diffioultd & la mouvoir, les jambes
s'amaigrirent of devinrent an méme moment le sidge de doaleurs : le
tout n'a gudre fait qu'aller en augmentant, Depuls quatre mois, les acti--
culations do la main ot des doigts sont lo sicge do vives douleurs; les
maine se sont affaiblies et amaigries.

Muscles dos bras bien développds, ceux des avant-bras lo sont moins
bien ; espaces interossoux dorsaux triés profonds, musales thénar et hypo-
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thénar atrophiés, mains {roidea et blewes; fous les mouvements des maing
ed des doigts peavent étre accomplis, mais aves difficulté; sennibilité dane
toun mes modes normale.

Muzcles de la cuisse mous sans diminution apparents de volume. Jambes
amincion, froides; cranosdes; la erdta du tibia et lea malldoles font wne
forte saillie; pieds équins avee une ldgére tendance au varus, Pas de
moavermenta de pled nl des orteils, coux du penow et de la hanehe sont
librea, les lipnmonta du pied sont liches of permetiont des mowvernenis
aswer dlendus de latéralith. L'excitabilitd cotande réfleze n'esl pas ang-
mentés ; sensibilitd normale dans tous ses modes,

La démarahe eat bizarre, la malade Jbve wne jamba bisn haut, porte fors
tement enm avant In moitie correspondants du bessin et pose alors la
jamba par terre en frappant le pied, étant alned placd sur lo sol & pou
prea au hasard et sana direction spécialo. Aussi la marche a-t-ells quelgue
chose dlincertain et de maladreoit; la malade tombe souvent, elle ne peut
&0 tenir longtemps debout; parce gulelle perd I"équilibre,

Lea couranis induils ef constants no produisent pucune contrastion aux
jambees ; avx culeses, aux bras ef anx avant-brasz, Pexcilabilité musog-
laire @3t normale, un pou abalesée aux éminonces thédnar et hypothénar,

Cas 4, — Harmann Braun, trante-cing ang, scarlating dann 'enfancs, s'eat
tris bien porté; pendant un an ot demi & fail sane avcune diffioulté son
pervice militaire; & cetle dpogue [vingt et un ans ot demi) sonsation de
faibleass &pria les marches prolongéss ; trois ane apréa, faiblesss coainsants
et amaigrissement des jambes; vers calte époque commaenga & 0 monteer
die la [aiblesse des mains; celles-ci @amalgeirant, les dolgts devinrant
crochues, Il ne peut actuellement =& tenic debout ou marcher sans canna,
tous loa trols pas ses pieds tournent,

Tva tous soa parenls et Tk fqui présenlo la d,g.gnj le plus prononcé
d'atrophie; les muscles de [a jambe sont amaigrie auw maximum, il n'y &
plus quune peau épaisse recouvrant les os, la prau est d'un bleu rouge
fongd of d'un lrold de glace; les pieds pendent immobiles dans la posi-
tipn varus fquin, les orteils ne peuvent non plus étre remuds; les liga-
menta de Parliculstion da pled sont liches ef permetiont une grande
mobilité,

Ezcitabilité réflexe cutande non aupmenics, Tout le resle commea chez
les malades précédents, sanl que la sensibilitd culands est notablement
peut-dtre, méma i un haut deges, diminuds pour les sourants induils oo
conalants, La musculature de ln cuisse est dpaisse eof ferme, tous log
mouvements do la banche et du penou sont pessibles, Les muoscles du
bras, de l'épaule, lea Méchisseurs de 'avant-bras sont bien développds; an
contraire, les extenseurs sont minces el fasques, do sarte que, entre lo
radius ot lo cubitus, on sent une dépression profonde. Les espaces inter-
oaszsux gont tees croux, les éminences thénar of hypothénar plates et dis-
parues, Lem dmg‘tﬂ resbant tﬂuﬁnur.- en ]égl'!rﬂ Mexion. Lioxtension do la
main est limltda, la Nexion complitement libre. Liextension compléts des
doigta n'est pas possible. Tout le reste comme chez la malado précédents,
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Cas 5. — Robert Braun, trente-deux ans; & I'Sge de vingt ans a entro-
prie son tour d'Europe, il éteit alors én bonne santé; quand il en est
revenu, sea piods élaient amaigris of sana foree; cela eat aurvenu pro-
gressivomaont st sann douleur. Peu d'anndes aprin sont survenues la fai.
blosss ot In disparition des muscles dana les maing et lea avani-bras,

Il ¥ avait atrophie prononcde des muscles des jambes, pied dquin, eya-
nose, refroidissomant ; disparition des éminences thénar et hypothénare,
enfoncement des espacea interosseux, flexion pormaenenote des doigte,
strophis dea exteneeurs a4 U'avani-bras, coloration blewitra ot refroidis-
manrent.

as . — Ernest Braun, huit ans; o s s coqueluche il ¥ a six ans;
i la nuite, longue affection [ébrile avec quelgues troubles thorasiques of
cardiaques; sat en bonne santd depuis,

Il o'a commencd & marcher que tard, ef, méme malntenant, n'est pas
encore arcivé & une sirobd compléta,

DVapria le dies dea parents, il butte contre les moeindres indgalités du
pol et marche beaucoup plus mal qua ea potite scur igdo do quatre ana.
Jamnia de douleum. La paau des jumbes eat d'un blane bleuitre et tris
Iroide. Il n'y & pas de diminution notable de volume des muscles, mais,
i ln jamba, los extonseurs of les museles péroniers ont une réaction notle-
ment mawvaisa pour le courant induit; lse contours des o8 du pled sont
trén apparents. Len mouwvements du pied et des orteils sont difficiles
ot maladroits. Les pleds sont en warua. [l ne peat tourner la pointe da
du pied en dahors, il le fait trés bien en dedans. Quand il marche, oo ne
remargue qu'un mangue de sgiretd, Pas d'excitabilité cutands rélexe axn-
ghrde. La pression des mains est pou énergiquoe dans los avant-bras ot les
mains, pas d'atrophie notable, Les muscles axtenseurs des doigle, les
thénar et hypothéoar sont un pew paressoux au couwrant faradiguoe.

Tag 7, — Fritz Bachis (petit-fila de Dorothea; sa méra, Spde da trente-
wix and, n'n pas éd atteinte), huit ans, o' jamais été malade, [1 n'a com-
mencd & marcher gue trés tard et présente depuis plusieurs mols une
incortitude surprenanta; lea pieds sont ea varws, lour flexion dorsale pen
étendue, lea mouvements dea orteils difficiles; pas d'atrophie notable des
jambes, qul sgnt froldes, main sans celoration asormals ; rien de patholo-
gigue aux miing ni aux avant-bras.

Cas B, — Minna Hermenaw (sceur de Daorothea), s toujoucs ébé en bonne
pantd jusgu'i trente ana ; & ootte épogue, faiblesss of maladresse des pieds;
les jambes éajent plus minoes, [roides, bleuitres. La maladia a progresse,
de portn gqu'elle ne pouvait plus marcher longlemps, Est morte & trante-
clng ans du cholém.

Cag 9. — Marie Harmenay (fille de ln prdoédente], vingt-quatre ans, o's
jamais dtd malnde, L'afection a débutd chaz olle il ¥ & quatre ans; alla a
panti d'abord des dowleurs violantes dans les nrdioulations des pieds, puis,
au bout do quatre mois, une faiblesse notable des jambes. Qualgus tampa
apria, les douleurs ayant disparu eoticrement, la sensation de faibleass
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sacorut rapidemnent, en médme temps ells remarqus un affaiblissemont
potable des daux jambes,

Il y a quelgues moie revinrent de nouvean lea douleurs dana lea pieds.
Preaque en méme temps, los maine dovinrent maigres ot [nibles, les doigte
ponrlsi rny prrmancnes,

Les muscles dea bras sont en bon état, A U'nvant-bras, les extenseurs
mnt minces of (nsguen, mais, par sulte de existence de la oouche adl-
peise sous-cutanide, lo bras est oncoro bien arrondi. Lios ospaces intaros-
meux soat nes profonds, les éminences thénar et hypothénar disparuos.

Lea doigts ont en fexion dans la deuxidmo of la troisibme articulation,
b maice tres froides ot bleudtres,

Lextension active complite des doigis n'ast pas possible ; passive, elle
el trds donlowrenes, Bensibilité normals dans tous ses modea.

A la pulisme, muscles bien développés. Mouvements de la hanche st do
genna libees, Jambes amaigries, froides, Blavitres, Pied on varus dquin.
Les articuslations dea pleds et des ortells ne peuvent dtee mues active-
memnt,

Lea ligaments artioulaires du pied sont liches et laissent vaciller calul-
d o'y a pas dexcitabilité réfiexs exagdrda. Lo rests comme pour les
i,

Ls sensibilité de la peau ost partout normale pour lo sournnt faradique.
A la jambe, on ne peut obtanir des secousses musculalres aves ce courant;
oz extenseurs, & I'avant-bras ot auz éminences thénar of hypothdnar,
lezeitabilité musculaics est notablament abaissde,

Cas 10, — Jeaono Hermenau [smur de la peécedente), vingt-six ans, &
8 en bonne mnkd jusquiil ¥ a hoit ana.

& petteénogue, douleurs violentas intermittontes dans les jambes vanant
du gEnou aux orteils. Bienldl ella sentit une faiblessn dann les j.'l.m':"l-ﬂ.
g loi semblait congtamment que celles-oi of sea plads Atalant fraida et
wmmn morts, Las jambes s'amaigrirent, los articulations dos pieds de-
viarent exirbmement mobiles. L'alfection a constamment progressé,
lapect extériour do la malads est analogue & colol de ea smur, Lea
eains pemblent librea jusqu’s prdsent.

s, VI, = Famllle dea Wetherbea observée par Hammond (Mala-
dies du syet. nero., trad, fr., po 641).

E-H. Wetherbee raconta histoire dea membres de aa famille attelnta
de Welherbee ail; son bisaioul paternel, deux flz ot deux filles do
teluicd aurnient déjh présentd lea eymptbmes do celle maladie; son pére
Im-mime et 23 smur oo ont 60, cux auesi, affectés, D'aprés cette descrip-
b, i semble que Valfection se soit toujours monteée dabord aux mem-
Gren inférieurs, plua tard soulament aux membres supérieuss. 11y avalt
ot grands fréquence des contragtions Gbrillaires dang les musoles ma-
baden. Quoigue les détails manguent, il est fort vraisarmblable, d'aprén les
qeeiquen renseignemants donnéas par E.-H. Wetherboa, quo les muscles
¥8 plus fortement frappés étalent ceux dea jambes, des pleds et des
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maina, Les exztrdmitds Inférieures au-dessous des goenoux dtalent tris
froldes. La sensibilité élait intacte, Uappétit ek le sommeil bons.

Chez B.-H, Watherbes at chez son pare, lo début n’eut lieu qu'a tronio-
neul ans,

Ome. IX (Ormered 1), réaumés. — Annie W..., dix-sept ans, 8 oo la
rougeaio & I'Ago de six oo sopt ans ; un mois envicon apréa étre guérla,
un de ses pisds (le droit?) commenga & toarner, les orteils 8finclinant en
bas &t on dedane, Oo {it In tdnotomis. Puois I'autes pied se prit de la méme
manitre. 11 ¥ a environ sept ans (trois ou quatro Ana aprba la rougeols)
la ténotomio fut faite de nouvenu, Cotle affection dea jambes ne aurvint
pas subitement, mals mit environ un mols & ae développer.

Plus réoemment, Il ¥ & environ cing ans, les malng ont commennd i
a'slaiblir, les phalanges & faire saillie, leurs mouvements & étre mala-
drodta,

A part quelques maux de téte et des douleurs lombaires au moment
dea réglea, 1a santé eat bonne et lea diverses fonctions rdgulidres.

Lorsqu'on Vezaming en janvier 1833, les jambes élaiant tréa atrophides
su-desaous des penoux, les muscleas des culsses n'étalent pas sussl bien
développén gquils auraiont da I%ire. Par los tampe froids il y avait dea
troubles dans la clroulation des jambes ; parfels le2 mollete dtalent bleus
ot froids aves des taches rouges; poarfois méme, en plus de abaissoment
de température ot de la congeation, toate la jambe au-dessous da genouw
dtait ni enflée qu'cn oo voyait plus 'atrophie dea muaclos, Lea réfloxzos
tendineux exlstalent awx deux genoux. Le cournnt induit ne produisait
pas d'sction quand il étalt appliqué sur les muscles situés au-dessous du
gonouw, aur les oerls péroniers, sur les triceps fémoraux of sur les mus-
cleg de la partie postéricure de la cuisse [Ormercd donne cependant ce
dernier fait comme douteux). Lo courant constant ne produissit pas non
plua da sscousses quand [l Stait appliqué aur les nerls péroniors ou sur
lea musolos situbs su-dessous du genou.

Aux maing st aux bras il y avait une atrophic trés marquéas des émi-
nences thénar ot en gindral des muscles intrinségues de la main, et aussl,
mais moins accentuds, une atrophie des avant-bran, nomi bien dans In
pégion dea fléchisasurs que dana celle des extenseuars,

Lea doigts ctaiont dans une position acmi-fléchin pour les doux darnidroes
phalanges, lea articulations métacarpo-phalangiennes dtant au conlraire
preaque droites, Tous les mouvements volontaires du coude et de 'épaule
étajent parlaitement conservés | male l'extension du poignet n'existalt
plus du tout & gauche of dtait trde faible & droite, La Mexion du poignoet
et dez doigts était posalble dea deux odida, mais sewloment & un faibla
degré. La maln gauche dtait la plus iaible,

Lo courant indult ne donnoit ascune conteaction dons lea muscles da

1o do-A- Ormerod, Murculor afrophy after measler in theee members of a family
(Braim, 1884, VII, 334,
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la main ou de 'avant-bras; au contraira les muscles des bras, les deltoi-
dea_ les chombaides, ele., s sontractaiant bien,

Poor les courants galvanigues, excitabilité diminuwés dee muscles do
lémicenics thépar, & gnuche AQE — KS&, 4 droite ASE = K3Z; plus
tard, an pe put plug obtenie avcune réaction. Dans lea autres muscles do
P'svani-hems, Pexcitabilité galvanigque ¢iait plus ou moing diminués oo
atmente zing changement qualilicatil.

Au mois de juillet, la malade se plaignit d'une légiére incontinencs
durine lorsgu'elle marchait of non la nuoic.

Aucun trouble du cddd sensoriel, pas «de secousses [ibrillaires, pas de
rigidits, pas d'hypertrophle sur aucun muscle.

Ons, X, régumde joas I da Ormerod). — Alfred W, newl ans, frira
g2 la malade précédents, & ey la rougeolo & 'dge de guatre ans, et &
bs suite de cetts maladie eat awrvenve gradeclloment, en trois mola en-
virpa, da la faiblesss dea deux jambes: dans ces dernitres semaines ([6-
vriee 1884) il m pomblé A ln mére qua les mains, ellos noesi, devenaient
faibiems. "

Les muscles dos membreés inférieurn ¢8ajont irés atrophids au-dessous
des genoux, au-dessud ils dtaient d'apparence normale; lea réflexes patel-
hirm ftaiont ecxagérds des deux cités, L'émincnoe thénar droite était
aplatie en pomparaison avec la gauche; lo courant dinduction ne Fainait
sanfracter les musclen ni de Pune i de 'satre, Les notes suiventes ont étd
prises en avril et en octobro 1264 Ilexiste une atrophie dea deuz meme
brew inféricurs souloment au-dessous des gengux, cotte atrophie est plus
Earquia 4 deoite. [1 o'y & pas de troubles vaso-moteurs comme chez la
mzur. Lo malade porte des appareils arthopediques; quand il marche sans
ey sor, pied dreoit tourne en dedans. I peut fichir et étendra le gencu
librement. Awx membres sopériours, il ¥ o maintenant une atrophie dvi=
dente des deux éminences thénar encore plus marquse & droite, 1L ne pest
meavoir le pouce dreoit aussi ibrement que la gaoche, Les doigts tendent
b prendre una position de fexion dans leurs deux jointures extrémos of
d'estension dans Particulation métacarpo-phalangienne; ¢'est ezactement
Faabitude que la mére avail constatée jadis chez s Glle quand les mains
oot comumenced & étre atteintos; il peut copendant encore MNéchir ef dtendre
I doigls i sa volontéd, Les avani-bras et les bras ne sont pas allecbis,
b riflexes tondineux du poignet et du coude pont bien marquds,

Lelectrisation [aradigue n'avall aveune action sur les muscles do
poocs et st lea premiors interosseux dorsaux, faisait bien contracter les
ol des avant=bras, Néobisseurs ol exlenseurs, n'avail auwesune action
mur lm muscles aliués au-dessous du penon ni méme sur les trleeps lmo-
FUEE, quaobgua coux-ai ne parossent pas atrophide,

Un courant galvaniqus modérd produiealt des sscousses dans les mus-
cet de Vavant-bras droit, mala non surcoux de l'éminence thénar, non plus
que 2utr goux does jambes; sur quelques muscles de la cuisse, au moios, il
déterminait des oontractions.
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Aucun trouble du cblé sensoriel, pas de secousses fibrillaires, pas de
rigidilé, pan d'hypertrophie sur avoun muscle,

Ope, X1 (Bohultze '), réaumés. — 11 n'existalt avcen antéeddent nec-
veux hérdéditairs, aueuns sffection annlogus no s'éinit prodults nupara-
vant aur un dea membees de la famille. Les trols enfants ({rdce ot soears)
qui font Iobjot do cette observation ont un frére plus Agd (freize ans) qui
n'eat pas alteint de la maladie,

Ces trois enfants, nés danys des conditions normales, aveient commencéd
& marcher 4 quinze mois; 8 ne présenterent les premiers symplomes
de leur mal que passd Uige do devz ans, lo début fut analogue ches
tous trade. Il consista dans la production tout & falt progressive, sans
deuleurs ni convulsisne, d'un double picd bot varus gui rendit la marche
de plus en plus dilfleils et arriva & produire une déformation considé-
rable du pled,

Cas 1, — Fille de trofs ans; 1'.&1.mp]:.i.|!- &l i ||.|I.'|;|.|.J.'u'iu ne poclent que sur
le domalne des deux narfs péroniers, les pieds ne peuvent btre pelovis; ol
la tibial antérieur, ni les extensours communs des doigts long ot court, ni
les trois museles péroniers ne peuvent se contracter, En méme femps, il
existe dans cea musclos et dans lea norfa correspondants une réaction de
dégénerntion compliste. Lea gastro-onémiens, les solésires, la nerl tihial
gont tout & fait indemnes, les muscles du maollet sont bien développés, la
plua grande cireonlérence de ia jambe & ce niveau mesure 17 centimétres.
T o'y & pas de pecousses fGbrillaires; aucuna doulewr & In pression surc les
musgles atrophids, La sonsibilité n'eat cortainement pas fortement abais-
gde, il eat dillicile de savolre sl elle est complétement normale. Les appli-
cations élactrigques sur ln jambe produvisent une vive expression de dou-
lewr. RéMexes rotuliens normaux: pas de réllexe du teadon d'Achille,
eéflexen plantaires peu nels. Maine, nerls do trone et de la tite normaux.
Pas de troubles trophiques de la peay,

Nous ferons remarguer gue chez tous ses malades Behultze signale
I'abzence de contraclions Librillaires, ce qui est contraire & nolra
descriplion; nous croyons qué cependant cos trois cas appartiennant
certainement & Ja méme calégorie gue tous coux déjh analyats dans
le cours de ce wravail.

Cag T, — Gargon de cing ans; méme atrophie et paralyale du territoime
porenier ; de plus, paralysio presgque complido of atrophie considdrable
aves réaction de dédgéndération dans celul des deux nerfs tiblatz. Tine irba
légire Nexion plantaire des deux picda pout oncore étre faite ; la circon-
{éronce des mollets n'est que de 13 centlmblres; & part cela, mémes rémar-
ques que dane lo cas précddent pour oo qui est de I sensibilité, des ré-
flexes, des troubles trophigues. Les muscles du pouce sont peul-ilre un

1. Prof, Scholtes {Heidelberg), Ueber eine sigenthamiichs progressive alrophincke

Faralyie bt mehreren Kindan dereelben Familis (Berds. Klin, Wockensohrift, 1554,
n* §i).
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peu plus minocs, mals lewr innervation est normale &f aans avcune ano-
malin notable des réactions éleciriques. I"as de secousses Lbrillaires; la
marche ast pou sire par suite de la déformation des pleds.

iCas 3. — Fills da hulllngr loa mus=cles innervés par lo tiblel sont com-
plétement atrophida et paralysds ; dana la domaine du péronier, Ia flexion
dorsale des orteila est onecora poasibla, mais avoun mouvement d'extenaion
no peut étre accompli. Les muscles [émoraux sont aussl amincis ef plua
taibles qua I'état normal ; eependant chague mouvement de ceux-ci pout
s'exéquter, quolque avee pou de fores [mais eela est-il pathelogique?). Les
réflezes rofullens ont disparu. La sensibilité & la doulewr et & la tempira-
ture powr lea deusx pieds n'est pas notablement diminude, Entre le 2 ot le
3 grieil de chagque pled, chez tous ces enfants, existe un &tat palmé tris
diveloppd, Led mains do ceite malade n'ont é46 prises que plesieurs
annees apris les membrea inférieurs, atrophis considérable des deux dmi-
nences thénar of hypolhénar et des interosseux, tous les mouvements
sppartenant & cen musclen sont complétement impossibles. Le domaine
du mdial n'est pas non plos intact. A Vexcepiion de l'index gpauche, bes
premicres phalanges de tous lea doicls ne peuvent éfre élendues ocu ke
Bont Lrés difficilement. La musculature des extenseurs & Uavant-bran esk
cerfainement alcophido, L'extension active des meins & lieu d'une Isgom
assex large, mais avec peu de foroe; la fexion interne des deux mnins
manque. La musculature duo bras est mince, mais asses vigoureuwss, de
méme pour lea longs museles (léchisseurs, len pronateurs, les supinatours
des meains; les longs supinateurs no sont pas paralysés. Aucune trace da
contraclions fibrillaires. Bensibilitd tactile un poy abaicsdée sux maine dans
b demaine du eubital, les piqires d'épingle ne sont pas toujours bien
pErgues, genaibilitd & la douleur et a la !nmpﬁ[alum 'r:.l;r:rn:]u; d'ailleurs
cel examon est tris dilTicile. Cependant on peut assurer gue, 876l exists
des troubles de la sensibilité, ceux-ci sont tris peu prononcdés. L'ezamen
dlectrique n's pu élra Lait.

Eu somme et pour nops rsumer, de tous les documents conbenus
tans ce travail, il messort gquo les principaux caractéres de la formea
d'atrophie musculaire que nous nous sommes proposd d'isoler et da
décrire sont les suivants ;

Alrophie musculaire progressive, envahissant d'abord les pieds ot
les jambes, ne s¢ monlrant aux membres supérieurs (mains d'abord,
puis avant-bras) que plugiears anndes apris; done évolution lenie,

Intéarité relative des musclas de la racine des membras, on tout
a moing conservalion beaucoup plus longue que pour ceux dea
extrémités, Intégrité des muscles du tronc, des épaules eof de la face,

Existence de contractions flbrillaires dans les muscles eo woie
d'alrophie.

Troubles vaso-moteurs dans les segments de membres alieints.
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Pas de rétractions tendinenses, notables du cdté des articulations
dont les muscles sont atrophiés.

Sapsibilitd le plus souvent intacte, quelquelois cependant altfréa
de plusicurs facona.

Fréquence des crampes.

Réaction da dégénération dans les muscles en voia d'atrophia,

Début de l'affection le plus ordinairement dans l'enfance, souvent
chez plusicurs frires eb seuacs; quelgquelois aussi alle existerait non
gaulement chez les collatéraur, mais ausai chez les ascendants.
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