 SUR LA NEVRITE
INTERSTITIELLE, HYPERTROPHIQUE ET PROGRESSIVE
DE. T ENEFANCE

AFFECTION SOUVENT FAMILIALE ET A DERBUT INFANTILE,
CARACTERISEE PAR UNE ATROPHIE MUSCULAIRE DES EXTREMITES,
AVEC TROUBLES MARQUES DE LA SENSIBILITE ET ATAXIE DES MOUVEMENTS

ET RELEVANT D'UNE NEVRITE INTERSTITIELLE ILYPERTROPUIQUE ‘
A MARCHE ASCENDANTE, AVEC LESIONS MEDULLAIRES CONSEGUTIVES,

par MM. J. DEJERINE et J. SOTTAS

{avec figures.)

(Mémoire lu d la Sceiélé de Biologie, dans la séance du 18 mars 1803.)

il existe une forme d’atrophie musculaire progressive déhuténl dans
I’enfance par les muscles des exirémités inférienres et atteignant ensuile,
au bout d’'un temps plus ou moins long, les muscles des mains. Lorsque
I'atrophie est arrivée a un degré avancé de développement, ce gqui exige
toujours un certain nombre d’années, le tablean clinique est le .sni-
vant : ‘

Le malade est atrophié des quatre extrémités, les extrémilés inférieures
étant presque toujours plus prises que les supérieures. Les pieds sont en
équinisme direct et plus souvent en équin-varus, et le ereux planlaire est
‘exagéré. Les muscles des pieds et des jambes sont trés atrophiés et celte
atrophie diminue régulitrement de la périphdrie au centre. Les mains,
dont les muscles sont également atrophiés, sont souvent déformées en
gviffe' cubitale et I’atrophie remonte en diminuant peu a peu le long des
muscles des avant-bras. Les muscles des bras et des cuisses ne se pren-
nent que tardivement et sont tounjours d’aulant moins alrophiés que l'on
se rapproche davantage du tronc. Cetlte atrophie musculaire est symé-
trique, la -faiblesse musculaire est en raison de Vatrophie et il n’ex'i.s_te
pas de contraclures. Les contractions fibrillaires font souvent défaut et
les réflexes tendinenx sont abolis. La réaction de dégénérescence est fré-
quemment observée. La sensibilité est intacte dans la trés grande majorité
des cas. 1l n’existe pas de troubles trophiques de la peau. Enfio, cetle
affection compte encore parmi ses principaux caractéres, celui d’élre, le
plus souvent, une affection familiale. | ' L

BioLogrE. MiMOIRES. — 9¢ SERIE, T. V. G
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Tel est, en quelques traits, le tableau clinique d’une affection déji
décrite par un certain nombre d' autuus dont nous allons résamer rapi-
dement les travaux.

Les premiers cas de ce genre furent observés par Eulenburg, sar deux
fréres, en 1856 (1), puis par Friedreich, en 1873 (2). Les cas do Iried-
reich sont importants, non seulement par ce fait gn 'ils ont ¢Lé Lrés bhien
observés c¢liniquement, mais encove parce quel’'un de ces cas a 6Lé suivi
d’autopsie. Bu 1873 (3), égalemeniparul nn travail d’Eichhorst, concernant
plusienrsenfants d'une méme famille, ev,en 1881, celui d'Tlammond (4). Eu
1884, parurenl les travaux de Ormerod (8) el de Schulize (6) qui rappor-
térent chacun plusicurs cas de cetle affection, observés chez des enlants
d’une méme lamille. En 1885, MM, Charcot et Marie, dans un travail basé
sur cinq observations personnelles, donnérent une descriplion compléie
el détaillée de celle affection pour laguelle ils proposérent le nom de
Irorme particuliére d’atrophie musculuive progressive, souvent familiale dé-
butant par les pieds et les jambes et atinquant plus tard les mains (7).

En I'absence d’avlopsie, MM. Charcot et Marie se demandérent s'il
s'agissait d'une affection névritique on myélopathique, sans se prononcer
netlement dans un sens ou dans I'autre, lout en paraissant incliner plutét
vers ’hypothése d’une lésion médullaire. A la suile du Lravail de ces
auteurs, cette forme d’atrophie musculaire fut désignée, en France, sous
le nom de type Charcot-Marie.

Cette méme année 1886 et postérieurement aux auleurs précédents,
Brossard, dans un travail trés complet et qui ne nous parail pas avoir
atliré suffisamment 'attention des auleurs qui depuis se sonl occupés de

(1) Eulenburg. Ueber progressive Muskelatrophic. Deutsch. Klilinik, 1856,
p. 129,

(2) Iriedreich. Ueber Muskelatrophie, iiber ‘wahre und falsche Muslkel-
hypertrophie, mit II Tafeln, 1873. Obs. II, p. 13 et obs. 11, p. 19, «Swur et
frére). A 1’¢mt0p51e de la malade de I'observalion 1I, I‘rwdreich constala
I’exislence d’une névrile interstitielle des nerfs périphériques, des racines
‘méduliaires et une sclérose des cordons de Goll. L'obscrvation XIL du méme
auteur, appartient encore probablement & la méme forme, mais ici, il s’agit
d'un cas & début tardif (38 ans). Ici, 'hérédité similaire ascendanle pourrait
&tre suivie sur plusieurs généralions. :

(3) Eichhorst. Ueber Heredilit des proﬂvesswul Muslcelatrophic, Berl., Klin.
Wochenschr., 1873, p. 497.

(&) Hammond Mal. du syst. nerveux. Trad. frangaise, p. 644, 1879,

(b5) ‘Ormerod. Muscu_la.r atrophy after measles, in tluue II]PIllb(‘lS of family.
Brain, 1884, p. 334. :

(6) Schultze. Ueber eine c:genthumhch 'prr_)gressive atrophische Paralyse
‘hei mehreren Kinder derselben ¥Familie. Berl. Klin. Wochenschr., 1884, '

(1) Charcot et Marie. Revue de médecine, 1886, p. 06.

[ .
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cette question, rapporta trois cas d’atrophie musculaire familiale ayant
débuté dans le bas age par les extrémités inférieures (1).

En 1887, parut le travail de Tooth, qui décrivit celte forme d’atrophie
musculaire, sous le litre de: alrophie musculaire du type péronier (2).
Tooth, dans son lravail, fait & ce propos allusion aux cas publiés autre-
fois par Friedreich. Nous mentionnerons encore le travail de Herringham
{1888) (3). :

Kn 1889, parut un lravail de Hoffmann, un des plus complets qui aient
encore éLé publié sur ce sujet. Aprés avoir rapporté gualre observations
personnelles et donné une symptomatologie trés détaitlée de cette variéié
d'atrophie musculaire, 'anteur, s'appuyant sur 'autopsie de Friedreich
et sur une plus ancienne de Virchow, regarde celte alfection comme
relevant d’une névrite périphérique et propose de la désigner sous le
nom de : atrophie musculaire progressive névritique (). -

En 1889, Vizioli (8), en 1890, Sachs (6), Dubreunilh (7), Dinhart (8),
Hanel (9), en rapportérent de nouveaux exemples, et, eni891, Holfmann,
dans un nouveau travail basé sur deux nouveaux cas personnels (10)et
s'appuyaunt sur une autopsie de Dubreuilh, développe de nouveau 'idée
gqu'il s’agit d'une lésion névritique ou pluidt neurale, sans se prononcer
toutefois sur le point de départ central ou périphérique de celie affec-
tion (14), et en inclinant plutdt du c6té de la premiére de ces deux
hypothéses. '

Les observations rapportées par les anteurs précédentsconcernent-elles

(1) J. Brossard, Etude clinique sur une forme héréditaire d’atrophie mus-
culaire progressive débutant par les membres inférieurs — (ype fémoral avec
urilfe des orteils, — Thése inaug. Paris, 1886, Steinheil.

(2) Tooth. Brain, 1887, p. 252,

(3) Herrvingham. Brain, 1883, p. 230. :

(4) Hoffmann. Uecbher neurotlische progressive Muskelatrophbie. Arch, de
Psych., 1889, p. G61. '

(8) Vizioli. Dell’atrofia progr. nevrosa. Medie. | chirury. Kdinigl, Akademie zu
Neapet, 1890, Cité d’apres Holfmann.

(6) Sachs. Brain, 1890.

(7) Dubreuilh. Etude sur quelques cas d’atrophic musculaire limitée aux
extrémités el dépendant d’'altérations des ncufs péviphériques. Obs, II. Revue
e médecine, 1890, p. &4d.

(8} Diinhardt. Newrol. Centralblatt, 1890, p. 670,

(9) Hiinel: Usber eine Form von mnoch nicht hesehriebener hereditiver
neurotischer Muskelatrophic. Theése d’'Téna, 1890. ‘

(10) Hoffmann. Weiterer Beilrag zur Lehre von der progressiven neuaro-
tischen Muskelatrophie. Deutsch. Zeitsch, fir Nervenheilk, 1891, t. I, p. 3.
: (11 )Le mot neural est employé par Pauteur pour indiquer nettement qu’il
s'agit d'une affection des nerfs, le mot newrolische ayant une signification
. plus: géngrale. o L : :
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toutes des cas apparienant & un seul et méme type clinique el, parlant,
répondant loujours a une méme lésion analomo-pathologique ? lin
d'autres termes, dans ces différents cas, s’agil-il toujours d’atrophie
musculaire névritique et ne s'en trouve-l-il pas, dans le nombre, qui
appartiennent & Patrophie musculaire de cause myélopathigque ou myo-
pathigue ? Il nous parait encore impossible de nous prononceracet égard
A cause de extréme rareld des autopsies rapportées jusqu’ici. Iin effet,
pour les cas & début infantile, début qui est la régle dans I'aflection dé-
crite par les auleurs précédents, nous ne possédons encore (ue Paulopsie
de Priedreich, car, dans le cas suivi I’autopsie rapporté par Dubreuilh
'atrophie musculaire n'a commencé a se montrer qu'a l'dge do vingt ct
un ans. .

Les observalions, dont une suivie d'autopsie, que nous rapportons dans
le présent travail, contribueront, eroyons-nous, & apporter quelques élé-
ments pour la solution de celle question. Mais, nous lenons & dirve Lout
d’abord que les eas (que nous rapporterons ici ne ressemblent & ceux des
auteurs précédents que par le mode de début et par la lopographie de
'atrophie musculaire et qu'ils en différent complélement par toute une
série d’autres cymptoémes trés importants, sur lesquels nous aurons
revenir plus loin. En d’autres termes, nous croyons que les cas (ue nous
allons rapporter constituent des exemples d'une affection nerveuse non
encore classée et mévitant, par conséquent, d'allirer Pattenlion,

l.es deux sujets qui font Uobjel de celte dtude sont enfants Ju mdme pore
ot de la méme mére, ils ont tows deux éL8 observés & Phospice de Biedlre pen-
dant plusieurs annces. Lours antdécédents familicnm sonl les suivanls ; pere,
mort & quarante-cing ans Jd'une fluxion de poitrine ; n'détait ni névropathe, ni
alcoolique. Mére, bien porlanle, ne présente rien de particulier apres examer,
elle est dgde de soixante el un ans, enfant naturetle de pore aleoolique. Neul
enfants dans la famille, donl cing morls en bas dge, d'affections indétermi-
nées. Des quatre enfants suvvivants, deux réres sont bhien portants et exer-
cent la profession de cordonnier. Les deux autres sonk nos deux malades:
Hug... (Fanny), née Roy, morle & I'dge de quarante-cindg ans, qui fera 'objet
de "'observalion n° L. . ,

Roy... (Henri), anjourd’hui dgé de trenle-trois ans el qui est encore acluel-
lement dans le service de Uun de nous & Uhospice de Bicétre, fera Mobjet de

1"observation II.

Ops. I. — Abtrophie musculaire et troubles de la senstbilild chez une femme de qua-
rante-quatre ans. Début de Uaffection dans le bas dge pour une déformation des
pieds, pour laquelle on pratiqua la (énotomie & Udge de douze ans. Doulble pied
bot varus exirémement prononcé. Alrophie ewxirdme des museles des jambes el
des ‘cuisses plus marqude @ la périphirie. Atrophie des membres supérieurs — lype
Aran-Duzhenne, — dimiuuant également de bas en haudl. Cypho-scoliose emcessive.
Troubles trés marquée de la sensibilité avee retard dans la transmission, dimi-
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nuant de la périphérie au cenlre. Douleurs fulgurantes. Incaordination trés netle
des membres .supérieu-i‘s, moine nette aue membres inférieurs du fait de Uatro-
phie. Marche possible, mais difficile et incertaine. Impossibilité de se lenir delout
les yeux fermes, — signe de Romberg. Légers mouvements chorciformes de la léte
et du lrone. Abolition des réflexes patellaires et olécraniens, ainsi que duréflexe
cutané plantaire. Myosis avee réflexe lumineux trés lent. Nystagmus dynamique.
Contractions fibrillaires dans les muscles des membres ainsi que dans ceux de la
face. Intégrité des sphinclers et de la nutrition de la peaw. Allération trés mar-
quée de la contractibilitd glectrique sans réacltion de dégénérescence.

AvuTorsie. — Hypertrophie des troncs nerveur el des racines médullaires avec alté«
ration des cordons postérieurs de la moelle. Examen histologigue - atrophie du
faiscequ primitif des muscles avec stéatose trés légére et sclérose irés marqude
des vaisseaux suns myosite interstitielle. Neévrile interstitielle hyperirophique
des {roncs nerveux diminuant légérement de bas en haut, et extrémement déve-
loppée dans les nerfs musculaires et cutands. Dans les racines, la lésion inter-
sliticlle moins avancée en organisation montre gue Uon a affaire ici @ une névrite
interstitielle primitive et monotubulaire. Mdmes lésions dans les ganglions spinau.
Moelle épiniére : sclérose des cordons de Goll et de Burdach & la région lombaire;
a la région cervicule, sclérose (res marquée du cordon de Goll dunssa moitié postd-
rieure avec intégrité rvelative des cordons de Burdach. Absence de bacilles dans les
nerfs. '

Le sujet est une femme de petite taille, chétive, d’apparence cachectique,
agsistée par UAssislance publigue comme infirme. Elle n'a jamais eu, dit-clle,
d'autre maladie que celle dont elle est alteinte depuis son enfance el gquil'a
rendue infirme. _ o o o

Le début de son affection remonte aux'premiéres'a._nnées de sa vie ; & cetle
épocue, la mére remarqua que sa fille avail les pieds qui se tordaient facile-
ment en marchant. La malade commenca & marcher & trois ans, mais diffici~
lement. A cetle époque, elle n'avail pas cncore de déformation de la colonne
vertébrale, cette derniére ne vint que plus tard, et augmenlta lentement.

A Tdge de douze ans, pour remédier b la déformation des pieds, clle fut
conduite a Lariboisiére ol Chassaignac lui fit la ténotomie double pour ses
pieds bots. A la suite de ozite opération, elle -garda pendant cing mois ses
jambes dans un appareil platré. Elle prétend qu'aprés l'opération elle mar-
chait plus difficilement: qu'avant. Blle se maria & trente-deux ans et eut un
premier enfaunt, aujo urd’hui-4gé de onze ans, gue 1ous avons examingé, et qui
esl bien portant. : ' : _

Elle fit ensuile trois fausses couches de six semaines L deux mois. La défor-
malion des piedset 'impuissance motrice conlinuérent & augmenter, el depuis
une quinzaine 'années, les membres supérieurs ont comimmencé a se prendre
a leur tour. : : . o

ETAT ACGTUEL. — Alrophic musculaire excessive des jambes el des cuisses,
diminuant un peu el remontant vers la racine des membres: Les deux pieds
présenlent les déformations suivantes, p. 68 (V. fig. 1).

Pied droit. — Varus excessif, le tarse, le métatarse et les orteils forment
avee le cou-de-pied un angle droit ouvert en dedans, et Ja malade marche sur



68 MEMOIRES DE LA SOCIETE DE BIOLOGINM

le scaphoide. Le creux plantaire est Irds exagéré el Ie diamdlre antéro-pos-
térieur du pied, diminué. Celie déformalion des pieds est fixe par rétraclions
tendineuses ¢t des trousscaux fibro-musculaives de la plante dw pied. Tes
orteils présentent la déformation suivante : les premicres phadanges, celle du
pouce en particulicr, sont en flexion dorsale, les deuxiéme el (roisicme en
flexion plantaire. Aucun mouvement des orteils n'est possible. Les seuls mou-
vemenls poseibles du pied sont quelgues mouvements Cabduetion, Pled
gauche. — Déformation absolument semblable & celle du piced deoit.,

Aux membres supdéricurs, 'alrophie musculaive est (rds mavquide dans tes

Ifig, 2,

muscles des mains, un peu moins dans ceux des avanl-bras. Mains simicnnes,
Alrophie des thénars et des interosseux-sans grilfe cubitale (V. tig, 2).

Tous les mouvements des mains et des doiglbs sont possibles, mais affai-
blis. Les muscles des épaules el du dos sont trés pen développés.

Scolio-cyphose extréme, & convexilé latérale gauche dans la partic supd-
ricure, avee saillie prononcde & la parlie postérieure des cdles droiles.

‘Motilité. — La malade ne peul marcher qu'a D'aide d’appaveils, sans cela
elle peut 4 peine se tenir debout. Avec ses appareils elle marche comme une
malade qui a un double pied bot, et sans incoordination prononaée, clle lance
ses jambes d’une fagon brusque et un peu saccadée ; deboul ¢t sans appui,
elle oscille sur ses jambes clL tomberait si on ne la relenail. Blle peut i la
rigueur marcher pendant un kilomdtre, Léger signe de Romberg.

Aux membres supérieurs, U'incoordination est peua prononecde. Lorsgqu'on
dit & la malade de prendre un objet sur une table, sa main exdeute, avant
'y arriver, quelques légers mouvemenis de latéralilé, Les yeux [lermdos, ces
mouvements de latéralité augmentent, et la malade commel des erreurs de
licu lorsqu’on lui dit de toucher son nez ou son oreille avee un doigt de 'unc
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ou de 'autre main. Les réflexes patellaires et olécraniens, le réflexe culané
plautaire, sont abolis, Pas de troubles génito-urinaires.

Sensibilité (voir schéma 1), — Membres inférieurs, Sensibilité tactile
abolie complétement jusqu'au niveau du tiers su-
péricur de chaque jambe; réapparalt peu apeuen —~
remonlant vers la racine. Sensibilité douloureuse: . . ° \DEf
retard de plusieurs secondes dansla transmission,
diminuant de haut en bas, la sensalion doulou-
reuse est, -sauf le retard, percue comme a Détat
normal. Sensibilité thermigque ; trés allérée, leau
& 85 degrés n'est percue qu’aprés un retard de
plusieurs secondes et trés alténuée comme Sen-
sation. Méme retard pour le froid avec perversion.
Un morceau de glace n'eslL percu qu'avec un no-
fable retard, et la malade croit qu'on la touche
avec un corps chaud, Membres supérieurs : alté-
ration trés prononcée de la sensibilité taclile des
doigts el des mains.

Lorsque la malade tient ¢uelque chose dans ses
doigls, elle ne s’en rend pas compte. Elle ne peul
différencier par le Lloucher une étoffe d'une aulre,
la toile de la laine, par exemple; pour s'on rendre Schéma 1.
compte elle touche Vétoffe avec ses lsvres ou sa ' ‘
langue. Mémes modifications de 1a sensibilité douloureuse et thermigue que
dans les membres inférieurs, avec relard diminuant de bas en haut. La
malade acluellement ne ressent auncune espece de douleur, a

Pendant plusisurs années, elle a souffert daus la cuisse gauche de douleurs
ayanl tous les caractéres des doulears fulgurantes. Au tronc et dla face la
sensibilité est normale. Léger nystagmus dynamique. o IR

I’examen précédent date de l'année 1890, pendant I’année 1891, les phéno~
ménes observés n'ont pas changé de caractére, ils é&taient seulement plus
accentués.

_ Un nouvel examen praliqué en novembre 1891 donne les résullats sui-
vants : La malade ne peut plus marcher, mais peut se tenir debout en
g'appuyant; si dans cette position on lui ferme les yeux, elle perd 1'équilibre.-
La tace ne présente pas de symptomes paralytiques nets dans le domaine du
facial supérieur, car la malade peut fermer les yeux, froncer les sourcils,
rider son front comme & Vétat normal. Du coté du facial inférieur, au con-
traire, certains symptémes montrent que Porbiculaire des 1dvres ne fonclionne:
pas comme & l'état physiclogique, les laévres sont saillantes, la lévre infé~
rieure est tombante et renversée en dehors, il existe de plus dans les rele-
veurs des commissures des coniractions fibrillaires trés nettes. Des contrac-
tions fibrillaires exislent 6galement dans les muscles des bras el des épaules.

Vue. — La malade a 6té opérée d’une cataracte de I'ceil gauche. A droite,
il existe du myosis; le réflexe lumineux est conservé mais il est extrémement
lent et souvent difficile & percevoir. A 'état de repos du glohe oculaire, il
n'y a pas de nystagmus, ce dernicr ne se montre qu'a I'occasion des mouve-
ments de latéralité du’ globe de leeil el il est trés net. Le fond de leil,
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examiné par M. Rouffinet, ne présente pas d'alldrations, L'incoordination
motrice a augmenté, ef, si elle est difficile & apprécier dans les membres infé-
rieurs, du fait de T'intensité extréme de Palrophie, il n'en n'esl pas de mdaéme
aux membres supérieurs. La malade en effet ne peul se servir de ses hras poar
s’habiller, pour coudre, ete. Lorsqu'on place un objot sur une table (couleau,
stéthoscope) et qu’on dit & la malade de Te prendree, pour y arviver elle (ait
exécuter & sa main une sdrie d'oscillalions trausversales el 'abal ensuite
sur l'objef. _

Lorsqu’on Iui dit de toucher son nez avec index gauche ou droil, clle n'y
arrive qu’aprés avoir exdcuté des mouvements de latéralitéd analogues.

L'occlusion des yeux angmente de beaucoup le degré dCincoordination de
ces derniers mouvements,

Sens musculaire. — Lorsque, la malade ayant les yenx  proalablement
fermés, on place le bras de la malade dans une atlitude quelcongue ot gu’on
lui dit ensuite de reproduive cetle altitade aveeo Caulve bras, elie la reproduoit
exactement, Il semblerait done que le sens mnsculaire ful conserve chew olle,
et cependant la notion de position des membres est lrds altérde, car si Von dit
a la malade de porler la main sur son gros orleil, sur un senou, sor 'un on
Pautre de ses coudes, clle commet des erreurs de licu Lros marguces ol
natteint 'endroit indiqué qu'en faisant glissor son doigl sur la pean jusqu'a
ce qu'elle arrive an point demandad. .

L'examen Gleelrique des muscles, pratiqud & cetle époque, a duuné los
résultals suivants : Contractilité fa adique - abolie dans- les muscles des
Jambes, des cuisses et des mains, diminude aux avant-hras. La contractilitd
galvanique U'est an méme degré que la contractilité faradique el sans inversion
de la formule. La sensibilité éleclrique esl irés diminuée.
~ La sensibilité cutanéde présente les mémes altéralions que lovrs du dernier
examen. Les sphincters sont ftoujours inlacts. L'état gondral est mauvais,
bronchite chronique et emphyséme. Sans dtre aussi altérs que ¢hoez son Irére,
L'dtat mental de notre sujet est loin d'dtre normal, pas de volont®, dmotivitsd
facile, caractére un peu enfanlin & certains ¢gards. Cetle ferame a un {ils, g
aujourd’hui de huit ans, qui jusquw’ici est trés bien porlant. La malade sovlif
de 1'hospice de Bicétre & la fin de I'annde 1891 ot se retira daus sa lfamille.

- Quelque temps aprés, ellec succomba ) une affeclion intercurrente, le 18 jan-
vier 1892, - ' :

- AurorsiE. — La malade, étant morte hors de Phopilal, fut enterrde, mais il
nous fut permis de faire pratiquer ’exhumaltion gui cut lieu le 22 janvier &
huit heures du matin. L’état de maigreur du sujet ct les conditious atmosphus-
riques particulidres A cette épogue (tempéralure de 8 & 10 degrés au-dessous
de zéro depuis plusieurs jours) nous permettaient de compler sur un parfait
étal de conservation du cadavre. E¢ de fait, lorsque Pautopsic [ut pratiqudén,
les tissus et les viscéres Gtaient dans I'élat ot on les trouve quand elle eyt
faite vingt-qualre ou trente-six heures aprés la monrt,

.Les deux jambes furent désarticulées au nivean du genon ¢l les deux avant-
bras sectionnés & la partie moyenne, Ces Ditces, mises o part, ont ¢té (lig-
séquées el éludides en détail.

- Les deux nerfs sciatiques et les troncs nerveux des hras ont &6é enlevds
également. o ' '
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Le cerveau ne présente a il nu aucune particularité.

Malgré la courbure du rachis, le peu d'épaisseur des masses musculaires
rend ouverture du canal rachidien assez aisée. Extéricurement la dure-mere
rachidienne ne présente aucune lésion.

Aprés Dincision de celle enveloppe, ce qui frappe surtout c’est le développe-
ment considérable des nerfs de la queue de cheval, chacun des faisceaux qui
la composent a presque daublé de volume. Les filets ont perdu leur appa-
rence blanc mal, ils apparaissent comme grisitres, mais ils sont lisses et ne
présentent ni saillies, ni rugosités. Ces modifications sont surlout accentuées
dans les racines inféricures de la moelle, clles portent & la fois sur les racines
- postérieures et sur les racines antéricures. Les racines des régions dorsale et
cervicale sont proportionnellement bien moins modifiées, elles semblent tou-
tefois plus fournies ue sur une moelle normale; ce qui tient & un certain
degré d'hypertrophie. | : _

La moelle elle-méme n'est ni diminuée, ni augmentée de volume, elle est.
en rapport raisonnable avec la laille du sujel. La consistance élastique et
ferme indirue son bon état de conservation, dans les sections transversales &
I"état frais, it ne se prodait aucune hernic de substance ainsi qu'il se pro-
duirail dans une moelle en décomposition. La section est au conlraire nelle
ot permet de constater une teinte gris rosé gui siege dans toule la hautcur
de lorgane au niveau des cordons posléricurs. Il n'est pas possible de déli-
miter exactement cetle apparcnce et de dire si elle oceupe tout le cordon
postérieur ou seulement sa parlie médiane, mais une modification sante
aux yeux, c'est la diminution de largeur de ce cordon. Les cornes postérieures
sont en eifet manifestement plus rapprochées qu’a 1'élal normal.

Examen macroscoplique et dissection des membres
' (squelette, muscles et nerfs).

MEMBRES INFERIEURS

Jambes cylindriques, arrondies, exlrémement armaigries. Varus, pied creux
excessil avee torsion du pied sur son axe anléro-postérieur, de telle sorte que
1a face supérieure est devenue antéro-inférieure, la face plantaire postérieure,
le bord interne,supérieur, le bord externe, inféricur et postérieur. Le pied se
trouve subluxé dans ses articulalions tibio-tarsienne, médio-farsienne et tarso-
métatarsienne ; la partie la plus saillante du pied correspond a lastragale ; la
partie la plus inférieure, celle sur laguelle portait tout le poids du corps et
au niveau de laquelle la peau est calleuse, correspond au scaphoide. Le méla-
tarse Lorme au niveau du cou-de-pied un angle droit avec I'extrémilé infé-
rieuve de la jambe. La vouke plantaire est trés profonde, le diamétre antéro-
postérieur du pied est rétréei de telle sorte que le talon anlérieur sl trés
rapproché du talon postérieur. Griffe des orteils, extension des premieres
phalanges, avec {lexion plantaire des deuxiéme et troisiéme phalanges des
orteils. Le gros orleil est élendu dans sou articulation métatarso-phalangienne,
fortement fléchi dans Parlticulation phalango-phalanginienne. s

Dissection. — Les musecles de la jambe sont extrémement atrophiés, ils pré-
sentent une coloration rose grisatre.
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La dégénération n'est pas la mdéme pour lous les muscles ni pour loule
I'étendue du corps d’'un méme muscle. En régle géndrale, les faisceaux sont
dautant plas dégénéréds et d’aulant plus pales, qu'ils sonl plus infiériears ot
plus rapprochés de 'extrémité du tendon, La parlie supéricure du corps musca-
laive est d'un rose plus ou moins foned ; la partie inférieure, voisine du tendon,
est jaune, la partic intermédiaire prdsente des siries variant du rose-saumon aw
jaune clair, ce qui lui donne une sorte Caspect panachdé. Celle disposilion s'nh-
serve en parliculicr dans le groupe antéro-externe de la janbe el dans le groupe
des pdroniers. On remardgue, en oulve, que le gambier antdrieur est heauncoup
plus dégénéré 4 la foce interne, laquetle est absolument jauoe, qu'd la face
antéricure; la face interne de Uexméiensewr convnun des orleils, en contact avee
Je jambier antéricur, est d'un reuge-saumon ; la tace externe est absolument
jaune. Les muscles péronters sont fortement panachdés. De tous les museles
de Ia région antéro-externe, Vemtenscur propre du gros ortedl semble le maieux
couserve; son corps musculalre appavail entbre te jambicr anléricar el Pexten-
seur comiun, «('une coloralion rouge asscz foned, contrastant avee celle des
miuscles voisins, Mais si Pon examine les libres inféricures du muscle, celles
qui s'altachent dircetement & la face profonde du tendon, on est frappd de
leur coloration jaune clair. Ges fibres ne se distinguent en effet que par leur
direction et leur insertion tendineuse, du issu graisseux  des inlerslicos
musculaires, : :

Les muscles du tendon d’Achille, 1o jombier postérieur, les fléchissawrs com--
muns el propres des orteils, sont cexirémemoent alrophiés, d'une colovalion
rose mdlée de stries jounes of rouges plus foncdes. lls présentent la méme
disposilion qué ceux de la région anléricure, ¢'est-t-dire que les fibres sont
d’autant plus pdles el plus jaunes que V'on s’approche de Pextrémits libre du
lendon.

Pour le pied, on conslate au niveau da seaphoide ot au-dessous de la partic
calleuse de la peauw une vasie hourse séreuse & plusicurs loges. Le ligament
antérieur du tarse est recourbé a la fagon «'une bhande convexe. L'extrémile
inférieure du tibia est luaxée sur les os du tarse,

I.e muscle pédieux n'est reconnaissable qu'd la direclion de ses fibres, & ses
insertions tendineuses et & une vascularisation - plus intense, au niveau des
anciens faisceaux musculaires. 11 est blane nacré, d’aspect aponévrotlique,
comme une mince lamelle tendue obliquement au-devant de la face dorsale:
du pied. Les interosseux dorsauw sont piles rosés. Les museles de la plante da
pied sont extrémement atrophiés. Le cowrt fldchissewr planiuive, 'uccessoire dic

long fléchisseur, les muscles des émimences thénar ot hypothénar du picd, les
lombricaur, les interosseuw sont rose pale, ou d'aspect grisdlre panachés de
“jaune, redonnaissables souvent szulement (comme les lombricaux) par lour
situation, la direction de leurs fibres et leurs insertions tendineuses.

Les nerfs de la jambe et du pied présentent quelques particularités inlé=
ressantes. ‘ '

Lo nerf tibicl antérigur est petit, d’aspect a peu prés normal dans la région.
jambiére. Au-dessous du ligamenl antérieur du tarse il présente un aspect
fibreux, Tuisant of nacré. En ce point il esl considérablement aminci ot aplali,
mais plus bas il s’épaigsit sous la forme d’un névrome, allongé au niveau du
bord supérieur du pédicux, puis semble reprendre ensuite sa colorationnormale.

.
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Le nerf {ibial postéricur est remarquable par son volume énorme, son aspect
wélatineux daus toute larégion jambicre. Au niveau de la face interne du cal-
canéum, immédialement au-dessus de sa bifurcation, il se renfle considéra-
blement sous 'aspect dun névrome fusilorme qui adhére aux parties voi-
sines et se prolonge surles branches de hifurcalion. :

" TLes nerfs plantuirves interne, externe, sont également volumineux, durs, d'as-
pect gélalineux, adhérenis aux organes voisins, :

On ne retrouve ni & la face antérieure ni & la face postérieure da cou-de-
pied la trace des sections fendineuses gqui auraient été pratiquées chez le
sujet pendant son enfance. '

3

MEMBRES SUPERIEURS

Les muscles de l'avant-bras sont amaigris, pen ~volumineux, mais présen-
tent une coloration i peu prés normale. z

f.es pelils muscles de la main, dminences, thénar, hypolhénar, les lomnbricaux,
les interosscrx sont par contre extrémement atrophiés, d’une couleur rose
pile, noire, méme grisatre (lombricoux), on ne renconlre pas ici 'aspect
panaché si parliculier gque présentaieot tes muscles du pied, La coloration des
petits corps musculaires est assez uniforme, les inlerosseux dorsaux seuls
présentent des slries jaunes manilestes,

Le nerf médian est considérablement augmenté de volume, duar, et d'aspecl:
gélatineux. Au-dessous de 'annecau carpien, il est renflé, au niveau de son
point de bifurcation, présentant un aspect analogue & celui que nous avons
signalé A Iextrémité inféricure des nerfs de la jambe. Le nerl cubital ef le
nerf redial offrent des apparences analogues, mais dans des limites beaucoup
plus restreintes.

. Examen histologigue.
NERFS PERIPHERIQUES

L'examen a 6¢té praliqué a Vétat frais el sur des coupes faites aprés dorcis-
sement. :

A ’élat frais examen pratiqué aprés action de l'acide osmiyue eb du picro-
cavmin selon la lechnique habituelle a porté sur les nerls périphériques:
musculaires ot culanés, ainsi que suv les racines antérieures et poslérieures.
Des fragments de troncs nerveux périphériques, tibial ankérieur et poslérieur,
médian, cubital, ont éLé durcis dans lacide osmigue pendant vingt-quatre
heures, puis inclus dauns le collodion et coupés transversalement.

- Ner/fs cutunés. — Cet examen a porté sur les nerfs culanés de la face antéro”
exlerne de la jambe gauche, de la régionantérieure de la cuisse droite ainsi que
de 1o face externe de l'avani-bras gauche. Aprés avoir séjourné vingl-quatre -
heures dans 'acide osmique, — ayant déja subi au préalable un certain degré
de dissociation, -— ces nerls ne présentent pas 1a teinte noire habituclie. Apres
dissociation fine et action du picrocarimin, on constate que ces lubes nerveux.
ont subi des altérations considérables qui sont les suivantes: Il est rare de
{rouver un tube &4 myéline par préparation, les tubes nperveux & la périphé-
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rie — jambe dtant constitués uniquement par des filaments «.tonjonctit‘s
allongés, intriqués les uns dans les aulres, rendant presque impossibles les dis-
sociations un peu fines. Dans la peau de la cuisse droite, on retrouve les mémes
altérations etici les tubes & myéline commencent a réapparaitre, en trés petit
nombre du resle, of entourds de filaments conjonctils trés abondants. Les
nerls de la peau de lavant-bras présentent des altérations analogues, un pen
moins prononcées que dans les nerfs de la jambe. Dans aucune de ces prépi-
rations nous ne conslatons la présence de la dégénérescence Wallérienne, Los
tubes nerveux ecomprimdés par 'hyperplasie conjonctive disparaissent de la
maniére suivante : la couche de myéline s'amineit .progressivement, laissank
le cylindre-axe & nu el ce dernier dispavail & son tour. Sur les gros trones
nerveux duvcis i I'acide osmique et examinés par des coupes trausversales an
niveau de leur extrémilté périphérique, —— ligament annulaire du carpe pounr
le mdédian et le cubital — ne conliennent que de trés vares tubes. ayant
conserve leur mydéline cf on constate l'existence de lésions Lrds marqudes du
tissu conjonctif dont nous donnerons ia description dans Udtude des [rones
nerveux coupds apres durcissement dans le liguide de Miller.

Nerfs intra-musculaires., -— Méme méthode que pour les nerls cutands.
I’examen a porté sur les nerfs du jambier antéricur gauche, du solcaive
droit, du thénar de la main gauche ef des fléchisscurs de Mavant-bras du
madme cotd. Ces nerls présentent des altéralions absolumoent semblables ol
tout aussi intenses que celles qui existent dans les nerls cutands.

- Racines antérieures el postéricures. — Examinées par les mémes mdlhodes
dans les régions lombaire el cervicale. En raison de Timportance des rensci-
gnemenls fournis sur la nature intime du processus par l'examen des racines
médullaires, nous croyons devoir icl entrer dans quelques ddétails. Ces racines
si hypertrophiées ot présentant i 1'état [rais une ecoloralion gris rosde,
donnaient a la palpation une sensation de mollesse relative dépendant de la
nature méme de la lésion dont elles sont atteinles. Leur dissocialion s’eflec-
tuait avec une trés grande facilité conirairement & ce que nous avons nold
pour les nerfs pdriphériques, et par la dissociation, il nous a étd facile d'isoler
sur chaque préparalion un grand nombrs de tubes unerveux. Les tobes
nerveux ainsi isolés, Se¢ prdsenfaient avec les caracttéres suivants : Tout
d’abord ils présentent plus du double de leur diamélre ordinaive, ot avec
un grossissement un peu fort — ol 7 X oc. 1; — on counstate que chaque
tube nerveux est entouré par une vérilable gaine de tissu conjonctil jeune.
Ce tissu, qui forme un épais manchoun autour de chacdque tube nerveux, ost
constitué par des cellules fasiformes excessivement nombroeuses, disposdes
pour la plupart, parallélement & Vaxe du tube ct dont les extrémilés soni
couchées paralidlement ou obliqguement & l'axe de ce dernior (lig. 3). Ces
éléments constituent avec leurs prelongements la gaine qui enveloppe chaque
tube. La facilité de la dissociation des racines et de 'isolement des Lubes tient
L ce que ces gaines conjonclives sonl constituédes par un (tissu conjonetil
jeune dont Padhérence est molle et lache,

C'est dans ces préparations de racines el Id sculement, qu’on peul bhien
étudier la nature inlime du processus. On voit, en effet, que la Iésion nevveuse
dans le cas qui nous occupe, est constituée par une ndvrite interstitielle hyperiro-
phigque monotubulaire ¢ marche ascendante, et que dans les racines le processus
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<'offre avec les caractéres de son débul, ce qui prouve bien, s’il dlait néces-
saire, que les racines médullaires ont é1é prises aprés les nerfs périphdériques.
(Cest encore par ces préparations de racines que l'on se rend comple de la
facon dont disparait le tube
nerveux. La gaine de myé-
line se réirdcit peu o peu
en présentant des encoches
légéres sur son contour,
mais jamais il n'y a de sec-
tion da tube, jamais de la
réduction, de la myéline en
-boules, jamais de mullipli-
calion des mnoyanx de la
gaine de Schwann, ni de
végétlalion du protoplasma.
Le cylindre-axe se mainlient
intacl tant qu’il n'est pas Fig. 3.

déf‘.ouvert, ot on .en voil Divers degrés d'altération des tubes nevveux des
mémte beaucoup qui restent  pagines antérieures. Manchon de iissu conjonclif &
normaux bien gu’'a nu au  cellules fusiformes ctouffant peu & peu l'élément
miliea de la gaine conjounc~ propre de'la fibre et réduisant cclle-ci & un cordon
tive; ce n'est que plus tard fibreax. '
qu'ils finissenl par dispa-

raitre. Le tube nerveux est alors constitué uniquement par un cylindre de
Lissu conjonclif. ' -

En résumé, la lésion que présentent les wnerfs, est d’ordre exclusivemendi
interstitiel ; les éléments propres du nerf: gaine de Schwann, myéline et
cylindre-axe n'y jouent gu'un role passif. Dans aucune de nos préparations,
en effel, nous-n'avons pu percevoir (race. des lésions caractéristiques bien
connues de la névrite dite parenchymalteuse. Le tube nerveux disparall par
compression ou par résorption sans réaction inflammaloire. Ajoutons que
nulle part nous n’avons constaté dans nos préparations, la présence “de corps
rranulenx.

Sur les coupes transversales des rdacines, aprés durcissement dans lacide
osmique el Paclion des réactifs c¢olgrants ordinaires, on peubt suivre égale-
ment les différentes phases du processus, et voir des: cylindres-axes nus au
sein ‘des gaines conjonctives. '

De plus, sur ces coupes, on constale la présence de vacuoles tout & fait
analogues A celles que nous décrirons plus loin sur les coupes de racines
faites aprés séjour dans le liquide de Miller. Ces vacuoles peuvent étre counsi-
dérées, croyons-nous, comme des résultats artificiels dus a lemploi  des
réactifs, de 1'acool en particulier. o ' '

Ces lésions des racines existent sur toute la hauteur de la moelle €piniére
et sont d’autant moins prononcées qu'on examine des racines situées plus
haut. S o ' ' '

En résumé, 'examen des nerfls périphériques pratiqué a 1’aide des
dissociations, nous montre gue nous sommes en présence d'une lésion
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portant primilivement et exclusivement sur le tissu de soulénement des
tubes nerveux, lissu conjonectif. Cette altération peut étre résumée en
quelques mots, ¢’est une névrite inlerstitielle hypertrophique primitive
et monotubulaire. ‘

Examen histologigue des muscles,

Cel examen a &Lé pratiqué & Vélal frais et par des coupes apros durcisse-
mentk sur le court fi'chisscur du gros orieil et le jambier antdrviewr yanches, sur le
thénar de la main gauche. 11 faut faire un grand nombre-de préparations pour
celrouver an milieu du tissn graisseux quelques vestiges da pavenchyme mus-
culaire sous la forme de faisccaux primitils véduails & une ou deux rangdes de
sarcous-éléments dont Ia gaine de sarcolemme présente une grande quantite de
noyaux, Le ceste de la préparation est constituudée par des gaines de sarcolemnne
vides ef des vésicules adipeuses. Sur des coupes pratiqudies apros durcisses
ment dans le liquide de Mioller et colorées soit par le picrocarmin, soil par
I’édosine et Phématoxyline alunde, on ne trouve également que des vestliges
de fibres musculaires Lrés réduiles et brés raves. Il n'existe pas do myosile
interstiticlle, le fond de la coupe est constitud par du lissu adipeux sus lequel
se détachent fes nerfs cf les vaisseaux. Ces derniers présentent des altérations
trés marquées, les lésions sanl plus marqudes sur les artéres dont les parois
sont trés épaissies que sur les veines. Les norfs intra-musculaires voas en
coupe présentent une hypertrophie colossale de la gaine lunelleuse avee dispa-
rition ecompléte de tubes nerveux. En somme, les ldsions des muscles sound
caractérisées par de Patrophic simple du faisceau primitif avee stéatose ol
sclérese vasculaire trés prononcede, principalement pour les arleres,

THOMIS NIRVEUX

Nous avons décerit & propos de la disseelion des membres Tes modilicalions
dans l'aspect macroscopique des trones nerveux.

Etudids sur des coupes transversales of longitudinales par les mdéthodes
ordinaires; ils présentent des allérations qui, d'une facon géndrale, sont plus
-marquées dans les parties tevminales el vont on diminuant & moesuee (rue on
cousidére des points plus voisins de léur orvigine. _

Nous pouvens prendre comume type d'altédralion maxima une coupe du nerf
planlaive interne (fig. 4). Dans son ensemble le nerfl est notabhlemoent plats
gros qu’a I'état normal, il a plutdt 'aspect d’un tendon que colle d'un faiscean
nerveux. .

La gaine conjonective géndérale est Gpaissie, mais ce sont surtoul les gaines
périfasciculaires qui sont extrémement épaissies ; chaque faiscean est enlourd
d'un anncaun f{ibreux Lés dense, tros épais, végulitrement civeulaire, I
tissu conjonelif interfasciculaire e¢st lui~-mdme (ris développd, tres dense,
bien qu’d un degré moindre que Vannecau périfasciculaire. 8i nous étudions
en détail un faisceau, nous n’y trouvons aucune fibre ayanl conserevd sa
myéline ; chaque tube nerveux est remplacé par un faisceau brenx iul appa-
rait en coupe comme un petil champ irvégnlidrement polyédrique fortement
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coloré par le carmin et semé de noyaux embryonnaires. Dans chacun de ces
petils champs fibreux, il est impossible de retrouver les éléments du tube

nerveux, le cylindre-axe semble avoir
disparu, il n’existe méme plus aucune
ordination concenlriqiue comme ves-
tige de la disposition de ces éléments,
mais le lissu fibreux est disposé dans
tous les sens, mélé de noyaux qui sc
placenl tanl au centre qui la péri-
phéric de la fibre..

tn somme, chacque faisceau de tubes
nerveux forme un toul compact (’ap-
parence fibreunse enserré dans un an-
neau épais de lissu conjoneclif adulle.

Cos caractéres se celrouvent dans
ies trones nerveux de la jambe, Lo
nerf tibial antévicur et le nerf tibial
postérieur. Ialtération y ost presque
aussi marqguée, mais les tubes sont
moins tassés dans leur gaine péri fas-
ciculaire, ils sont séparés parun Lissu
conjonctif -péritubulaire qui est on
certains poiuts trés ldche ct d’appa-
rence myxomaleuse. -

Le nerf scialique

+
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Coupe d'un faiscean du nerf planiaire
interne. L gaine lamelleuteuse périfas-
ciculaire est extrdmement épaissie. Los
lubes nerveux sont- remplacés par des
cordons fibreux pleins,

dans son ensemble présente des altéralions analogues,

cependant les fubes nerveux commencent &y étre plus reconnaissables, on

y trouve quelques gai—
nes de myéline plus ou
moins complétes entou-
ranl un cylindre-axe
sain. Danstousles tubes
on le cylindre-axe a pu
&tre retrouvéd et sa na-
ture nettement carac-
térigée par sa situation
au cenire d'une gaine
de myéline, nous n'a-
‘vons pas trouvé de 1é-
sions de cct élément
qui a son diameétre nor-
mal et sa forme 1régu-
liére. :

[.es Lroncs nerveux
des. membres supe-
rieurs présentent des
altéralions absolument
‘comparables, comme

Fig. 5.

Coupe du nerf médian gauche, épaississement considé-
rable des gaines lamelleuses. Il 1n'existe que quelques
rares fibres & myéline dans chagque faisceau.

pour les membres inféricurs, ces lésions vont en diminuant vers 'origine des

.
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troncs, el, loutes proportions gardées, clles sont moins intenses que dans les
nerts des membres abdominaux.

Cependant sur une coupe du nerf médian & la partic meyenne de 'avani-
bras (fig. 5), on lrouve & peine quelques gaines de myéline conservies. 1 est
vraisemblable que malgré Ia disparition de la gaine de mydline, beaucoup
de cylindre-axes ont persisté dans les lubes bien qu'il soit difticile de los
retrouver au milien du tissu fibreux qui a envahi le {ube.

Examen bactériologigue des troncs nerveux.

Les nerfs médian gauche ot tibial postérvicur droil. onl ¢Lé examinds au
point de vue bactériologique. Ces nerls, qui sont restés un an dans o ligquide
de Miiller, ont éLé déshydratés, puis inclus dans la paraffine ol coloras par les
différentes méthodes. '
~ Les coupes, colordées par le blea de méthyléne, sont favcies d'un grand
nombre de bactéries et de moisissures qui se sont développées dans la piceo
pendant son séjour dans le liguide de Miller. Mais les colorations speeitiquaos,
colorations suivies de différencialions (méthode do Gram, coloratlion au rouge
de Ziehl) ne dénotent {a présence d’aucan microbo pathogéne.

Examen des racines rachidiennes sur les coupes.

Nous avons indiqudé Uaspect particulier que présentaient, & U'dtal frads of i

Pwil nu, les nerfs de la queue de cheval, Pexamen microscopique  donne
Yexplication de I'hypertrophie de ces tubes.
- L’allération est & son maximum dans les racines antéciowres de la quenc
de cheval, sur des coupoes Lransversales colordes par la méthode de Weigort
(fig. 6), on ne voit dans Paire de chacun des faisceaux nervels quun pelit
nombre de taches noires corvespondant & nne fibre qui a conserve sa mydéline,
et encore, pour le plus grand nombre, cetie gaine n'eost plus civeulaire, mais
irrégulidre ct rejetée sur le coté dutube nervouy. Les préparations eolordes
parle carmin et I’hématoxyline alunée montrent les détails’ suivants. Si 'on
considére un' tube nerveux isolé, on constate d'abord que sa forme  oest
profondément modifiée, la coupe n'est plus circulaire, mais plus on moins
irvégulicrement polyédrique, le diametre de la fihre ost doublé. Dans les
fibres les plus malades il est impossible de retrouver lo cylindre-axe; on ne
voil qu'une série de lractus conjonctifs qui ont tendance & se placer concen-
triquement.

‘Ces lractus sont séparés par un nombre considdrable d'espaces cluirs qui
ressemblent & des vacuoles. Chacune de ces vacuoles esl plus ou monins
habitée par des granulations; elles correspondent soit & une substance hyaline
fragmentée par la sclérose conjonctive, soit i dos corps granuleux qui ont GG
dissous par l'alcool. .e {issu conjonclif west parvsemé de nombroux NUYLUX
embryonnaires; on en compte environ de six a dix sur la coupe transversale
de chaque tube, '

Dans les tubes ot 1'altéralion est moins accentude, on frouve le eylindro-
axe entouré d'une pelile zone concentrigque de myéline., Mais ceble zone



SUR LA NEVRITE DE L' ENFANGE 79

n'occupe qu'une trés petite parlie du tube; elle est loin d'étre absolument
centrale, clle est enserrée par celie sorle.de gaine conjonctive et plus ou
moins déplacée sur la partic latérale.

4i I'on veut caraciériser 'altération ¢ue présentent ces {ubes, on peut la
considérer comme une névrite interstitielle conglobant chiaque tule isolément
dans une gaine conjonclive trés épaisse et étouffant la substance propre du
tube (Nevrife interstitielle péritubulaire). _

Indépendamment de cette sclérose propre & chaque lube nerveux, le lissu
conjonctif intertabulaire est Ini-méme hyperplasié pour son compte et ;coh—
tribue A exager l'isolement et la déformation de ces tubes. :

Dans les racines postérieures de la queue de cheval, Paltération semble
moins marquée ({ig. 7). Le nombre.des tubes qui ont conservé tear gaine de

| Fig. 6. | - Fig. 7.
- Tubes nerveux ,d'es racines antérieures =~ Tubes nerveux des racines posté-
de la queue de cheval, — Gr. Ob. IV, Zeisg rieures de la queue de cheval. Gr. Ob.
>< Oc. 1. — Hypertrophie considérable. . Zeiss >< Oc. 1. ' : '

Chaque tube est entouré d'une gaine
conjonctive semée de noyaux et de va-
cuoles.

myéline est plus' considérable, les tubes sont moins séparés les uns des
auntres, plus I‘églili(‘)remcnt circulaires, moins hypcertrophiés, Le tissu con-
jonclif qui englobe. chague tube est moins épais el moins dense; par conlre,
les noyaux embryonnaires y sont (rés nombreunx et les vacuoles plus déve-
loppées quc dans les tubos des racines antéricures. Le Lissu conjonctif inter-
tubulaire est aussi beaucoup moins développé.

A mesure que 'on considére des raciues occupant un étage plus élevé dans
la moelle on lrouve des allérations moins développées.

Le nambre des tubes qui ont conservé leur gaine de myéline augmente,
tandis que la sclérose périlubulaire s'atténue. Toulefois, méme a la région
cervicale supdrieure, lus racines sont cncore exirémement malades, et nette-
ment hypertrophiées, mémes les postéi‘ieurcs qui semDblent moins atteinles,
Sur unc coupe de la moclle, pratiguée auniveau de la cingquiéme racine cer-
vicale, par exemple, on constate quc dans les racines il y a ‘a .péine ‘un ftube
sur trois ou quatre qui a conservé sa gaine de myéline, chaque faisceau de
tube est bourré de noyaux cmbryonnaires. - ‘ |

RroLocie, MEnOIRES. — 9° simiE, ». V. _ 1
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Les vaisseaux qui accompagnent les racines sonl nombreux, dilalés, sang
altérations marquées de leur paroi.

Examen de la moelle épiniére.

La moelle, apres durcissement dans le liquide de Miller, a 618 dladiée sur
des coupes sérides, praliguées aux différents Gtages apres inelusion dans le
collodion comprenant les racines. Ges coupes ont &lé colorées, soil par le
sarmin ammoniacal, soit par le carmin et Uhéwmatoxyline alunde, soil par les

mélhodes de Weigert et de Pal.
Dans totite la hauteur de la mocelle, les cordons anléro-latérans sont abso-

lument sains. Un fait mérite d'dlre noté @ ¢'est Uintégritd des fibres radica-
laires anlérieures dans leur trajet intra-mdédutlaire. 11 est remarguable de
voir, malgré Dextréme altératioun des racines anldéricures, les fibres radieun-
laires correapondantes, conserver dans leur trajetl intra~-mddualinire feur gaine
myélinique, qu’elles perdent brusquement aw niveau de lear émergenee, Ce
conlrasle esk surtout m&m&,sm pour la région lombaire, o las racines sont e
plus malade.

L'allération des cm'dons, posiémeul (qui “était visible a4 Vail nu swr la
moelle fraiche, occupe une situation qui varie suivant I'édlage de la mogelle,
considérd et pour cn donner une description exacte, nouns devons examiner
des coupes successives, en partant de la pm‘he 1n{emeurn de Ta moelle. Nous
décrirons en méme Lemps les allérations des cornes postérieures, lésions qui

sonl counexes.
Au niveau de la portion loule terminale de la muvllc. sur une coupe au

niveau de la IVe sacrée, par exemple, le cordon postérieur est sain; il n'y a
gu'unc (rés légére dlmmutlon du nombre des fibres & mydline; toutefois, celle
rarefaclion est plus accentuée au niveau de la zone de Lissaucr., La corne
poslérieure est amoindrie, clie csh moins rviche en {ibrilles nerveuses, on voil
gependant s’en détacher un certain nombre de fibrilles radiculaires qui ont
conservé leur myéline. '

Un peu plus haut, au niveau de la It® saceée, il exislte une zone de dégdénd-
rescence manifeste dans la portion externe du cordon de Burdach. Gelie zone
borde la limite interne de la corne postéricure, ct se prolonge en s'offilant
jusqu'au niveaun du col de cetle corne. La limite interne de celle zone esl
assez diffuse, Ie reste du cordon postérieur ost dailleurs un peu moins
fourni qu’'a 1'élat normal & Vexception de la partic situéde cn arvicre de in
_commissure postéricurc, La zone de Lissauer est franchement dégéndrde, '

L.a corne postérieure, tres diminuée de volume, est brés panvee en fibrilles
nerveuses et ne donne plus naissance qu’d un pelit nombae de fibres rulicu-
laires.

A’la hauteur de la ITe lombaire, la zone de dégdndrescence occupe toujours
la zone radiculaire, mais clle est plus étendue, elle s'est portée un peu en
duhms, ea sorte que la portion médianc I(‘ldti\’blll('llf saine du cordon posté-
rieur est beaucoup moins large.

A ce niveau, la portion cxterne de la zone radiculaire, celle qui osb aceolée
i la corne postérieure commence & conlenir un assez grand nombre de tubes
sains, Landis que la zone de Lissauer est'loujours trés altérée.
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La corne postérieure est toujours trés diminuée, et fournit quelques fibres
radiculaires. ' , : S .

X117 dorsale. — ¥n ce point, le champ de dégénérescence est rejeté vers la.
ligne médiane, il ne persiste plus dans cette partie quune trés mince bande
qui longe le septiéme médian et un petit triangle dans la partic postérieure
et interne du cordon postérieur, :

Dans la zone radiculaire, il existe une faible diminution du nombre des
tubes nerveus,

La colonne de Clarke est manifestement altérée, elle apparalt sur les pré-
parations (au Weigert) comme une lachie blanche au ‘miliea du reticulum

nerveux de la substance grise. La corne postérieure semble, en effet,

reprendre ses dimensions normales et elle a recouvréd son reticulum nerveux
en grande pariie. |
Toutefois, les fibres radiculaires quis’en détachent sont encore diminuées de
nombre.
ve dorsale. — En ce point, le cordon de Goll est constilué, le champ de
dégéndérescence occupe toule la largeor du tiers postérieur de ce cordon, el
aussi une petite bande qui accompagne le septum médian, la partie externc
des deux tiers antéricurs de ce cordon est presque saine. :
Dans la portion moyenne du cordon de Burdach, il existe une légére
diminuation de teinte qui indique la disparition dun certain nombre de tubes.
[.es “cornes postéricures sont encore amincies, les colonnes de Clarko.
altérées. : o
II* dorsale. — La disposition générale de la zone de dégénérescence se
maintient. Le cordon de Goll est pris dans une plus grande étendue, mais- il
persiste Loujours une petite bande de parenchyme nerveux presque sain dans
la portion antéro-externe de ce cordon. Le cordon de :Burdach présente
toujours une zone diffuse de dégénérescence dans 52 partie moyenne.
La corne postérieure est presq’he normale, aimsi que le nombre des fibres
radiculaires qu’elle fournit.
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VIIe cervicale. — La sclérose, toujours trés marquée dans le tiers postérieur
du cordon de Goll, s'atténue au niveau de sa portion antéro-cxterne. Dans
cette partie ainsi que dans la végion voisine du covdon de Blll‘dtl( h, il existe
seulement une trés légere raréfaction des tubes.
 1Ve cervicale. — A partir de ce point, la dégénérescence intense se localisce

dans le tiers posl.eueur du cordon de Goll, la partic antérieure et une faible

étendue du cordon de Burdach présentent sculement une 1égére diminution de
leinte,

La région du corden postérieur comprise entbre fes deux cols des cornes
postéricures ¢t situde en arridre de la commissure se maintient intacte dans
toule la hautceur de la moelle,

A partir de la région cervicale inféricure, les cornes postérieures repren-
nent leurs caractéres normaux, les [lbres radiculaires qui s’en détachent
sont inlactes, elles nc perdent leur myéline qu’a leur soviie de la moclle.

11 est, en effel, & remarcuer qu'aussi bien que pour les fibres radiculaires
anldérieurcs (quoique le contraste soit moins accentud), on trouve une dispro-
portion considérable entre D'altération des racines postévieurves el celle des
fibres radicnlaires intra-médullaires correspondantes.

L.a substance grise des cornes antérieures préscnte une faible dimination
du reticulum nerveux. Cette altéralion esl un peu plus marvquée U la rdgion
fombaire.

Les cellules des. cornes antéricures préscnlent un certain degré d'alté-
ration, qui n'est toutefois pas en rz apport avec l'intensité does ldsions des
racines. : : ‘ : ' '

Méme i la vé doion lnmbmrc ol cette altération des raciues ﬂnf éricures est
4 son maxiruum, le nombre des cellules antérieurcs est, pour ainsi dire,
normal, ces cellules ont leur aspect ordinaire, quelques-unes sculemoenl sont
globuleuses, réduites, en voie d'atrophie.

A la région dorsale, les cellules ne paraissent pas diminuédes de nombre.

Daus la région cervicale, Ies cellules sont normales comme nombhre ot
comme caracléres histolog rlquos

Les parties dégénérées que nous venons de menlionne r, sont constifwées
par une ]1yperp1a°,10 de la névroglie.

Le tissu intevstitiel de la moelle ne présente pas o ]lylll'l[ﬂ.‘l‘sll‘, excepld
dans Ies points qui correspoudent a la dégénérescenc ¢y dans cos régions, il
est alleint d’une sclérose véritable.

Les vaisseaux intra-médullaires ont leurs tuniques saines.,

La pie-mére est trés légérement épaissie, clle prdsente cn quelques poinls
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des amas embryonnaires qgui entourent un vaisseau et déterminent une
légére encoche dans la substance médullaire. Les vaisseaux spinaux anté-
rieurs sont sains, nous n'avons trouvé qu'un point dans la région dorsale oil
ces vaisseaux étaicnt entourés d’une zone embryonnaire, mais non oblitérés,
ni déformeés. . ,

L’examen d’un ganglion lombaire a montré une hyperplasie considérable
du tissu conjonctif interstitiel, qui donne A cet organe un volume notable-
mehnt plus gros qu’d 'état normal. La dégénération des tubes s’y prolonge
pour passer dans les racines postérieures et antérienres. Il ne s'agit d’ailleurs
pas d’'une dégénérescence des racines sccondaire a une lésion périphiérique,
mais une altération in sifu qui porte son action sur tout le trajet du conduc-
teur .nerveux périphérique. Les cellules - ne présentent pas d’altérations
appréciables sur les coupes faites aprés durcissement du ganglion dans le
liquide de Muller. :

En somme, les 1ésions anatomiques que nous venons d’étndier peuvent
se résumer en quelques lignes. 11 s'agit d’une ndvrite interstitielle hyper-
trophique monotubulaire. Chaque tube des nerfs mixtes est enserré dans
une gaine conjonctive qui tend & étoulfer les éléments propres de ce
tube. La gaine de myéline disparail d'abord, puis, beaucoup plus tard,
le cylindre-axe. Cette altération est & son maximum & 'extrémité péri-
phérique des nerfs des membres, surtout des membres inférieurs. Elle
remonte en diminuant d’intensité vers V'origine de ces trones nerveux,
. franchit le ganglion et intéresse les racines antérieures el postérieures. Ce
qui prouve bien qu’il s’agit d’une altération interstitielle et non d’une

lésion de l'é!ément noble et différencié de la fibre nerveuse; c’est que la
oit cesse I'enveloppe conjonective du tube, & l'entrée dans la moelle, la

ibre radiculaire reprend ses caractdres. Il n'y a que les fibres complate~

“ment détrnites qui ne se recouvrent plus de myéline et dégénérent dans

leur trajet intra-médullaire.

Nous avons remarqué que les fibres radiculaires antérieures ne pré-
sentaient aucune altération dans leur trajet intra-médullaire; en effet,
leur centre trophique est dans les cellules saines des cornes anlérieures ;
comme elles échappent en ce point & toute action directe, elles restent
intactes: ce n'est qu’une fois sorties de la moelle qu’elles subissent I'action
de l'inflammation interstitielle. c -

Pour les racines postérieures, la physiologie nous démonlre qué leur
destruction vetentitsur les cordons postérieurs de la moelle. HBtant donnée
I'importance des altérations constatées dans les racines, on pou vait s’at-
tendre 3 rencontrer une dégénérescence trds 6tendue dans Je cordon

_ postérieur ; mais, dans notre cas, bien que tous les tubes des racines pos-
térieures soient atteints, ils ne sont pas lous supprimés au point de vue
physiologique, et il n'y a que les tubes complétement détruils qui réalisent
les conditions expérimentales d'une section de racines. CGeux-1a seuls pro-

-
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duisent une dégénération des fibres radiculaires correspondanles dans le
cordon postérieur de la moelle.

A la région lombaire ott 'altération des racines atteint son plus haut
degre, la selérose correspondante du cordon postériear est trés élendue,
Plus haut, dans la moelle, ces {ibres dégénérées se loealisenl dans le cor-
don de Goll, & leur place habiluelle, dans la partie postérieure de ce
cordon. Dans les racines supérieures de la moelle, les tubes nerveux ont
bien perdu leur gaine de myéline, mais ils ne sont pas compltlement
~délruits et persistent au point*de vue physiologique; aussi, dés leur

entrée dans la moelle, les fibres radiculaires échappant & la cause de
compression recouvrent-elles leur gaine de myéline. Le nombre des tubes
complétement détruits étant fort restreint, la sclérose sccondairve du cor-
don de Burdach est naturellement trés légire.

Ous. 1L, — Homme de. rente-quatre ans. Atrophie musculatre avee (raubles de la
senstbilite et doulewrs fulgurantes, ayant débutd ¢ Udge de quutorze ans. Ddbul
de Uatrophie par les museles des jambes s’dlendant plus tard cue musclrs des
mains. Intégrité des muscles de la racine des membres. Pieds bots dquins. Abroplice
des muscles des mains, type Aran-Duchenne. Conlractions fibrillaives dans les
muscles des membres et de la face. Altdration considérable de la contractilits
faradique et galvanigue sans réaction de dégéndrescence. Cypho-scoliose. Aluxie
des membres inféricurs et supériewrs avec impossibilitd de mareher la nuwil. Diro-
bement des jambes. Signe de Rombery. Nystagmus dynainique. Mynsis avee signe
@’ Argyll-Robertson. Début d’atrophie papillaire ¢ gauche. Surdité. Abolition des
réflexwes patellaires et olderaniens ainsi que du véflewe cutand plantiive. Alora-
tions considérables des divers modes de sensibilitd diminuwant en remontant de bas
en hawt. Retard duns la transmission des sensations. Hypertrophie trés marqude
avec durelé (rés prononcde de tous les nerfs des membres accessibles @ la pulpu-
tion, Dowleurs fulgurantes exirédmement intenses faisant parfois tomber le malade.
Intéyrilé des sphincters et des fonctions génitales. Pas de (roubles (ruphiques
culanés. Syphilis ¢ Udge de mngtuguaae ans. EBxcds alcooizquos Eiat mental de
dégénéae -

Antécédents personnels. — A T'dge de onze ans, luxalion de U'épaule. Admis i
I'hospice des Enfants-Assistés, il serait resté qualre mois sans pouvoir se
servir de son bras, On lenvoie, trois ans aprds, & Berek-sur-Mer pour unc
déformation de la colonne VeltLlJl‘le et 11 est trailé par le corset de Sayre.
(La cyphio-scoliose dont il est atteint a L& remarguds pdl sa moere, vers 'dge
de gualre a cing ans.)

Les symptédmes de son a,fiu,tlon 1emonlvut & son séjour & Berck {qua-
torze ans).

Il tombail facilement en courant, avait une certaine difficultd A s¢ servir de
ses mains, el sa parole commenca & présenter les caractdres aqu’elle o main-
tenant. ‘

A la méme Cpoque également, il commenca & ressentir dans les moembres
inférieurs et supérieurs, dans les inférieurs surtout des douleurs Lrds pdnibles
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(ui lui traversaient les membres comme une éclair. A cetle époque également,
il remarqua (que son soriture se modifiait : il éerivait moins facilement el
moiuns vite. 11 travaillait alors comme compositeur dans une imprimerie, et
quelques semaines apres, il fut forcé de cesser son travail par suile d'une
inhabilité manuelle qui empéchait de prendre les lettres dans les cassclins,

Les troubles de la marche avaient conlinué a progresser, surtout lorsque ie
malade se levait pour se mettre cn mavche, il titubait alors et oscillait sur ses
jambes. Jusqu’a I'dge de vingl et un ans, ces accidents restérent a peu pres
stationnaires. A cetle époque, il se fracture la cnisse droite en lutlant avec un
camarade, fait un séjour de trenle jours a Uhopilal. Pendant sa convalescence,
il so casse de nouvcau la cuisse droite en tombaut d'une chaise et falt un
second séjour de trente jours a Ihapital. A partir de
cet accident, les troubles de la motilité des membres
supérieurs et inférieurs vont en augmentant  avec
une certaine rapidité, il est obligé de cesser son tra-
vail, et reste chez sa more A trier des vieux pa-
piers.

Depuis celte ¢poque, il touche o I'Assistance pu-
blique, comme infirme, un franc par jour. A l'dge
de vingt-quatre ans il contracte la syphilis (chancre
et plagques mucueuses). Depuis l'age de vingt ans
jusqud anjourd’hui, il a fait quelques exces alcoo-
liques. '

Los troubles de la motilité allant toujours en
augmentant, le malade entre & Bicétre dans le scr-
vice de M. Déjerine, le 10 février 1890.

Eiat actuel (le 10 féveier 1890}, Malade de taille-
au-dessous de la moyenne, facies pale, anémique,
présentant une déformation trés prononcée des deux
pieds et des mains, avec atrophie musculaire, le
membre inféricur droit (fractuve ancienneg) esl

accourel. '

Les deux pieds présenient la déformation suivante (voy. [ig. 8): équinisme
trés prononcé avec convexilé dn tarse. La premiére phalange des orteils, -
celle du gros orteil principalement, est en flexion dorsale, les deuxiéme et
{roisieme, en flexion palmaire légtre, el la flexion est plus prononcée pour la
phalange unguéale que pour les autres. Les tendons des extenseurs des orteils,
celui du gros orteil principalement, sont tendus et se dessinent sous la peau.
I’équinisme des pieds n’est pas toul & fait direct, mais s’accompagne dun
léger degré de varus. La convexité de la votte plantaire interne ost trés
oxaygérée, ¢’'ost un véritable pied creux, et parlant le diamétre anléro-posté-
rieur du pied estraccourci, le lalon anterieur étant beaucoup plus 1*apprdché
du 1alon postérieur qu'a 'état physiologique. Gette altitude esl maintenue,
d’une part, par un certain degré de rétraction du triceps crural pour Uéqui-
nisme ; et, pour le pied creux, par des rétractions [breuses, étendues du
caleanéum d la téle du premier mdétatarsien, trousseaux fibreux qui se ten-
dent fortement dans la flexion passive. Les thénars des detx pieds sont nette-

‘menl atrophiés ; pour les interosseux, Patrophie parait moins pranoncée. Les
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muscles des deux jambes sont notablement atrophiés, surtout dans le groupoe
antéro-cxterne. Les mouvemoents obtenus sont les suivants : le malade, 4 Naide
du jambier antéricur, peut produire un trés léger degré de flexion dorsale,
et avee les muscles de la région postdrieure de la jambe, un trés Iéger doegré
de flexion plantaire, ne modifiant du reste en rien la délormation du pied.,
I.es mouvemenls possibles des orteils se bornent a Uexagdration de l'exten-
sion dorsale de’ la premiére phalange du gros orteil de chaque c¢old, et une
saillie notable du tendon de l'extenscur du gros orteil. Les muscles des
cuisses, sans éire nellement atrophiés, sont cependant peu développiés ; sur ln
.cuisse droite (ancienne fracture) les masses musculaives sout plus diminuées
qu'a gauche.

La station debout et la marche sont possibles, mais & I'aide de soulicry
spéciaux et d'une cannce (pieds nus, la marche osl presoque impossible). Sans
canne pour s'appuyer, méme avec ses souliers, le malade ne penl se Lenir
debout, il oscille et tomberait si on ne le retenaitl (ataxie statigque). Debouat ot
pieds nus, on constale quelques mouvemaents alhétosiques des orvleils. Dans
la station debout, qui n’esl possible (qu'en ¢largissant fortement la base Je
sustentation, 'hyperextension des premidres phalanges du pouce et des orteils
est encore augmentée, _

Los pieds appuient sur le sol, sur les talons anléricur ot posléricur, ainsi
que sur Uextrémilé antérieure du cinguitme métalarsien, ui préseole,
comme les deux aubres points d’appui, un épaississecment, dpidermigue avee
bourse séreuse. Le pied, en effet, appuic sur le bord externe par suile d'un
léger degré de varus. : '

La force musculaire des cuisses et des jambes est assez développdée, Lis
muscles présentent des contractions fibrillaires. Lo malade marehe on Lalon-
nant langant légérement ses jambes en avant et de eotd, il ne marche pas en
ligne droite, mais en festonnant comme un eéréhelleux. Pour marecher, il
appuie sa main droite sur une canne. Sans ses souliers conforméas d'une fagon
spéeiale, il peul seulement faire quelques pas. Signe de Romberg trés ac-
cusé. _ .

Membres supérieurs (ig. 9). — Atrophic musculaire, Lype Aran-Duchenne,
égale et symdtrique des deux edlés, main simiennc avee griffe cubitale légdre,
Atrophie trés prononcée des éminences thénar el hypothénar, ainst que des
interosseux. L’extension des deux premiéres phalanges does doeigls, M'adduction
et l'abduclion des doigls, se font encore des deux cOlds, mais sans grande foree.
Les mouvements des muscles des thénars sont presque abolis, Quelques
contraclions fibrillaires dans le Tong abducteur du pouce & droite, Les muscles
des avanl-bras sont peu développés, et le groupe dpitrochléen de chaque cbld
st atrophié. Les mouvements des muscles des avanl-hras soul conserves,
mais affaiblis en particulier dans les fléchisscurs des doigls el de Ia main. Le
long supinaleur et les radiaux sont intacts des deux colds, il en est de midme
pour les muscles des bras et des épaules, qui, bien que pen développés, ne
paraissent pas nellement atrophids. Les museles du cou, de la fouee et de la
nugque sont intacts, il on est de méme pour ceux du larynx, du pharynx, da
voile, du palais ¢t de la langue. La coloune vertébrale esl déformde, il existe
une cypho-scoliose & concavité gauche dans la région dorsale moyenne, avee
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saillie de la partie postérieure descoles du coHlé droit, qui bombent en arviére,
d’'une facon lrds prononcée. ‘

Sensibilité (Yoir Schéma 2). — Membres inféricurs, sensibilité tactile trés
altérée. Nulle sur les pieds ct les jambes, elle commence A réapparaitre au
niveau des genoux, i ce niveau la sensibilité tactile est encore trés diminuée,
et 1e malade fait des errcurs de lieu. Ainsi, quand on le touche sur la face
interne du genou gauche, il reporte la sensation & la moitié supérieure de la
cuisse. Dans les parties ou la scnsibilité taclile commence a étre pergue, il

Fig. 9. Schéma 2.

existe un retard dans la trapsmission, retard qui, comwme I'anesthésie,
diminue A mesure gque l'on se rapproche de la racine du membre. Le cha-
touillement de la planle du pied n'est presque pas senti. Sensibilité & la dou-
leur, trés altérée dégalement. 11 existe un retard notable dans la transmission,,
sept & huit secondes pour le dos du pied, retard qui diminue en remonlant.
La localisation de la sensibilité douloureuse se fait assez exactement. La sen-
sibilité doulourcuse est pervertie par places, c'est ainsi qu'une piqure d'ai-
gaille sur la jambe droile délermine une sensation de bralure. Mémes altéra-
tions pour la sensibilité thermique (cau & 8% degrés) retard de plusieurs
secondes dans la {ransmission avec thermo-anesthésie trés prononcée. Mémes
particularités pour le froid (glace), diminution ot retard qui, pour la sensibilité
-4 la température comme pour les autres, sont d’antant plus prononcés, qu’on
examine des régions plus éloignées de la racine des membres.

Membres supérieurs. Les différents modes de sensibilité, tact, douleurs,
température, sont également altérés; l'altération, un peu moins prononcée
quaux membres inférieurs, - diminuc aussi ici en rvemontant le long des
membres. Le retard, trés. prononcé sur la peau des mains, diminue également
en remontant. - '

Sur la face antéricure et postéricure du tronc, la sensibilité tactile et dou-
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lourcuse est dgalement diminude. Sur la face et la mugueuse buccale, la sen-
sibilité est inlacte sous tous ses modes. Abolition des réfloxes patlellaive o
olécranien, ainsi que do réflexe cutand plantaire. Sens musculaire normal,

Ltat de Jﬁ molititd. — La démarche a ¢té déerite plus hawt. Le malade élanl
couché dans le déceubitus dorsal ot los yt:‘ux ouverls, l'ncoordination des
membres inférieurs est peu prounoncée, et si on lui dit de touchor son cou-de-
pied gaunche avee son talon droil, Ies mouvements transversaux, avanl dareivey
au bul, sont peu marqués. Au coulraire, lus yeux fermds, le malade n'arvive a
exéeuter le mouvement qu’en faisant ddécrive a son picd une série de mouave-
menls lransversaux, puis, il laisse tout d’un coup tomber son talan, lorsqu'il
croil étre arrivé dans la bonne direction. Aux membres supérienrs, Uneoop-
dination est plus marqudée,

Les yeux ouverts, sil'on dit aw- malade de prendree un objet sue Ia table
(plume, verre), sa main exéoute do légers mouvements de latéralils, puis
s'ahat sur Pobjet. Les yeux fermds, cetle incoordinalion augmoente heaucouop.

Ainsi, par exemple, lui dit-on de se touchor Ie nez on une oreille avee
l'index de 'une ou de I'auntee main, les mouvemoents de latéralils s'exagdrent
el le doigl tombe 4 droite ow A gauche du hul dédsigné,

Le malade peut éerive avee un crayon, mais son écriture ost allérée, heurtde,
gquoique encore (rds lisible. Le sens museulaire ost infact dans les gquabie
membres, lo malade, les yeux fermés, indique facilement dans (quelle sitva-
tion on les place. La nolion de poids est (ros altérée, le malade ne percoit pas
des différences de poids, placés dans sos mains, si celte dilférence ne dépisse
pas 30 grammes, '

Sens spéciaumw. — Vue. Légdre inégalité pupillaive (Ta pupille deoite esb un
peu plus dilatée que la gauche). Les deux pupilles présentent, dua reste, un
certain degré de myosis. Réflexe luminens aboli, réflexe nccommodalil con-
servd (signe d’Argyll-Robertson.)

A T'¢lal de vepos, pas de nystagmus. Pendant les mouvermenis s globes
oculaires, nystagmus trés net. $i Pon dit aa malude de suivree le doigl que
Von proméne lenlement devant ses yeux, soit de droile & gauche, soit de
‘hauvt en bas, on voit le globe oculaire animé de tres légers mouvemoents Lrans-
versaux ou verlicaux, suivant que Pe,il se moeul, dans 'un ou l'aulre sons.

La vue est bonne, la malade lit facilemendt, Pas de (roubles dos aulres sens
spécianx. : i

’as de troubles génito-urinaires. Eiat général satistaisant. Pas de 1ésions
viscérales. Puissance génitale conservae,

Douleuwrs fulgurantes. — Depuis I'ige de dix-sept ans, le malide rossent dans
les membres inférieurs des douleurs ayank tous les caracléres des doulenrs
fulgurantes, comme rapidité el intensité de douleur. Il lui aveive assez souvenl
lorsqu’il marche, d’étre pris tout 'un coup dans les membios inférieurs,
tantdt dans le droit, tantot dans le gauche, d’une douleur lancinante exbeémen
ment intense, parcourant le membre du haut gn bas. ,
Celle douleur est tellement, aigud quelle Parréte brusquement dans sa marche,
parfois méme elle osl si forte, qu'il sent ses jambes s'affaisser sous lui el qu'il
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tombe o terre. Au lit, ces douleurs se manifestent également el gquand il les
ressent, il met instinclivenment ses jamhes en extension. La durée de ces dou~
leurs est de quelques secoudes, ollos surviennent assez fréquemment, deux &
trois fois par semaine. Pas de douleurs consiructives ni térébrantes. Pas de
douleurs dans les membres supérieurs,

Lintellicence du malade est assez développde. Il parle lacilement, mais
la parole est légérement scandde. Etat mental de dégénéré. Il se targue volon-
tiers de ses vices, qui sont nombreux.

Ftat de la conlractilité ¢lectrique, 1o 17 février 1890. — Courants faradiques
(chariotl), minimum Jd’execitalion : 9 ¢, 3.

METHODE POLAIRE

COURANT FARADIQUE
B

Membres inférieurs. Draoit. Gauache.
Jambe.
Région antéro-externe. . . « . . « « « « « - = A0 ==0 R0 = 0
Région postéricure. . « . + o« « « . - . .. A0 =20 30 = 0
Cuisse.
Région aplérienre. . o . o« o o o = = o 4 0 v B 0o=20 A O-conbe.
Région postérieure. . . . .. ¢ 0 o0 - s A0 =20 % 0 contr.

Membres supérieurs.
Avant-bras.

Fléchisseurs. . . . - « « =

T A 2e a1+
TXLONSCUTS v v « ¢ = o s & & o & + s % & = & s a0 = 0 0 =0
Thénar, hypothénar, inlerosseux . . . . . a0 =20 a 0=
Bras.
l;ice]}s . - - - . L] - - - - L3 - . L] .- » L] . . - i-].. '-E'G . 6.5
TriCePS .« v v v s s 0 4 e e e e e e e e 6.5
Del"Oid'e ‘. L . - e . - . . .. . . a‘ 'TG '.I.u

La sensibilité électrique est abolie presque complétement. En employant
Vappareil magnéto-éleclrique, on obtient des contraclions dans  tous les
muscles ot les courants faradigues ne déterminaicnt rien. Ge fait importan
dont nous devons la connaissance au D* Dubois, de Berne, montre qu'en
péalite, ici, il n'y a pas véritablement abolition de la contractilité faradique.

Courants galvaniques. Galvanométre apériodique. Méthode polaire. :

Membre inférieur droit. Muscles de la jambe & 13 M a, NFC et PFC=0.
Fléchissears . de lavant-bras droil & 20 M a, NFC>PIC. Pasde réaction de
dégéndérescense. S : ' :
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1.

L'observation précédente résume I'état du malade en 18900. A pavtir de cette
époque jusqu'd aujourd’hui, les phénomeéncs notés ont ¢t les suivants : Tont
d’abord le myosis s’esl accentué et le réflexe lamincux est compldtement
¢teint depuis un an. En oulre la pupille droite est un pou délormde, allongée
dans le sens vertical. _

L’atrophie musculaire n’a que lrés peu progressé depuis eelie époque, el la
force des bras, des jambes, est encore 4 Pheure actuelle (inars 1803), tris
développée.

Par contre, les symptomes dincoordinalion ont aungmente, le malade se sent
moins assuré sur ses jambes. 1l peut marcher, aller facilement & pied depuis
Bicétre & 'avenue d'Italie, cn s’aidant d'une canune ef on regardant atlenti-
vement le sol. Les yeux fermés, il ne peut se tenir debout el peul encore
moins marcher. Depuis prés e trois ans il ne peut plus marcherla nuil, aussi
rentre-t-il rarement le soir, ¢t il ne peut le laire que si, en descowdant du
tramway, il trouve quelqu’un pour le soutenir par un bras of Lo diriger jusqu’i
I'hospice. 8’il ne trouve personne, il s’assied par terre jusqu’d ce que passe un
camarade qui puisse Faccompagner. Il éprouve irés souvent anjourd’hini nun
symplome qu’il ne ressentail que rarement autrefois, & savoir, ¢ dévobement,
des jambes (Giving way of the legs) des auteurs anglais, Ge phénemaeéne se
montre chez lui sans aucune raison; étant debout, appuyc¢ sur sa cannc, tout
& coup il tombe assis & terre. L'incoordination des membros supdériers a dga-
lement augments, Les troubles de 1a’ sensibilité et ‘les douleurs fulgurantes
présentent aulant d’acuité qu’autrefois. Lorsqu'il ressent ces douleurs, il tombe
généralement 2 terre. '

La cypho-scoliose a un peu augmaonts.

Sens musculaire. — Si le malade peul, les yeux fermés, reproduive assey
exactement avec un membre les attitudoes passives  imprimdées 4 Paalre
membre, par contre, la notion de position est chez lui triss allérde, Lorsqu’on
lui dit de toucher, les yeux fermés, une piartie quelcongue de 'un ou aatee
de ses membres, il commet des erreurs de lien considérables of warreive
al'endroit désigné qu'en. glissant son doigt sur la peau jusquwi ce quil ait
atteint le but. A la face, il existe depuis plus d'un an, des symplomes spacinux ;
contractions fibrillaires trés mnettes des roleveurs des counnissurns  avec
saillie des lévres et renversement en dehors de la 1évee inféricare. Le malade
peut faire la moue et siffler, mais il siffle beancoup moins tacilement
qu'auntrefois. Rien du coté du facial supérieur. Ce malade, qui avait ddji
aufrefois 'ouie dure, est atteint actucllement d'une surdilé assez prononcée
qui s'est ddveloppée progressivement. L’examoen des  yeax pratiqué par
M. Viallet, le 46 mars 1893, fournit les renseignements suaivants : OBl gaucho
ot ceil droit, hypermélropie et astigmalisme, vision normale apres correclion,
Fond dé T'wil normal. Nystagmus dynamique,. Pupilles. Myosis  double,
pupille droite un peun plus dilatée que la gauche, déformdae, elliptique & grand
axe oblique en bas et en dedans. Réaction pupillaire abolie pour la lumidre,
conservée pour la convergence. Signe d’A. Robertson. Sens chromatigue
normal. Champ visuel normal. L'état mental esl toujours le méme, c'est
celul d'un dégénérsd vicicux racontant sa vie passde (il a €16 souleneur jusga'i
I'dge de vingt ans), sans regret commo sans forfunterie, comme une chose
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toute naturelle, Aucune notion du bien ot da mal. Enfin, symptdme impor-
tant que nous avons élé amené & chercher chez ce malade aprés avoir pra-
tiqué U'autopsie de sa sceur, tous les ironcs nerveux des membres accessibles
a la palpation, & savoir, le cubital au coude, le radial dans la gouitiere de
torsion, le médian i la face interne du bras, le sciatique poplité externe au

niveau de la téte du péroné, tous ces nevfs sont augmentds de votume, d'un
diamétre double de celui de Vétat ordinairve et trés durs a la palpation. Ils ne
paraissent cependant pas sensiblement plus douloureux & la pression que
dans I'état normal.

' 8i nous résumons briévement les symptomes présentés par nos deux
malades nous voyons qu'il s’est agi dans les deux cas d’un affeclion ana-
logue en certains points a l'atrophie musculaire étudiée par les différents
auteurs que nous avons cités au commencement de ce travail, mais en
différant compldtement sur d’autres. C'est ainsi que nous retrouvons chez
eux une atrophie musculaire & marche lente et progressive ayant débuté
dans le bas dge (Obs. 1), vers la douziéme année (Obs. 11), par les muscles
des exlrémilés inférieures, puisayant atteint plus tard ceux des extrémités
supérieures, mains ‘et avant-bras, une déformalion des pieds en équin
(Obs. 1T}, en varus (Obs. I). Mais, si la déformation générale des pieds
esl semblable dans nos cas a celle constatée par les auteurs précédents
chez leurs ailrophiques, il n'en est pas de méme de celle des orteils qui,
cheznos deux malades, présentait une attitude particuliére imprimant
a leurs pieds une forme spéciale. Dans ces deux cas, en effet, la premiére
phalange des orteils, celle du pouce en particulier élait en flexion dorsale
forcée, les deux autres étant en’ flexion palmaire. Cette griffe des orteils
n’est signalée que dans un pelil nombre d’observations par les au-
teurs qui nous ont précédé. Elle fait défaut chez la plupart des malades
dont ils ont donné des reproductions et chez lesquels les orteils sont
représentés en flexion plantaire. 51 on ajoute aux symptémes précédents
'existence de contraclions fibrillaires, I'absence des réflexes tendinenx,
Taltération trés prononcée de la contractilité faradique et galvanique,
l'intégrité des sphincters, tous symplomes conslatés également chez nos
‘deux malades, on voit combien élait grande, objectivement parlant du
moins, ]a ressemblance clinique qu'ils présentaient avec l'alrophie mus-
calaire du lype Charcot-Marie. | o | o
"~ Mais la ressemblance n'allait pas plus loin, car chez nos deux malades
il existait d’aulres symptémes que l'on n’a pas rencontrés jusqu'ici dans
celte derniére affection et que nous allons passer successivement en
revue. ' '

. Sensibilité. — Dans l'alrophie musculaire familiale. débutant par les
‘extrémités, il est de régle .que la. sensibilité, subjective et .objective soit
intacte dans tous ses modes, et cen’est que Lrés exceptionnellement qu’elle
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a été trouvé altérée et jamais & un degré aussi prononcé que chez nos
malades. Dans nos deux cas, en effet, il exislait des troubles extrémement
marqués de ' la sensibililé (voy. schémas) avec retard dans la transmis-
sion des impressions, troubles plus accusés aux membres intérieurs
qu'anx membres sapérieurs et diminuant d'inlensilé de la périphérie au
centre. Dans nos deux cas encore, il exislail des douleurs fulgurantes,
alteignant un degré d’acuitétel, chez le malade de 'Observation 1T, que
lorsqu’elles se produisent le malade s'alfaisse par terre. Les rdéflexes
cutands enfin élaienl dans nos deux cas abolis,

Motilité. — Chez nos malades, il existait une incoordinalion motrice
trés nette des quatre membres. Difficile & apprécier dans les membros
inférieurs chez le malade del’Observation IT qui, dua fait, de son atrophic
ne pouvait gnére marcher ; elle était, par conlre, facile & constater dans
les membres supérieurs de celle malade ol elle offrait des caractéres aussi
accusés que dans le labés médullaire classique & débuat dorso-lombaire
ayant envahi la végion cervicale. Chez le fréve, acluellement encore i
Bicdtre, l'incoordination présenle les carvacléres suivants : Le malade ne
peut marcher qu’avee une canne et-en fixant le sol, il ne marche pas cn
ligne droite, mais festonne en marchant. Il steppelégérement eu marchant
—- du fait de son équinisme — mais sa marche est différente de celie d'un
alrophique steppear. En steppant, en effet, il lance ses jambes avec
brusquerie et ses pieds retomhent lourdement sur le sol, sa démarche o
un aspect saccadé caractéristique. Privé de sa canne, il ne peat se lenir
debout et encore moins marcher. Lorsqu’en marchant il veut changor de
direction, tourner sur place, il le fait avec une grande lenteur el en ap-
puyant successivement sa canne toul autour de ses jambes. Les yeux
fermés, il est incapable de faire un pasel s’allaisse (signe de Romberg), de
méme si on lui dit de regarder en 'air. Ko plein jour el aveec sa canne il
peut tant bien que mal marcher un certain temps, dés que la nuit areive
it devientcomplétement incapable de marcher et méme de se Lenir debout,
Souvent, sans cause appréciable, élant deboul, appuyd sarsa canne, ses
jambes se dérobent sous lui et il se trouve & terre (giving way of the legs
de Gowers). L'incoordination n'est pas moins marquée aux membres
supérieurs et, lorsqu’on dit an malade de prendre unobjel, de se toucher
I'extrémité du nez, etc., il n’y arrive qu'aprés avoir commis plusicurs
erreurs de lieu successives, errecurs de lien dont amplitude augmente
beaucoup par I'occlusion des yeux.

Sens musculaire. — La facullé de reproduire les yeux fermds, avee un
membre, une attitude passive imprimée a un autre membre, élail con-
servée chez ces deux malades, tandis que la notion de position des
membres — faculté de pouvoir, les yeux fermés, atteindreexaclement une
parlie de la surface culanée — &tait par contre profondément lésée. Chex
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nos deux malades enfin il existait des phénoménes pupillaires, myosis
avec réflexe lumineux lent (Obs. 1), myosis avéec signe d'Argyll Robertson
(Obs. II} et nystagmus dynamique dans les deux cas. Ajoutons ‘enfin
"existence chezces deux maladesd'une cypho—scoli()séqui, chez lamalade
de I'Observation I, était arrivée 3 un degré de développement exaessil. En
d'autres termes, nos malades étaient des atrophiques ataxiques et, c’est
on se basant sur cette double symptomatologie, et sur l'existence de la
déformaltion des pieds, que l'un de nous crut pouvoir diagnostiquer -chez
eux lexistence ('une forme particuliére de maladie de Iriedreich
avec atrophie musculaire et troubles de la sensibilité et & publier sous ce
litre feurs observalions (1}. _ :

L’autopsie de la malade de 1'Observation I nous ayant montré gque ce
diagnostic ne"pouvait élre maintenu, nous croyons devoir résumer main-
tenant les résultats nécroscopiques constatés dans ce cas. Ces lésions sont
de trois ordres, museulaires, nerveuses et médullaires. Dans les muscles,
les lésions sont celles de Patrophie simple, portée a un degré excessif, avec
lésions vasculaires Lrés marquées, et plus accusées dans les arléres que
dans les veines. Du c6té des nerfs, il existeune névrile inlerstitielle hyper-
lrophique extrémement accusée, diminuant légérement d’inlensits dela
périphérie au centre, et du cbte des racines médullaires il existe une
lasion semblable, mais ici, bien que V'étal hypertropbique des nerfs soit
lrés aceusé, la 1ésion est moins avancée en organisalion. Ce fait, démon-
ré par 'examen histologique (voy. fig. 3), prouve bien que les racines
nont éLé atteintes gqu’aprés les nerfs périphériques en méme temps qu’il
nous -explique pourquoi ces racines si hypertrophiées n’avaient pas sen-
siblement augmenté de consistance. Du colé de la moelle enfin, il exislait
ane sclérose des cordons de Goll et de Burdach a la région lombaire,
diminuant de bas en haut pour les cordons de Burdach qui, au niveau
du renflement cervical, ne présentaient que des allérations légéres el se
limitant dans cette méme région a la partie postérieure des cordons de
Goll. Toutes tes autres régions dela moelle étaient saines el, les ganglions
spinaux, alteints également de sclérose hypertrophigue, présentaient un
¢lat normal de leurs cellules. : : |

. Comment interpréler la nature des lésions constatées dans celle autop-

sie. 1l est incontestable que nous avons affaire ici & un cas de névrite
interstitielle périphérique primitive el monolubulaire qui, remontant peu
a peu de la périphérie jusqu'aux racines meadullaires, a déterminé dans
les cordons postérieurs 1a lésion dont nous avons parlé, et par le méme
mécanisme que celui suivant lequel se produisent les lésions médullaires
dans le tabés dorsal, dans les lésions pathologirques (compressions) ou
expérimentales des racines postérieures. Iin d'aulres termes, la lésion des
cordons ‘postérieurs, ici, n’esl autre chose que la prolongalion dans

(1) J. Dejevine. Mim. de la Socictd de Biologie, 1890, . &3.
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ces cordons de la lésion des racines correspondantes. Par contre, la lésion
des racines anlérieurss, qui était tout aussi accusée que celle qui existait
dans les racines posiérieures, nes’est pas propagée aux cornes anlérieures
de substance grise, dont les fibres radiculaires et les cellules molrices ne
présentaient pas d’altéralions appréciables. G'est 1a une particalarité qui
n’'a rien de Lrés étonnant, puisqu’ici la lésion remontait en sens inverse
du développement et partant des fonctions de ces racines. Rien ne prouve,
du reste, que les cellules des cornes anlérieures n'eussent, par la suite,
participé au processus, si la durée de l'affection eat éLé plus longue

Les lésions constatées dans notre cas, sont done celles de la névrite
interstitielle ascendante avec lésion médullaire conséeuative. Yoyons main-
tenant s'il existe des cas analogues déja publiés. Le cas de IFPriedreich déja
cilé s'en rapproche a beaucoup d’égards; ici également un a conslaté
I'existence d’une névrite & marche ascendante avec sclérose secondaire
des cordons de Goll ; mais, dans ce cas, les nerfs n'étaiont pas hyperiro-
phids, et si, pendant la vie, I'atrophie museculaire détait Lopographide de
la méme maniére que chez notre malade, par contre, il n’existait ni Ltrou-
bles de la senslblhle nj mcooxdmat.lon motrice, ni nystagmus, ni eypho-
scoliose.

Le cas suivi d'autopsie, rapporté par Dubreuilh (Obs. II), concerne bien
cela est évident, un cas d’atrophie museulaire des quatre exleémitds,
mais il différe da notre au point de vue anatomo-pathologique — «bsence
d'hypertrophie des nerls et de lésions mdaéduallaires — de mdme qu'il en
differe complétement au point de vae clinique, car, dans ce cas, comme
dans celui . de Priedreich, les troubles de la sensibililé et l'incoordination
molrice faisaient défaut.

Nous n’avons trouvé dans la lillérature médicale qu'une scule observa-
tion suivie d'avtopsie semblable & la nodtre, ¢’est le cas rapporlé par
MM. Gombanult et Mallet, en 1889 (1). Dans ce cas, les symptomes el les
lésions sont les mémes que dans le notre : Début dans 'enlance, alrophie
musculaire prédominant dans les exlrémités, troubles Lees accusés do.la
sensibilité, incoordination molrice. A Vaulopsie, névrite intervslitielle
avee hypertrophie des trones nerveux el des rucines médulaires ot sclé-
rose des cordons postérieurs diminuant de bas en haut. MM. Gombault
et Mallet onl interprélé leur cas d'une manidre différenle de celle dont
nous interprélons le noétre et 'ont considéré comme un exemple d'alaxie
locomotrice de cause.spinale développée dans le jeune age pluldl que
comme une alleetion spéceiale caractériséee par des lésions parlicn-
litres, et dont les symploémes Lendraient, il est vrai, & se confondre avee
ceux du tabss. Pour nous, il nous parail évidenl que le cas des auleurs
précédents est tout a fait identique aux noOtres el reléve de la méme

(1) A. Gombault et Mallet. Un cas de tabés llytmt rlbblltt‘ dans 'enfunce, —
Autopsie, avee 1 pl. Arch. de Méd expdr., 1889, p. 385
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pathogénie — névrite interstitielle hypertrophique ascendante avec
lésions médullaires conséculives. ' S .

1 est certain que les cas que nous rapportons dans notre travail cons-
tituent des exemples d'une affection nouvelle, non encore classée ‘et qui
se dislingue nettement au point de vue clinique et anotomo-pathologigue
des cas étudiés par BEulénburg, BEichhorst, Friedreich, Ormerod, Hammond,
Charcot et Marie Brossard, Tooth, Hoffmann, Dubreuilh, etc. Ils n’ont de
commun, en effel, avec ces derniers, que I'alréphie musculaire et en dif-
féerent, ainsi que nous 'avons indiqué, par toute une série de symptdmes
donnantun cachet spécial & Paffection que nous étudions ici, ‘et parla
nature méme des lésions — absence d’hypertrophie des nerfs. "

On pourrait toutefois se demander si nos cas ne different pas de ceux
rapportés par les auleurs précédents, simplement par ce fait que nos ma-
lades ayant déja un certain age, "affection chez eux aurait pu, par consé-
quent, acquérir un développement plus prononce. Si tous les cas
rapporlés par les auteurs dont nous venons de parler, se rapportaient
uniquement & des enfants, Ppbjection pourrait paraitre spécieuse, mais,
comme dans le nombre il se trouve des malades ayant Jépassé la vingtieme
et méme la trentidme année (cas de Triedreich 37 ans, cas de Dubreuilh
36 ans), sans avoir présenté ni incvordination motrice, ni lroubles de la,
sensibilité, il est évident que celie hypothése doit &tre laissée de cOté.

En résumé, nous croyons que les cas que nous venons de rapporter —
et dont un a &té suivi d’autopsie — constituent une affection nouvelle
relevant d’ane lésion parliculisgre des nerfs périphériques, névrile inters-
titielle hypertrophique ascendante et se prolongeant dans les cordons
postérieurs, Cette affection se présenle en clinique avec les caracléres
suivants : Début, dans le bas age ou la seconde enfance, par de l'alro-
phie musculaire des extrémités avec altération de la sensibilité et dou-
leurs fulgurantes, cypho-scoiidse, hypertrophie et dureté des Ltroncs
nerveux, absence de troubles trophiques cutanés. Puis apparition de
symplomes d'incoordination motrice avec signe de Romberg, myosis avee
réaction lumineuse lente ou abolie — sigune d'Argyll Robertson el nys-
tagmus dynamigue.

Le tableau clinique présenlé par les malades est alors celui d’un atro-
phique doublé d’un ataxique. Cette affection est, en général, familiale et
doit étre considérée comme une maladie d'évolution relevant d’une ano-
malie de développement du systéeme nerveux périphérique, opinion que
vient encore corroborer l'état de dégénérescence menlale présentée par

nos malades (1). Le diagnostic ne nous paralt pas devoir soulever de

(1) Nous n'avons pas discuté dans nos cas I'hypothése d'une névrite de
cause infectieuse, car I'examen bactériologique des nerfs n’a donné que des
résultats négalifs, résultats qui, du resle, étaient plus que probables, étant
donné le caraclere familial de I'affeclion, l'absence de troubles trophiques

BroLooie. MENOIRES. — 9° sfinig, 7. Y. ' 8
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difficultés lorsqu’on se trouve en présence de malades présenlant une
symptomatologie analogue & celle que présentaient les nolres. On aura
soin, dans les cas douteux, d'examiner les troncs nerveux des membres
qui sont toujours augmentés de volume el de consistance dans Paffection
que nous venons de décrire. Nous désignons celie afleclion sous le hom
de Névrite interstitielle hypertraophique el progressive de Uenfance.

cutanés, etc. Nous tenons & faire remarquer que nos cas, sonl jusqu'ici les
seuls dans lesquels, en deltors de 'infeclion lépreuse, on ail conslalé jusquiel
une htyperfrophie des tissus nerveux. Dans nos cas, cetle hyperirophic étai
régulicre et uniforme sur tout le trajet des nerfs qui ne présenlaicnt de
nodosités qu'au niveau des ligaments annulaires du tarse el du carpo,




