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INTRODUCTION

La maladie qui fait le sujet de ce modeste travail
était inconnue dans la littérature meédicale jusqu’en
1878, époque & laquelle Erb la révéla au monde médi-
cal (tout en layant observée antérieurement pour la
premiére fois en 1868, 1870 et 1871). Deson coté M. Wilks
en 1877, dans un travail : « Sur les phénoménes d'ar-
rét des fonctions cérébro-spinales au cours de U'hysté-
rie, de la paralysie bulbaire et des diverses lésions cé-
rébrales » avait relaté un cas de la méme affection
bulbaire ; cas qui resta tout & fait inconnu, de sorte que
M. Erb, en publiant les siens crut signaler cette affec-
tion pour la premiére fois.

Ces observations restérent isolées une dizaine d’an-
nées environ, lorsquen 1887 Oppenheim publia un
nouveau cas semblable. :

Deés lors la littérature s’enrichit de 20 nouvelles ob-
servations de cette singuliére maladie qui, tout en re-
vétant les caractéres des paralysies bulbaires s’en
distingue par l'absence d’atrophie musculaire, par I'in-
tégrité des noyaux du bulbe, par la conservation de
I'excitabilité électrique, enfin par sa curabilité possible,

Ces caractéres suffisent pour lui créer une place a
part dans le cadre des maladies bulbaires.
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Aujourd’hui sa description peut étre faite d'une ma-
niére satisfaisante, mais I'enquéte reste encore ouverte
au sujet de sa pathogénie qui n’a pas quitté le champ
des hypothéses. -

Nous ne prétendons pas élucider cette question si
difficile et si intéressante. Notre role se bornera & ap-
porter comme élément nouveau & la discussion un
R5™ cas observé a la clinique médicale de M. le profes-
seur Revilliod qui a bien voulu nous loffrir comme
sujet d’étude.

Puisse celle-ci contribuer pour sa part a dissiper
quelques unes des obscurités qui enveloppent encore
I’histoire des paralysies bulbaires et de la maladie d’Erb
en particulier. _

En terminant ces quelques lignes nous profitons de
’occasion pour exprimer notre profonde reconnais-
sance & M. Revilliod notre trés estiné professeur et
- maitre, dont la direction et les bienveillants conseils
ont beaucoup contribué & I’accomplissement de notre
tache.



CHAPITRE PREMIER

Historique et bibliographie.

Les observations de cette maladie ne datent que de
1868, 1870 et 1871; dates auxquelles Erb les note le
premier, en les publiant, comme nous l'avons dit
plus haut, un an aprés la publication faite par Wilkst

Dés lors les observations se muliiplient : Oppenheim,
Hoppé, Goldflam, Eisenlohr, Bernhard, Remak, Jolly,
Pineles, Murri, Kogewnikoff citent des cas analogues
et les décrivent sous les différentes dénominations qui
leur paraissent les plus convenables, d’aprés les carac-
téres des symptomes observés.

Alnsi :

Wilks sans dénommer la maladie, décrit son cas
dans un travail intitulé : « Sur les phénoménes d’arrét
desfonctions cérébro-spinales au cours de I'hystérie, de
la paralysie bulbaire et des diverses lésions cérébrales ».
(Griy’s Hospital Reports 1877, XXII, p. 54).

Erb décrit son observation sous le nom de « Nou-
veau syndrome d’origine probablement bulbaire ».
(Arch. f. Psych. IX, p, 336).

Oppenheim décrit la sienne sous le nom de « Para-
lysie bulbaire chronique, sans lésions internes anatomi-
ques ». (Arch. f. pathol. Anat. u. physiol. CVII], 3,
p. 922.)
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Goldflam sous le nom de « Syndrome paralytique
bulbaire avec participation des extrémités ». (Deutsch.
Zeitschrift. f. Nervenheilkunde IV, p. 312.)

Pineles sous le nom de « Sydrome bulbaire ». (Wien
Klin. Wochensch. 1* février 1894 et Jahrb. f. Psych.
X1II, 2-3.)

Jolly sous le nom de « Myasthenia gravis Pseudo-
paralitica ». (Berl. Klin. Wochensch. 7 janvier 1895.)

Hoppé sous le nom de « Paralysie bulbaire ». (Berl.
Klin, Wochensch, 4 avril, 1892).

Scharo un cas clinique dela « Paralysie bulbaire sans
changement dans la moelle allongée ». Broin, XLIX,
p. 96.)

Eisenlohr sous le nom de « Ophtalmoplégie externe
progressive avec paralysie bulbaire terminale sans lé-
sions anatomiques ». (Neural. Centr. Bl. 1* et 15 aout
1887.)

Bernhard sous le nom de « Etude de la maladie
nucléaire des muscles de I'ceil et leurs complications ».
(Berl. Kiin, Wochensch. 27 octobre 1891.)

Remalk sous le nom de « Pathologie de la paralysie
bulbaire. (Arch. f. Psych. XXIII. 3, p. 940.) '

Murri, un cas de maladie d’Erb. (Policlinico, 15 sep-
tembre, 1895.)

J.-B. Charcot et J. Marinesco, sous le nom de « Pa-
ralysie bulbaire supérieure subaigué a type descen-
dant ». (Compt. rend. de la Soc. biol., 1 mars 1895.)

Kogewnikoff, sous le nom de « Paralysie bulbaire
asthénique » dans le journal russe La Revue médicale,
N° 10. ‘

Nous donnons plus loin le résumé de ces travaux
et des cas publiés, lesquels sont au nombre de 24.
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Nous ne parlerons que de ceux qui ont été consideé-
rés par Striimpell comme appartenant sans aucun
doute au type de la méme maladie. Le 4"° cas de Pi-
neles est éliminé par lui, parce que le malade présen-
tait de nombreux symptomes de neurasthénie, de méme
celul de Kalischer pour cause d’abolition des réflexes,
de diminution de lirritabilité¢ électricque et de la pré-
sence de nombreuses lésions trouvées d lautopsie;
celui de Senator, & cause d’une hémiplégie dont le ma-
lade était atteint depuis longtemps, bien qu’on n’eut
pas constaté de lésions a 'autopsie ; celui de Mayer qul
a 6t publié trés sommairement ne permet pas de se
prononcer sur son sujet.

Enfin nous ne pouvons pas passer sous silence I'ex-
cellent article de M. Holstein, dans la Semaine médi-
cale’, qui donne I'historique, la bibliographie de la
question, les principaux symptomes, 1'évolution et la
marche de la maladie. L'auteur avait & sa disposition
prescue toutes les observations qui ont paru sur cette
maladie, excepté celles de M. Kogewnikoff, dont nous
donnons plus haut le résumé.

Nous présentons ici le tableau indiquant les diffé-
rentes dates des débuts de la maladie, dans les cas
dont nous avons indiqué plus haut les dates des publi-
cations. Nous le faisons parce que différents cas se
sont présentés & peu prés a la méme époque, circons-
tance sur laquelle Strampell attire 'attention laissant
soupconner ¢ue la maladie peut étre dorigine infec-
tieuse,

Ainsi:

? Semaine nédicale, no 6, janvier 1896.
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En février 1868 débute le 1 cas d’Lirb.
»  sept. 1870 » » 20y »

» juillet 1871 » » 37y »

» Incon. 1877 » » » de Wilks.

» » 1882 » » »  d'Eirsenlohr

» mal 1884 » » »  d’Oppenheim
» incon. 1885 » » »  de Murri

» aout 1880 » » 1¢* »  de Goldflam

» aout 1886 » » » de Schaw

» aout 1886 » » » » de Bernhard

» mars 1889 » » » » de Hoppé -
» » 1889 » » 1 »  de Kogewnikoft
» incon. 1890 » » » de Remak

» aout 1890 » » 1 »  de Jolly

» novem. 1891 » » 2° »  de Goldflam

» décemb. 1891 » » 3% » de Goldflam

» juillet 1891 » » 1 »  de Pineles

» juin 1891 » » 3 »  de Pineles

» janvier 1892 » » 2 »  de Pineles

» mars 1892 » » 4™ »  de Goldflam

» inconn. 1893 » » 27 »  de Jolly

» avril 1893 » » 2" »  de Kogewnikoft

» février 1893 » » » » de Strumpell

» janvier 1894 » » Notre cas

» inconn. 1895 » » delJ.-B. Charcot et Ma-
rinaresco.

Nous ne croyons pas pouvoir attribuer une impor-
tance quelconque & la simultanéité des dates des dé-
buts, car ces cas sont par trop peu nombreux pour
quon puisse admettre que l'origine de cette maladie
soit épidémique. ‘

Il nous semble aussi que pour éviter toutes les dé-
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nominations de la maladie qui implique une idée de
localisation plus ou moins déterminée, localisation qui
n’a pu étre démontrée jusqu’a présent d'une maniére
indiscutable, il est plus logique, comme I'a fait Murri,
de la nommer tout simplement la maladie d’Erb ou
Syndrome d’Erb, car c’est & ce clinicien distingué que
revient ’honneur de I’avoir différenciée des autres ma-
ladies bulbaires.



CHAPITRE II

Observations des auteurs.

Observation de Wilks.

Une jeune fille d’'une apparence robuste vient a I'hopital
se plaignant d'une faiblesse générale. Lia démarche et tous
les mouvements sont pénibles et difficiles. Ille parle lente-
ment et a un léger strabisme.

Le médecin croit avoir affaire & une hystérie, considérant
le strabisme comme non incompatible avec cette maladie.

La malade reste & peu pres un mois dans cet état. Elle
peut marcher, mais les mouvements des membres et de la
langue sout si faibles et si lents, et se font avec une telle
précaution que cela donne plutot 'impression d'une parésie
(léthargie) par manque de volonté, que d’une véritable pa-
ralysie.

Au bout de ce temps, I'état empire et aprés trois jours,
apparaissent les phénomeénes de la paralysie bulbaire.

La malade parle indistinctement, avale avec une grande
difficulté et ne peut pas tousser, mais il n'y a pas de para-
lysie des extrémités, elle peut se lever de son lit.

Peu de temps aprés géne de la respiration allant en aug-
mentant et la malade meurt dans I'espace de quelques
heures.

L'autopsie n'offre aucune lésion dans le systéme ner-
veux.



Observation d’Erb.

Premier cas.

Homme de 55 ans, ouvrier, d'une famille bien portante.
Bonne santé antérieure. Lia maladie actuelle commence au
mois de féyrier 1868 et le malade entre a I'hopital le 24 juin.
La maladie débute par des douleurs a la nuque qui s’exage-
rent par le mouvement et disparaissent presque compléte-
ment au repos.

Toutes ces douleurs durent pendant quatre semaines. Au
milieu d’avril le malade remarque qu'il ne peut tenir la
téte droite, surtout pendant Ja marche. Cette faiblesse des
muscles de la téte angmente progressivement de sorte qu'il
ne peut lever la téte, ni pendant la marche, ni lorsqu’il est
assis ou debout, et il ne peut la redresser qu'avec des efforts
et des mouvements brusques. Au commencement de juin
il s’apercoit que sa mastication est génée, il se fatigue vite
en machant. Vers la méme époque survient un ptosis des
paupiéres supérieures.

L’ouie est bonne.

Vue id.

Ensuite survient un trouble dans la parole, le malade pro-
nonce difficilement les lettres |, n, r. La déglutition est dif-
ficile, surtout pour les solides.

Rien de particulier dans les autres systémes.

Etat actuel.

Le malade a de I'embonpoint. Ce qui frappe surtout, c'est
sa maniére de tenir la téte qui tombe tantot en avant, tantdt
en arriére, le tronc suit ces mouvements dans le sens con-
traire.

Les yeux sont a demi fermés, le front est profondément
ridé (musc. frontal remplace le releveur de la paupiére) mais
le malade peut relever les paupiéres supérieures a volonté.

La région de la nuque est aplatie. Les ligaments de la
nuque et les épines des vertébres cervicales sont saillants.
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Le muscle Trapéze a les bords antérieurs soit amincis et
effilés, soit atrophiés, ils se tendent & toute tentative du ma-
lade pour lever la téte.

Les musc. Sterno-cléido-mastoidiens sont normaux, mais
les mouvements latéraux se font mieux a gauche qu'a
droite ; 'élévation des épaules est génée.

Rien de particulier dans les mouvements oculaires.

Les muscles masséters s'épuisent vite pendant la mastica-
tion, la machoire inférieure tombe et la bouche reste béante.
Le voile du palais gauche est plus mobile que le droit. La
langue n'est pas déviée et peut étre projetée en avant, elle
présente des mouvements fibrillaires. L’irritabilité électri-
que (faradique) des muscles : Trapeze, Masséters et Splé-
nius est diminuée, pour les autres muscles elle est normale.

L’acoustique présente une hypéresthésie galvanique.

Aprés 60 séances d’électrisation, il peut mieux tenir la
téte, la déglutition se fait bien et il y a amélioration dans la
mastication.

Le 7 septembre le patient sort de 'hdpital en continuant
le traitement de I'iodure de potassium.

Le 30 octobre il revient, tous les symptdémes morbides
ont disparu ; on constate seulement une faiblesse dans les
bras. 23 séances galvaniques améliorent beaucoup son état
et il sort le 7 décembre presque guéri.

Deuxiéme cas.

Femme agée de 30 ans, paysanne, entre & I'hopital le
17 octobre 1870 ; bonne santé habituelle. Lia maladie débute
sans cause apparente par des mouvements contractiles de
la face qui augmentent peu & peu, puis survient la diplopie;
un mois aprés le ptosis des paupiéres supérieures, plus tard
la mastication devient difficile, le maxillaire férieur s’im-
mobilise. La malade a des vertiges, des maux de téte, des
palpitations, de l'oppression et de la faiblesse dans les extré-
mités. ‘

Etat actuel.

On constate une sorte de tic des paupiéres supérieures,

suivi-de contractions cloniques passagéres des muscles fron-



— 15 —

tal et palpébral, en outre de petits tremblements de 'orbi-
culaire des lévres, un ptosis trés prononcé {les paupiéres
supérieures ne peuvent étre relevées qu'a moitié). Les yeux
se meuvent avec une grande difficulté. Pas de diplopie.
Pupilles normales. Les mouvements de la bouche sont
génés, mais la malade serre encore les dents avec une cer-
taine force. Lia bouche est toujours ouverte, mais sans écou-
lement de salive. La langue présente un léger tremblement,
elle peut étre projetée.

Le voile du palais est normal. Les muscles de la face of-
frent une certaine parésie. La sensibilité de la face est nor-
male. L'irritabilité électrique, idem. L'ouie est affaiblie. Lia
malade se plaint de fatigue dans les membres, mais la force
musculaire est conservée.

Le & novembre : Aux mémes symptomes s'ajoute une con-
traction douloureuse des masséters. La déglutition des so-
lides devient difficile, il y a de la salivation. -

Ptosis — rien a 'ophtalmoscope. On obtient, avec le trai-
tement galvanique, une faible amélioration dans les mouve-.
ment des masticateurs, mais les douleurs du c6té droit de
la face persistent. Ensuite la malade éprouve une sensation
de fatigue a la nuque avec géne des mouvements, qui l'o-
blige a tenir la téte inclinée en avant.

Rien de particulier a I'examen du conduit auditif et de la
membrane du tympan, mais 'oreille gauche donne a la gal-
vanisation le résultat suivant :

"4 KaS — bruit et siflement ;

a4 KaO — » »

aAnS — » »

a AnO — des bruits analogues au bourdonnement.

A la fin de novembre, on remarque une amélioration qui
va progressivement. '

Vers la fin du mois de décembre, on constate une notable
ameélioration dans tous les phénoménes morbides. On con-
tinue le traitement par JK et on cesse le traitement électri-
que.

En janvier lamélioration se maintient. La malade ne pré-
sente plus que de la difficulté & la mastication et da bour-
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donnement dans l'oreille gauche, tout en éprouvant en
méme temps de la difficulté et de la fatigue & tenir la téte
droite.

En février il y eut une légére aggravation.

La langue ne présente pas de mouvements fibrillaires;.
mais elle est amaigrie et faible, les mouvements sont cou-
servés. La luette est déviée & gauche. On reprend le traite-
ment galvanique.

Variole en avril 1871.

Au mois de mai, nouvelle aggravation. Traitement JK et
galvanisation.

En juillet, nouvelle aggravation. Tremblement autour des
yeux, ptosis plus accentué ; diplopie; mastication difficile :
masséters atrophiés (a leur place on remarque une dépres-
sion). Sensation de raideur de la machoire inférieure pen-
dant les mouvements de mastication. La déglutition se fait
bien. La langue est atrophiée et présente des mouvements
fibrillaires; la luette est déviée a gauche. La mobilité du
voile du palais est diminuée ; la malade nasonne beaucoup.
La parole est difficile, la voix faible, mourante; les cordes
vocales sont normales. Grande faiblesse dans les membres ;
forte douleur & la téte. Plus tard, une amélioration survient
et la malade sort de I'hopital le 14 juillet 1871.

Le 25 mars 1872 elle meurt subitement. Aprés sa sortie
de I'hopital, elle s'était bien portée peudant une année et ce
n’est que quelques jours avant sa mort que son état s'était
rapidement aggraveé.

£
<

Troisiéme cas.

Homme 4gé de 55 ans, marchand. Le 11 juillet 1871, il
vient & I'hépital. Bonne santé antérieure. Depuis une année
il sent de temps en temps des douleurs, une raideur et une
pesanteur & la nuque.

Avril 1871 : douleurs lancinantes & la nuque, vertiges,
éblouissements. A l'ophtalmoscope on ne constate rien de
particulier. '
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A la o du mois de mai ; fortes douleurs & la téte, suivies
de chaleur et de pesanteur. Douleurs dans les jambes, fai-
blesse allant jusqu'a la paralysie et for¢ant le malade & gar-
der le lit; difficulté a tenir la téte droite. Aprés quelques
jours survient une amélioration, mais le ptosis, la faiblesse
des extrémités persistent avec une intensité variable.

Ltat actuel.

Ce qui frappe chez le malade & premiére vue c’est d'abord
I'inclinaison de sa téte, puis un ptosis persistant et com-
plet auquel il peut encore remédier en [roncant la peau
du front et des sourcils. Lies mouvements des globes oculai-
res son normaux, pas de diplopie. pupille normale; vision
bonne. Dans le domaine des branches supérieures du facial,
il existe une parésie: en outre on observe un léger tremble-
ment dans les muscles frontaux. La narine droite et la com-
missure droite sont pendantes, bien que les autres mouve-
ments dans le domaine du facial inférieur, se fassent bien.

L’ouie est bonne, pas de bruits, ni de bourdonunements.
La langue présente quelques tremblements fibrillaires,
néanmoins ses mouvements sont conservés. La luette est gé-
néralement déviée a gauche. Le voile du palais gauche se
meut plus facilement que le droit. La déglutition est bonne.
La mastication, par moments, est empéchée par la fatigue
des muscles masticateurs. Le malade doit faire des efforts
pour maintenir sa téte droite. v

La sensibilité de la {ace est normale. Fortes douleurs a la
téte. surtout au front. Pas de troubles de sensibilité. Aux
extrémités la marche produit rapidement de la fatigue ; des
vertiges, des éblouisserents. Les sphincters sont normaux.

Traitement galvanique : 14 séances sans effet. Le malade
sort de I'hopital ; pas de renseignements depuis.

Observations d¢’Oppenheim.

Pauline, servante &gée de 29 ans, Adwmise & I'hopital de
la Charité, le 21 février 1835. Les parents jouissent d'une

9

b
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bonne santé; elle-méme sc portait toujours bien, mais
depuis 9 mois elle éprouve une faiblesse dans les bras, qui
s’accroit progressivement et qui atteint aussi les membres
inférieurs. Les quatre derniéres semaines on remarque
de 'embarras de la parole, la malade se fatigue en parlant
et est obligée de s'interrompre pour se reposer. En méme
temps se manifeste une faiblesse dans les lévres, la salive
s'écoute au dehors. La déglutition des aliments solides
‘demande des efforts et les liquides reviennent par le nez.
Tous ces troubles s'aggravent de plus en plus. Rien d’anor-
mal dans la sensibilité. Pas de douleurs, pas de troubles
dans les sphincters.

Etat actuel.

Intellect normal. Les pupilles sont normales, sauf exagé-
ration de réaction & la lumiére, l'iris se contracte alors par
des secousses. Lies mouvements des globes oculaires sont
normaux. Rien & I'examen ophtalmoscopique.

La conformation du crine ne présente rien de particulier.
Il y a une fixité et une raideur dans l'expression ; la mimique
se fait mal. La parole est légérement nasonnée. Les muscles
buccaux se contractent difficilement; il y a une grande
faiblesse dans I'élévation et l'abaissement de la machoire
inférieure. Les mouvements de diduction sont impossibles.
La déglutition se fait assez bien. La langue présente des
contractions fibrillaires et ses mouvements sont limités. Pas
d’atrophie dans les muscles de la face. Pas de changements
dans l'ivritabilité électrique. Lia sensibilité, dans le domaine
de la cinquiéme paire, est conservée pour tous les irritants.
Le pouls est normal. La respiration est superficielle, il y a
de la dyspnée et de la difficulté d’expectoration. Les mouve-
ments actifs de la téte sont conservés dans toutes les direc-
tions. Lia musculature des épaules, de la poitrine et des
extrémités supérieures est bien développée ; l'irritabilité mus-
culaire mécanique est normale. Réflexes tendineux, nor-
maux. Il y a une faiblesse dans les mouvements des extré-
mités supérieures, tous les groupes musculaires sont uanifor-
mément [rappés. Les muscles abdominaux se contractent
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avec peu de force. Les mouvements actifs des extrémités
inférieures sont limités dans leur amplitude et il y a une fai-
blesse également prononcée dans les deux jambes ; la sensi-
bilité est conservée, mais il y a diminution des réflexes
plantaires. Diminution de l'excitabilité électrique dans cer-
tains muscles (Deltoide, biceps), pas de réaction de dégénéres-
cence. Augmentation de la parésie faciale, des douleurs aux
bras, a la face, aux jambes.

Juin 1885. Les liquides reviennent par le nez. La dyspnée
oblige la malade a rester assise. La température monte
jusqu’a 38,6 sans cause connue. Lies poumons et les organes
internes ne présentent rien de particulier.

Juillet. Tous les troubles de la déglutition, de la parole,
de la voix s'aggravent, surtout vers le soir. Température
39,2. Les mouvements de la téte deviennent difficiles. La
luette est mobile & la phonation. Les yeux peuvent se fermer,
mais le plus léger obstacle empéche leur fermeture. Le
rapprochement des lévres est impossible. Accés de dyspnée,
de palpitations, toux trés faible, pouls 104. Les périodes
d’aggravation sont séparées par de courtes rémissions.

Janvier 1886. Douleurs & la nuque ; la faiblesse augmente,
la malade ne peut s'asseoir sans I’aide d'une autre personne,
assise elle éprouve de la difficulté & tenir la téte droite.

Aotit. Forte dyspnée la nuit, parole trés difficile ; la ma-
lade parle avec la bouche ouverte, douleurs a I'épigastre.
Températare 39,2. '

31 Aout. Dyspnée persiste, respiration 40. Pouls 108.
Mouvements de la langue et de la machoire, trés faibles;
impossibilité de siffler, de fumer, d’éteindre la bougie. Tem-
pérature 38,2. A droite, & la base du thorax, on constate
une légére matité; le murmure vésiculaire est affaibli, on
trouve des rales sibilants et muqueux. _

1er Septembre. Réles sibilants et murmure vésiculaire
diminuent, pas d’exagération du frémitus. Forte dyspnée,
pouls 132. Mort.

4 Paulopsie. Le systéme nerveux, minutieusement examiné
macroscopiquement et microscopiquement, n'a permis
de constater aucune lésion, sauf a la racine du facial, qui
sur les coupes transversales a moatré de petits foyers ronds
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se colorant bien au carmin et présentant, a un fort grossisse-
ment, de petits cercles du diamétre d'une fibre primitive
dans lesquels il était impossible de découvrir ni la gaine de
my¢line, ni le cylindre axe.

Cas d’ Eisenlohr.

Une demoiselie dgée de 18 ans, sans profession. Parents
bien portants. Elle était atteinte de syphilis acquise, et avait
une prédisposition névropathique individuelle. Soufire de
migraines depuis son enfance. Les accés se répétent tous les
mois et méme tous les quinze jours et durent 24 heures.
Selon les renseignements obtenus de sa mére, le ptosis
coincide avec une de ces attaques. Deux ans avant, la ma-
lade a été atteinte de la diplopie qui céda & un traitement par
J X, mais qui revint pendant I’été de 1885.

En méme temps apparait une blépharopthose gauche,
dont I'intensité varie et diminue sous l'influence de fortes
doses de J K il s’y ajoute bient6t un ptosis droit et dés lors
on observe une alternance dans leur intensité : tantdt c'est
le ptosis droit qui est le plus fort, tantot c’est le ptosis
gauche.

L’'électrisation donne des résultats douteux ; le ptosis
s’aggrave de plus en plus, mais la diplopie n'apparait plus
pendant 6 mois. En juillet 1886 aprés une forte attaque de
migraine, se manifeste de la faiblesse dans les deux mains,
puis au mois d'aout dans les cuisses, avec de la géne respi-
ratoire pendant les efforts.

La déglutition devient difficile pour les solides ; embarras
de la parole qui s’accuse surtout a midi et le soir, en outre
faiblesse des muscles de la mastication et des muscles du
cou, d’ou difficulté dans le maintien et les mouvements de
la téte. Tous ces symptoémes varient dans leur intensité,
pendant la journée. Pas de douleurs, ni de paresthésie.

Le 15 aotit. On trouve chez la malade une diplopie incom-
pléte avec.un ptosis plus fort & gauche qu’a droite ; la fente
palpébrale mesure seulement trois quarts de centimétres ;
le muscle élévateur de la paupiére supérieure est si faible
" quelamalade, pour voir devant elle, rejette la téte en arriére ;
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la réaction pupillaire est exagérée, léger strabisme de U'ceil
gauche.

Tous les mouvements des yeux, sartout & gauche et a
droite, sont limités. La diplopie disparait.

L'occlusion de la paupiére est encore compléte, mais se
fait avec moins de force. Les deux faciaux sont parétiques
d’on géne et affaiblissement des mouvements volontaires;
les mouvements réflexes se font mieux. La langue ne pré-
sente pas d'atrophie, ni de parésie bien visibles, la moitié
droite offre de légers mouvements fibrillaires. Le voile du
palais se meut trés peu, la luette n’est pas déviée. Les ré-
flexes du pharynx et du palais sont diminués. Les liquides
reviennent par le nez. La respiration est affaiblie; I'expec-
toration, la toux sont faibles. Faiblesse de tous les groupes
musculaires des membres supérieurs. Les bras sont amaigris,
les muscles flasques, mais sans mouvements fibrillaires. Les
extrémités inférieures, surtout celle de gauche, sont faibles;
réflexes patellaires conservés. La sensibilité est partout nor-
male. L'irritabilité électrique (faradique} dans le domaine
du facial, de la langue du palais, des muscles respiratoires
est normale.

17 aotit. Avec les régles vient l'aggravation des symp-
tomes : La déglutition est bonne le matin, difficile le soir ;
salivation continuelle, expectoration impossible, respiration
accélérée.

18 aoiit. Lie matin pouls 120, le soir 104; respiration su-
perficielle, la déglutition se fait bien.

21 aout. Morte par paralysie du ceeur.

Autopsie.

A l'examen détaillé du systéme nerveux on ne constate
aucune lésion digne d’étre mentionnée, sauf une hémorrhagie
récente dans le noyau du nerf oculo-moteur externe et la
ténuité des racines de la dixiéme et de la douziéme paires,
mais non des nerfs moteurs des muscles parésiés.
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Observation de Bernhard.

Menuisier 4gé de 44 ans.

Pas de maladies vénériennes, sauf la blennorrhagie en
1866. Bien portant jusqu'en 1886 ; il avait perdu lodorat
cing ans auparavant.

Au mois d'aout 1886, le malade se plaint de fatigue, de
faiblesse et d’une sensation pénible de tension dans les yeux.
Le 1t novembre 1886 blépharoptose double, mais plus
accentuée a droite; les frontaux suppléent a la fonction
défectueuse de I'élévation des paupiéres; les pupilles réa-
gissent bien a la lumiére, I'accomodation est normale. Les
mouvements de |'ceil droit se font bien; il existe a P'eeil gauche
une parésie du muscle droit supérieur (diplopie croisée ma-
nifeste), les autres muscles sont normaux. La déglutition se
fait bien, quant aux muscles de la mastication, aprés avoir
bien fonctionné pendant un moment, ils sont pris ensuite
d’une fatigue telle que le malade peut a peine fermer les
méchoires ; le trijumeau sensitif est intact.

Cet état persiste pendant tout le mois de novembre. Dans
les mois de décembre et janvier 1887 il v a une telle amélio-
ration qu'on abandonne tout traitement (J K, courant
galvanique) et le malade sort de I'hopital.

En juillet 1890, le malade revient.

Depuis le mois de Mai, il ressent une grande faiblesse &
la nuque, pendant le travail et la marche ; il ne peut pas
tenir la téte qui tombe tant6t en avant tant6t en arriére;
la région de la nuque est excavée, les mouvements de la
téte douloureux, la rotation a droite est surtout difficile.

L’excitabilité électrique des muscles de la nuque a
diminué, il y a des douleurs spontanées et provoquées dans
la région de la nuque. Avec tous ces symptomes réapparait
la fatigue aprés une mastication prolongée. La déglutition
devient difficile, la salive s'accumule, et le malade a une
sensation d'étranglement au niveau de la gorge. La parole
est facile si le malade n’est pas fatigué, dans ce cas sa voix
est nasonnée ; les mouvements de la langue sont conservés,
itn'y a pas d’atrophie, ni de tremblement et rien au voile du
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palais et pourtant la prononciation de [, n est génée. Le
facial supérieur parait étre intact; les muscles {rontaux et
orbiculaires se meuvent bien, ils ont conservé la force et la
vitesse de leur contraction. Pas d’asymétrie & la face. Les
lévres se fatiguent aprés une longue conversation ; le malade
ne peut siffler.

Léger ptosis du coté droit. Les mouvements des globes
oculaires sont libres, pas de strabisme, pas de diplopie,
réactions pupillaires normales. L’état général est satisfaisant.
L’appétit, le sommeil sont bons. T.a démarche est normale,
les sphincters normaux ; mais le malade se fatigue vite au
travail, les bras, le gauche surtout, sont faibles. Pas d’atro-
phie musculaire, ni mouvements fibrillaires, ni changements
importants dans lirritabilité électrique. Le malade a été
revu au mois de septembre. Au mois d’aout, il a essayé de
travailler, mais il se fatiguait vite et fut obligé de rentrer a
I'nopital. 11 souffre de dyspnée en marchant, mais pas au
repos. La respiration est un peu accélérée (22); pouls régu-
liers 88-90. Malgré les nlaintes de fatigue habituelle pendant
la mastication, la force des machoires et les mouvements
latéraux sont conservés; au laryngoscope la corde vocale
gauche parait se mouvoir moins vite que la droite. L’excita-
bilité électrique des muscles de la face et de la langue est
conservée.

Le traitement par J K et le courant galvanique produit
une amélioration progressive qui persiste jusqu’au 4 octobre,
jour ou le malade est examiné pour la derniére fois.

Le 5 octobre son état s'aggrarve, il perd la parole et aprés
une heure d’agonie, il meurt, probablement par paralysie
des centres respiratoires.

Pus d'autopsie.

Observation de Hoppé.

Homme 4gé de 40 ans, forgeron. Recu a la clinique le
25 mars. Les antécédents héréditaires n'offrent rien de par-
ticulier. Bonne santé antérieure, sauf qu'il souffre actuelle-
meant encore et depuis I'age de 28 ans de Lourdonnements
d’oreilles. '



Depuis 3 semaines la déglutition devient difficile, il perd
le gout et accuse une faiblesse dans les muscles des méa-
choires. En méme temps la parole devient indistincte et
nasounée ; il y a chute des paupiéres. sueurs nocturnes ; le
sommeil est agité. II y a constipation. Miction normale.
Lrappétit est bon.

Le 26 mars 1889 on constate : un ptosis presque complet
a droite, & gauche la paupiére recouvre le quart supérieur
de la pupille. Lies mouvements des globes oculaires sont
libres. Les commissures de la bouche sont abaissées, mais il
n'y a pas d’asymétrie; la langue ne présente pas de parésie,
ni d’atrophie. La parole est nasonnée, le voile du palais a la
phonation est paresseux. Les pupilles sont normales. La dé-
glutition des solides se fait en deux temps, mais les aliments
ne reviennent pas par la bouche et ne provoquent pas de
toux. Les liquides ne reviennent pas parle nez. Les mouve-
ments des cordes vocales sont limités; la gauche, pendant la
phonation, prend une forme concave. Pouls normal. L’acuité
auditive est diminuée. La motilité des extrémités est nor-
male; réflexes patellaires conservés. Le ptotis des deux
paupiéres s'accentue encore.

Le 31 mai 1889. 11 s’accuse une parésie du muscle droit
interne pour l'eeil droit et du muscle droit supérieur-pour
il gauche, les autres mouvements oculaires sont normaux.

Le 28 juin. Fatigue extréme pendant la mastication. Le .
12 septembre la mastication et la déglutition se font mieux.
Le voile du palais se meut peu & la phonation, le ptosis
diminue, mais les mouvements des paupiéres sont faibles ;
ceux des lévres se font bien. Parole nasonnée; I'excitabilité
électrique est normale.

Le malade sort de I'hopital le 15 septembre dans un état
de santé bien amélioré, mais qui, 6 mois apres, se gate de
nouveau et I'oblige a rentrer & 'hopital.

Le 9 mai 1890; on constate divers troubles de la parole,
de la mastication, de la déglutition ; les liquides reviennent
par le nez, la parole est nasonnée; les lettres s, f, i, pro-
noncées indistinctement ; b prononcé mb ; le voile du palais
est immobile 4 la phonation, la langue n’est pas atrophiée,
ses mouvements sont libres. Les nsouvements des levres sont
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conservés, mais le malade ne peut siffler, les muscles mas-
ticateurs sont trés faibles. En outre léger ptosis gauche,
mouvements oculaires normaux. affaiblissement des bras,
manifeste surtout & I’abduction, et dans les mouvements de
Iépaule et du coude. Il y a une parésie du crico-thyroidien
postérieur, la fente glottique ne s’¢largit pas pendant I'inspi-
ration. L’ouie est trés faible ; la vision normale. Plus tard le
ptosis devient bilatéral, plus accentué a droite. Tous les
mouvements des extrémités lnférieures sont libres. La déglu-
tition est moins génée ; elle nécessite encore plusieurs mou-
vements consécutifs, mais les liquides ne reviennent plus
par le nez.

Le 13 mai 1890. Pouls 104, Aggravation générale ; les
bourdonnements d'oreille sont augmentés. Dysphagie com-
pléte, mastication imposeible ; augmentation de la tempé-
rature, rdles sibilants.

Le 14 mai. Les symptomes s’aggravent d’heure en heure,
on nourrit le malade avec une sonde. Lévres cyanosées,
pouls petit, température 39,1 le soir, 38,1 le matin. Mort.

Autopsie. Ganglion caséifié au niveau des grandes bron-
ches. Pas d'autres lésions macroscopiques dignes de re-
marque. Is'examen du systéme nerveux fait avec tous les
soins possibles ne reléve aucune altération, sauf de petits
foyers d’hémorrhagie récente survenue évidemment pendant
'agonie dans le noyau central et le noyau de Westphal-
Edinger du coté droit, dans le noyau du vague et un foyer
dans le domaine des tubercules quadrijumaux.

Observation de Schaw.

Malade 4gé de 37 ans, boulanger. Vient 4 'hopital le 11
février 1887. A toujours été bien portant. La maladie actuelle
commenca il y a 6 mois par une diarrhée qui dura quinze
jours, en méme temps il ressentit une faiblesse dans les
extrémités, puis une difficulté a la mastication. Le malade
se plaint de troubles dansla parole et dans la déglutition.
Les troubles sont peu accusés le matin, mais augmentent
vers le soir. L’expectoration étant difficile, 'accumulation
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du mucus bronchique produit Vétouffement. Accés de
dyspnée dans les quinze derniers jours. Ne peut pas marcher
seul sans risquer de tomber, ni s’habiller seul. Etant assis, il
ne peut croiser les jambes sans s'aider de ses bras. La parole
est lente, indistincte, mais n'est pas nasonnée, il n'y a pas
de parésie du voile du palais. La bouche reste entr’ouverte,
mais il n'y a pas d’écoulement de salive. Le facial inférieur
est pris : impossibilité de siffler, souffler une bougie, etc. Le
facial supérieurest libre, le malade ferme les yeux avec force;
les mouvements de la langue sont posssibles ; la mastication
est trés dilficile et le malade, pour soulever la machoire in-
férieure, doit s'aider de ses mains.

Les lévres sont paralysées (il ne peut tenir une pipe).
Pendant la déglutition le malade doit rejeter la téte en
arriére, sinon les liquides reviennent par le nez. Les cordes
vocales sont normales, les pupilles, les muscles des yeux
idem. Pas d’atrophie dans les extrémités, mais la muscula-
ture est mal développée. Réflexes plantaires normaux ; rotu-
liens, radiaux affaiblis ; abdominaux abolis.

Il entre a I'hépital le 12 février, a de la dyspnée dansla
soirée, de la cyanose, de la paralysie des muscles intercos-
taux. La respiration artificielle améne une amélioration.
Pupille normale, parole claire, pas d'asymétrie & la face.
Impossibilité d'avaler la salive & cause de la faiblesse des
joues et de la langue; expectoration difficile. Respiration
courte, rien de particulier dans le larynx, pas d’obstacle a
I’entrée de I'air ; mains froides.

La respiration artificielle devient & la fin inefficace et le-
malade meurt.

A lautopsie aucune lésion.

Observation de Rémak.

Jeune fille de 12 ans. Pére a eu un lupus & 18 ans, guéri ;
pas de syphilis. Mére bien portante.

La malade a toujours été d'une constitution faible et a eu
I'ouie faible du c6té droit.

En 1890, elle a eu la grippe qui s’est compliquée d'une



otite purulente, avec beaucoup d’écoulement. En méme
temps le Dr Luca constate une parésie du facial gauche
avec des contractions de la lévre supérieure, la bouche tor-
due, le rire changé. On l’envoie aux bains ou son otite
guérit, mais la bouche reste tordue. Peu aprés on constate
que les yeux restent ouverts pendant le sommeil.

En septembre la déglutition et I'élocution deviennent peu
a peu difficiles, I'expression du visage change, les levres
paraissent plus épaisses. Mouvements normaux, pupille nor-
male, rien aux extrémités, sauf une faiblesse des bras. La
langue est plate, n'a pas de mouvements fibrillaires ; la ma-
lade peut la mouvoir latéralement et la porter en avant
jusqu’aux lévres, mais sans relever la pointe.

Les muscles du voile du palais sont parésiés et rapide-
ment épuisés ; ses réflexes sont abolis, sa sensibilité normale
pas de EaR.

La malade ne peut pas crier a cause de la faiblesse des
muscles respiratoires. Les réflexes tendineux sont normaux.
Pas de phénomeéne du pied. Rien au cceur. Pouls 96-102.
La parole nasonnée et indistincte devient impossible aprés
un certain temps de conversation, ce qui est dii & la parésie
des muscles des lévres et de la langue.

Par le traitement galvanique et JK il se produit une amé-
lioration ; la parole devient plus claire, la déglutition se fait
mieux, mais la faiblesse des bras augmente.

6 octobre. L'expectoration est difficile et la dyspnée fré-
quente.

Le 16 octobre on observe des mouvements fibrillaires
dans la langue, la pointe de la langue ne peuat étre relevée
(en haut).

La malade se plaint de faiblesse dans les bras, qui n'est
pas constatée par 'examen objectif.

Le 21 octobre il y a une aggravation : pouls 120, trés
forte dyspnée par affaiblissement des muscles respiratoires.

La déglutition étant impossible, la malade refuse la nour-
riture ; on la nourrit avec la sonde.

L’électrisation du nerf phrénique et un lavement de chlo-
ral produisent une amélioration de la respiration et de la
déglutition. '
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Le 14 novembre la respiration devient plus difficile et la
malade meurt.
Pas d'aulopsie.

Observation
de MM. J.-B. Charcot et S. Marinaresco.

Nous la prenons in-extenso.

Un malade agé de 13 ans, présentait cliniquement les si-
gnes suivants : ophtalmoplégie externe compléte, paralysie
compléte des membres inférieurs, incompléte des membres
supérieurs du tronc et de la face; mort au bout de trois
mois avec phénoménes bulbaires. Les symptomes ont évolué
dans lordre indiqué: sensibilité, intellect, sphincters et
du coté des viscéres vien de particulier, sauf toutefois une
hypertrophie da corps thyroide existant antérieurement
a la maladie actuelle, mais plus marquée dans les
derniers temps. La mére elle-méme présentait une hyper-
trophie appréciable de cet organe. Pas de modifications
importantes de l'excitabilité électrique, aucune altération
qualificative ; c’est tout au plus si, dans quelques muscles, il
a existé de la diminution de la contractilité faradique et gal-
vanique. La maladie n'a été précédée ni accompagnée
d'aucun phénoméne général ; le malade, en apparence, n'a
été exposé en aucune facon 4 une cause d'infection et d'in-
toxication.

L’examen des centres nerveux, des nerfs et des muscles
n'a révélé que les lésions suivantes: petite hémorrhagie de
date toute récente autour de 'aqueduc de Sylvius et sur le
trajet des racines du moteur oculaire commun ; des hémor-
rhagies moins prononcées au niveau du noyau ventral du
nerf pneumogastrique. Tout le reste tout a fait normal.

Observation de Goldflam.
Premier cas de Goldflam.

Femme dgée de 30 ans, marchande de fruits. Entrée
a I'hopital 21 avril 1887.. Toujours bien portante, sauf
qu'elle a eu des maux de téte depuis sa derniére gros-
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sesse. Iille a eu 6 enfants; ses couches furent toujours
accompagnées d'une grande perte de sang. LElle a été
constamment maltraitée par son mari qui la frappait,
surtout & la téte; en outre, étant fruitiere, elle était exposée
toute la journée aux rayons du soleil. La maladie actuelle
commence au mois d'aout 1886 par des douleurs atroces a
la nuque, du ptosis et de la diplopie. Le ptosis droit reste
permanent, mais I’eil gauche s'ouvre sous l'influence des
médicaments. En septembre 1886, elle a des évanouisse-
ments, en novembre faiblesse dans les bras et deux fois une
syncope ; en février 1887, la parole devient indistincte, sur-
tout dans l'aprés midi, la déglutition est difficile, les liquides
reviennent par le nez, la faiblesse dans les membres I'oblige
a gavder le lit; en méme temps elle a des douleurs et des
fourmillements dans tout le corps; a la fin de mars, l'état
des bras s’améliore, maisil survient des crises d’étouffernent.

Status. La malade est d’une taille élevée, bien conformée,
avec la musculature peu développée, la peau pigmentée, sur-
tout au thorax; & la cuisse des plaques de psoriasis. En avril,
la respiration est superficielle, avec participation des muscles
accessoires ; parésie du diaphragme. Cceur: rien de parti-
culier. Pouls 100-130.

Les mouvements da tronc et de la téte sont faibles, la
fatigue vient vite. Les plis naso-labiaux sont effacés, les
mouvements mimiques sont faibles; la langue est amaigrie,
ne peut étre appliquée contre le palais, n'atteint pas les
rebords dentaires supérieurs ; les aliments ne peuvent étre
remués dans la bouche et s’Taccumulent entre les joues et les
gencives; le voile du palais s'¢leve faiblement pendant la
phonation et & lirritation mécanique ; la déglutition est
génée, les aliments s’arrétent au pharynx et ne peuvent étre
régurgités. Lia toux est faible et sans timbre; la voix est
nasonnée. Le lagophtalmos est plus fort a4 droite, les mou-
vements des yeux sont limités, surtout de l'eeil droit. Les
mouvements & droite des deux yeux sont plus libres que
tous les autres. L'irritabilité électrique est diminuée,
surtout dans les petits muscles de la main. Accés de
dyspnée tous les jours, le soir surtout. Elévation de
température jusqu'a 39. Bientot il se produit une amélio-
ration qui se manifeste dés que la température tombe: la
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dyspnée diminue d’intensité, puis disparait, la respiration
devient libre, le pouls moins fréquent; la déglutition se fait
mieux ainsi que les mouvements de la langue et des yeux,
les réflexes patellaires réapparaissent ; cependant il persiste
une parésie des extrémités. Lia malade quitte la clinique en
juin 18887 étant au quatrieme mois de la grossesse. Ces
ameéliorations conduisent peu & peu & une guérison com-
plete. Les nouvelles du 20 décembre 1870 anncncent qu'elle
se porte bien et a eu déja deux enfants.

Pendant toute la durée de la maladie on constate une
variabilité dans l'intensité de tous les symptomes morbides :
le matin, I'état de la malade était meilleur, il s'aggravait
dans Paprés-midi et empirait surtout le soir.

Deuxiéme cas de Goldflam.

Homme 4agé de 25 ans, domestique. Bonne santé anté- .
rieure, bonne constitution. Pas de syphilis ni de diphtérie,
pas d’intoxication saturnine ou alcoolique, pas de maladies
infectieuses. La maladie débute sept semaines avant son
entrée a la clinique, par une douleur a la nuque et des ver-
tiges.

Ensuite apparaissent les troubles de la parole et de la dé-
glutition, une faiblesse dans les bras et les jambes et des
douleurs déchirantes aux épaules et aux lombes. La fai-
blesse devient telle que le malade se meut avec peine dans
son lit qu'il garde pendant quatre semaines.

Pendant tout ce temps il avait de la constipation et de la
fievre au début, mais cette derniére assertion du malade
n'est pas stre. Au bout de 6 semaines, il se fait une amélio-
ration et le malade vient a la clinique le 22 décembre 1891.

Le malade est pale ; musculature bien développée; pouls
90, respiration 18. Le nasonnement de la parole va s’accen-
tuant & mesure qu'il parle. Le voile du palais est pea mo-
bile pendant la phonation et lirritation -mécanique. Les
réflexes pharyngiens sont diminués. La salive s’accumule,
la déglutition est génée, surtout pour les solides, les liquides
retournent par le nez; 'air, pendant que le patient gonfle
les joues ou fume, s'échappe par le nez. La mastication est
fatigante, les mouvements latéraux des mdachoires sont diffi-
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Rien dans les muscles de la face. Deux jours aprés, lago-
phtalmos plus accentué & droite. Les yeux restent non cou-
verts par les paupiéres, le regard est dirigé ¢n bas (symp-
tomes de Graefe).

La conjonctive est hypérémiée et I'épithélium est épaissi.
Pupille normale, acuité visuelle = 1. Les muscles de la
nuque, les sterno-cléido-mastoidiens et les trapézes sont
faibles.

La téte a la tendance & tomber en avant. Les mouve-
ments des extrémités supérieures sont faibles; impossibilité
de lever les bras horizontalement, mais la force des bras est
bien conservée; au dynamométre, 39 a droite et 30 a
gauche.

Les jambes sont faibles ; a la marche le malade se fatigue
vite. Sensibilité normale. Respiration superficielle, mais pas
de dyspnée. La vessie et le rectum sont normaux.

Le 28 décembre le malade se sent mieux, mais cette amé-
lioration n'est pas permanente ; 1l éléve plus facilement les
jambes et les bras; au contraire, la déglutition se fait mal
et le malade avale souvent de travers. Le 9 janvier 1892 la
déglutition va déja mieux. Le malade peat fumer, gonfler
les joues. Les paupiéres se ferment bien, mais les jambes
sont vite fatiguées et aprés 8 ou 9 élévations s’épuisent et
retombent. La méme chose s'observe dans les bras. Le ma-
lade a une angine simple. Les réflexes patellaires sont fai-
bles et ne sont appréciables qu'avec la méthode de Jen-
drassik.

La mastication aussi est affaiblie; quelques mouvements
des muscles masséters produtsent une sensation de fatigue
dans la mdchoire inférieure; pendant l'action de se mou-
cher, I'air passe par la bouche.

En février, la fatigue est rapide aprés la marche; le symp-
tome de Graefe est moins prononcé; l'air pe passe plus par
la bouche pendant que le malade se mouche; la respiration
est plus profonde; la déglutition presque libre, mais difficile
a la fin du repas; la diminution des rétlexes du voile du pa-
lais est moins prononcée. L’état général est meilleur, mais
celte ameélioration n’est pas permanente; il y a des jours
ol le malade se sent plus mal.



Vers le milieu de février le malade se plaint de fatigue
générale et de douleurs & la nuque; les membres s'épuisent
vite aprés les mouvements, mais un moment de repos suffit
pour que les mouvements acquiérent leur amplitude anté-
rieure; la fatigue d'un membre influe sur la fonction d'un
autre, l'irritabilité électrique reste normale aprés et avant
la fatigue.

Au mois de mars, les réflexes des genoux sont difficiles a
provoquer, surtout & droite ; le malade peut faire un léger
travail, se fatigue moins; dynamomeétre = 47 pour la main
droite, 37 pour la gauche; la sensibilité et les réflexes de la
glotte sont normaux.

Une notable amélioration se maintient pendant le mois
d'avril, mais le malade ne peut travailler qu'avec difficulté;
la fatigue, moins prompte, survient aprés des mouvements
de longue durée; le rétablissement se fait plus vite. Lorsque
le malade est resté un certain temps sans faire de mouve-
ments de déglutition, il éprouve une sensation de raideur au
pharynx qui n’entraine, du reste, aucun trouble de cette
fonction. .

En février 1893, 'amélioration continue,. mais le malade
éprouve encore quelque temps de la fatigue, qui bientot
disparait. La derniére visite du malade eut lieu le 4 février
1893, il avait les réflexes variables dans leur intensité, mais
toujours difficiles & provoquer, surtout du coté droit.

Le traitement avait consisté dans une galvanisation mé-
thodique, tous les jours pendant plusieurs mois {courant
ascendant de 2-3 M. A.} J, Fe, As & l'intérieur.

Troisiéme cas de Goldflam.

Ilomme agé de 25 ans.

A 15 ans, il a eu une fiévre typhoide qui dura trois mois,
suivie de troubles psychiques, guéris complétement aprés
4 mois.

L’ouie d’un coté restée plus faible, et lz malade ne garde
aucun souvenir de ce qui s’est passé. Pas de maladies véné-
riennes, pas dalcoolisme, aucun stigmate hystérique. La
maladie commence 4 mois avant l'entrée du patient a ['ho-
pital, sans cause connue, par une grande faiblesse des ex-
trémités supérieures et inférieures, faiblesse qui atteint son
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maximum en deux semaines. Eosuite vient la fatigue pen-
dant la mastication, surtout dans la machoire inférieure.
Ces symptomes s’accentuent progressivement avec des
oscillations et des rémissions. Le malade ne peut s’habiller,
et au moindre mouvement des extrémités, il sent une fati-
gue extréme accompagnée d'une dyspnée. Les muscles de
la nuque sont aussi faibles, il doit soutenir sa machoire in-
férieure pour empécher la téte de tomber.

Le 21 avril 1892, le facial inférieur est parésié, le malade
ne peut gonfler les joues, ni siffler, ni rétrécir la bouche.
Les yeux se ferment bien ; la langue et le voile du palais
sont normaux ; la déglutition est bonne ; la mastication dif-
ficile.

Les réflexes de la méachoire inférieure sont vifs. Le malade
se fatigue en parlant, la voix devient basse; il apparait une
dyspnée qui n'existe pas au repos. Le deltoide est le plus
atteint, 'abduction est empéchée par le moindre obstacle.
L'épuisement des muscles est tel, qu'aprés 15 élévations, les
bras ne s’élévent plus. Dynamometre & droite 44, & gau-
che 43.

Les mouvements produisent un épuisement complet dans
les extrémités. Les réflexes, en général, sont exagérés. Le
malade ne peut s’asseoir qu'a I'aide de ses bras, les muscles
abdominaux étant trés faibles. L'irritabilité électrique est
normale. Sensibilité intacte, sphincters idem. Urine nor-
male. Traitement galvanique. A Tintérieur : extract. sec.
cornut. ;

Ao commencement du mois de mai, il y a, tantot de I'ag-
gravation, tantot de 'amélioration dans tous les symptomes
morbides susmentionnés.

Le 4 mai, le malade ne peut tenir la téte, monter les es-
caliers, étendre les doigts aprés avoir écrit une lettre; il y
a de la dyspnée et de la diarrhée ; le calomel améliore I'état
du malade, mais il subsiste encore une grande fatigue; en
outre, les liquides ingérés sortent par le nez.

Le 12 mai la faiblesse augmente, le malade pour monter
un escalier s’appuie sur ses quatre membres.

Du 18 au 23 mai, amélioration progressive : la fatigue se
produit moins vite, I’épuisement des bras vient seulement

3



aprés 50 c¢lévations, le malade peut courir, gonfler les
joues. :

Du 3 au 27 juin, la faiblesse des jambes réapparait, le
malade ne peut monter seul les escaliers; sa téte tombe en
avant; s'il se tient un instant dans une position inclinée, il
éprouve ensuite une sensation de chaleur dans 'omoplate
gauche. Cette aggravation diminue bient6t, mais on cons-
tate une parésie des doigts aprés quelques mouvements de
flexion ou d'extension.

Le 8 juillet une notable amélioration se manifeste, le ma-
lade quitte 'hopital.

Le 20 octobre on recoit sur son état les renseignements
suivants : la fatigue persiste encore, de méme que la sensa-
tion de chaleur dans la nuque et l'omoplate; le malade ne
peut pas travailler & cause de la fatigue; la mastication se
fait bien, mais il ne peut pas bien gonfler les joues.

Les renseignements recus le 15 mars 1893 apprennent que
Iamélioration se manifeste toujours et que le malade est
presque guéri.

Qualriéme cas de Goldflam.

Demoiselle agée de 22 ans, institutrice, vient en consul-
tation le 13 avril 1892. Le pére est mort de tumeur cérébrale
a 37 ans; la mére a un strabisme divergent congénital. Un
peu anémique, a souffert de maux de téte, surtout Ihiver
dernier, d’ailleurs se porte bien. La maladie a débutéily a
trois semaines, sans cause apparente par un mal de téte avec
tremblement des paupiéres, et diplopie de courte durée; au-
trement les yeux sont normaux. Une semaine aprés, appa-
raissent 'oppression, la faiblesse dans les bras et les muscles
de la nuque, la paupiére droite tombe ; fatigue de la masti-
cation ; la machoire inférieure tombe et doit étre soutenue

par la main ; les liquides passent par le nez, la malade se
fatigue en parlant et a la voix nasonnée. Pas de stigmates
d’hystérig. Les régles sont normales. Pouls 90. La paupiére
sapérieure du coté droit recouvre la cornée jusqu'aux deux
tiers ; elle peut étre encore relevée a I'aide du muscle frontal.

La pupille réagit bien, les mouvements des yeux sont nor-
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maux, les réflexes palpébraux et conjonctivaux sont con-
servés. Pas de symptomes de Grefe. Le facial supérieur
agit bien, le facial inférieur est parétique des deux cotés
d’ot impossibilité de siffler, etc. Parésie du palais; les
réflexes sont diminués, et en méme temps insensibles au
toucher, mais les mouvements, pendant la phonation, sont
conservés, la luette est déviée a gauche, la langue est amai-
grie. La déglutition est bonne, la parole devient nasonnée
aprés une longue conversation; tous les muscles de la mas-
tication sont faibles; la nutrition est entravée par la défec-
tuosité d’'une mastication difficile. La téte a la tendance a
tomber en avant. La malade, une fois couchée ne peut se
relever, elle ne peut ni rester assise sans étre appuyée contre
le dos de la chaise, ni lever les bras a cause de la faiblesse
des muscles, surtout des deltoides. Les mouvements des
extrémités inférieures sont conservés, mais leur force est
diminuée, quoique la fatigue soit peu marquée. Une légére
dyspnée se produit aprés la marche. Le matin, I'état s’amé-
liore, le ptosis est moindre, mais la faiblesse des membres
est sl marquée que la malade ne peut, ni se peigner, ni
s'habiller. L’oppression et la lourdeur de la téte disparaissent
pendant le repos, mais apparaissent pendant la marche. Dés
que la malade a mangé, la machoire devient lourde, la pa-
role embarrassée, l'état s’aggrave. C'est vers le soir en
général que I'état de la malade empire. Les choses se passent
ainsi depuis son entrée, soit du 13 avril 1892 au 31 mai.
Aux variations de {l'intensité dans ces phénomeénes mor-
bides énumérés, s'ajoutent encore, durant ce temps, la géne
de déglutition et la difficulté & mouvoir la langue, qui
s'accentuent de plus en plus. Il y a des jours ou la malade
ne peut lever la téte du coussin, ni se mouvoir dans son lit
et une forte dyspnée suit immédiatement toute tentative de
mouvement. Il y a de fréquents accés de suffocation. Le 31
mai, il y a amélioration, la déglutition se fait mieux, le
ptosis est moindre, mais la respiration est superficielle 36.
Pouls 98-100. Il y a accés de suffocation, par moments, tres
graves. La malade peut quitter le lit. Pendant le mois de
juin: accés de suffocation par la pénétration des aliments
dans le larynx. Du 22 juin au 15 aott ; pouls 120-130, res-



piration superficielle, dyspnée avec cyanose, faiblesse de
I'expectoration ; aprés injection d’apomorphine tous les phé-
noménes-s'atténuent. Plus tard le ptosis disparait, mais la
mastication reste défectueuse. Puis amélioration : la déglu-
tition se fait bien, mais les mouvements sont encore faibles :
la malade peut marcher. Il continue ay avoir des oscillations
dans I'état de la malade. Traitement : fer, strychnine, séjour
a la campagne. Du 5 aolt au 5 septembre, amélioration
prononcée dans les mouvements et la parole. Ensuite la ma-
lade a une angine folliculeuse avec un abceés péritonsillaire,
accompagnée de dyspnée, palpitations, le ptosis droit devient
trés [prononcé, la langue est déviée a droite. Cet état dure
quelques jours, puis tout s'améliore. Le 5 septembre, pas
de ptosis, la malade peut mouvoir la langue sans qu'il y ait
de déviation, peut siffler; la méchoire inférieure n'a pas
besoin d’étre soutenue, la mimique se fait bien, la démarche
est sire ; augmentation de poids. Pas de fatigue aux bras,
mais la mobilité du palais est encore faible. La guérison est
presque compléte. La malade revient au mois d’octobre
avec l'aggravation des symptomes : Elle est plus pale ; voix
nasonnée, palais peu mobile, la mimique se fait mal, efforts
pour lever les bras. Cet état continue avec améliorations et
exacerbations jusqu'au mois d'avril 1893, ot l'on constate
de nouveau une amélioration. Le traitement avait consisté
en faradisation, fer, quinine et Secaél, cornut.

Observation de Pinelés.

Premier cas.

Femme dgée de 25 ans, issue d'une famille bien portante.
Sa mére dit qu'elle a toujours été trés délicate ; elle a eu &
7 ans la rougeole, a 12 ans la fidvre intermittente, & 14 ans
la fievre thyphoide ; régles depuis 14 ans toujours réguliéres
et sans douleurs; & 17 ans s'est mariée, a eu 5 enfants, dont
un est mort ; mari bien portant. Lies malaises ont commencé
en 1891 au mois de juillet. La malade étant a la promenade,
sent ses jambes fléchir subitement et elle tombe. Depuis cet
acces elle ressent une faiblesse dans les jambes et quelques
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temps aprés dans les mains; elle laisse tomber les objets.
Au mois d’octobre, on constate chez elle, vers le soir et plus
tard pendant la journée, un ptosis; quelques semaines plus
tard la faiblesse des mains augmente ; elle ne peut s’habiller
elle-méme, en méme temps on observe la difficulté de la
déglutition. La parole devient nasonnée; lorsque la malade
est fatiguée, sa voix devient faible et enrouée. Dans I'hiver
1891-1892, un traitement par la quinine et la galvanisation
améliore son état. En été 1892, se produit une aggravation
sans cause apparente; faiblesse générale, difficulté de la
mastication et de la déglutition et parfois dyspnée. On
observe des oscillations dans les symptomes, vers le soir. Au
mois de novembre la malade vient & I’hdpital.

Elat actuel.

La malade est péle, amaigrie, {ront lisse, parle difficiie-
ment, nasonne, prononce mal les lettres, aprés la conversa-
tion sa voix devient faible et enrouée. Ille présente un
ptosis de la paupiére supérieare qui recouvre un quart de la
pupille; les mouvements des globes oculaires sont libres;
pas de nystagmus; les pupilles sont normales, réagissent
bien. Parésie des muscles orbiculaires des paupiéres: la
fermeture des paupiéres ne se fait pas complétement, a
gauche surtout, mais provoque un plissement da front. Il
existe un léger tremblement des muscles du menton; la ma-
lade ne peut siffler, rétrécir la bouche, etc. Les mouvements
de la langue sont conservés. la déglutition et la mastication
se font bien. Le voile du palais est intact, I'ouie, I'odorat, le
gout, normaux. Les muscles du cou et des extrémités sont
amaigris, mais pas d’atrophie, les mouvements sont con-
servés, mais la force est diminuée, et 'exercice musculaire
provoque une faiblesse allant jusqu'a la paralysie. Pas
d’ataxie, pas de tremblements, pas de signe de Romberg.
Les réflexes du voile du palais sont diminués, ceux des
extrémités supérieures conservés, ceux du genou sont
moyens. L’irritabilité électrique est normale. Aprés 6 se-
maines, mort par suffocation.
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Deuxieme cas de Pineles.

Femme agée de 23 ans.

Sceur morte de méningite a 6 ans, l'autre souffre depuis
9 ans d'arthrite et de goutte. Lia malade a eu a 4 ans la
rougeole et une laryngite en 1888.

Pendant la grande épidémie de l'influenza en 1890, elle
fut atteinte de cette maladie dont elle garda, pendant quel-
ques mois, une faiblesse générale qui céda au traitement
par les eaux de Levica. Pendant une année, elle se sent tout
a fait bien portante, mais au mois de janvier 1892 elle ac-
cuse de la difficulté & prononcer la lettre R; dans le courant
des semaines suivantes les mouvements de la langue et des
lévres se font difficilement, en méme temps la parole de-
vient nasonnée, la déglutition est par moments génée, par-
fois méme la nourriture reste dans le gosier et provoque
des crises d'étouffement. Les symptomes se développent
dans le courant de deux moils, ensuite restent stationnaires.

On constate un affaiblissement des muscles des lévres, la
préhension est abolie ; pendant le rire la l&vre supérieure se
renverse en haut.

Depuis le mois de juillet 1892 survient un ptosis et les
bords palpébraux ne s'appliquent pas bien I'un contre l'au-
tre. En automne la malade éprouve une sensation de lour-
deur dans les extrémités et, dans les derniers temps, de la
difficulté a bouger la téte; cette difficulté n’existe d'abord
pas le matin, puis elle apparait pendant la journée et va en
augmentant. Pas de douleurs. La vue, I'ouie sont normales ;
pas de diplopie, rien d’anormal du c6té de I'intellect.

Réglée depuis 16 ans, pendant les 4 derniéres années a
ses régles toutes les deux semaines. Pas d’infection (sy-
philis).

Etat actuel.

Le 14 février 1893 : la malade est d'une petite taille,
amaigrie, pale, 'expression pleurarde. Le ptosis augmeante
vers le soir, les pupilles sont larges, surtout & gauche, réa-



gissent bien. Lies mouvements des yeux sontlibres. Diplopie
verticale passagére. Rien a l'ophtalmoscope. L’ouie, I'odo-
rat, le gott sont bons. Parésie des deux faciaux. Orbiculaire
des paupiéres : les bords palpébraux ne se rapprochent pas
bien. Orbiculaires des lévres : le siffler ne se fait pas. La
mimique est génée, il y a du trismus.

La sensibilité de la face est intacte. La langue présente
une certaine atrophie ; les bords iégérement {froncés, deux
gonflements médians paralléles au raphé, des mouvements
limités, pas de contractions fibrillaires. Le voile du palais
se meut peu pendant la phonation ; il est peu sensible & I'at-
touchement. Le langage est nasillard, incompréhensible.
La mastication se fait bien; la déglutition est génée par le
fait que le bol alimentaire se forme mal et est difficilement
porté dans l'arriére-bouche.

Les liquides reviennent par le nez. Quant aux aliments
solides la malade ne parvient a les avaler que par plusieurs
mouvements successifs de déglutitions, mais souvent aprés
une toux convulsive, ils reviennent aussi par le nez. Pas
d’atrophie musculaire, tous les mouvements sont libres,
mais lents.

La sensibilité est normale, les réflexes des extrémités su-
périeures sont moyens, les patellaires augmentés. Rien au
ceeur, ni aux poumons, respiration costale 18; pouls régu-
lier. On observe des oscillations dans les symptomes, aggra-
tion vers le soir, bonnes et mauvaises journées. La faiblesse
va parfois jusqu’a la paralysie et la déglutition devient im-
possible. Un traitement arsénical et la galvanisation produi-
sent une amélioration qui va toujours de mieux en mieux,
de sorte que la malade quitte la Clinique le 15 mai 1893,
mais quelques jours aprés meurt chez elle & Ja suite d’un
acces de suffocation. Pas d’autopsie.

Troisiéme cas de Pineles.

Femme de chambre agée de 27 ans.

Rien de particulier dans ses antécédents héréditaires. An-
gine & 9 ans suivie d’une paralysie du voile du palais, lan-
gage nasillard, déglutition difficile, diplopie; tous ces phé-
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nomenes disparaissent au bout de six semaines ; autrement
bien portante.

La maladie actuelle commence subitement le 1¢" juin 1891
par des maux de téte et des vertiges trés forts de sorte que
la malade ne peut pas marcher. Ces maux de téte et ces
vertiges cessent, mais il apparait un ptosis droit, ensuite la
diplopie droite passe, le ptosis disparait le matin et réappa-
rait aprés la fatigue.

Le traitement galvanique produit une amélioration qui
dure 9 mois, jusqu’'a I'été de 1893. A cette époque la malade
doit avoir eu beaucoup de chagrin et elle s’apercoit que sa
voix devient nasonnée, qu’elle se fatigue vite en parlant et
doit faire des poses ; ensuite survient de la difficulté dans la
déglutition des solides, dans les mouvements des lévres, des
bras et des jambes. Les liquides ingérés montent par le nez,
elle a de I'éloutfement en montant les escaliers et des atta-
ques de dyspnée, méme pendant le repos. Elle vient alors &
la Clinique.

A l'examen on constate :

Gxpression apathique, front uni, bouche entr'ouverte, plis
naso-labiaux presque effacés. Le coin droit de la bouche
reste en arriére pendant les mouvements, la fermeture des
yeux est prompte, les lévres sont parétiques; elle ne peut
pas siffler, ie masséter droit se contracte moins. La langue
tremble un peu, le voile du palais droit n’est pas mobile &
la phonation, la luette est attirée a gauche. Irritabilité élec-
trique-normale. Réflexes patellaires un peu augmentés,
pas de clonus au pied,

La vue, la pupille, I'occlusion des yeux sont normales.
Tous les mouvements sont conservés, mais il existe de la
fatigue. La force est diminué : la malade ne peut faire que
10 élévations des bras, le dynamomeétre marque 21 & la main
droite. 18 a la gauche. Le tact, la sensibilité, la température
sont normaux.

Traitement : Arsenic et galvanisation. A des aggravations
succédent des améliorations.

La malade quitte la clinique le 3 octobre 1893, mais elle
ressent encore de la faiblesse, ptosis léger qui augmente
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avec I'éclairage ; le langage, normal pendant la journée,
devient nasillard vers le soir.

20 janv. 1894. Aggravation aprés la danse. La faiblesse
des jambes est si prononcée qu’elle garde le lit et le ptosis
se répéte plusieurs fois de suite.

Le 7 février 1894 la malade est présentée au congrés de
Psychiatrie.

Sauf un léger ptosis droit et un léger nasonnement tous
les symptomes ont disparu. En été elle a une angine a la
suite de laquelle se produit une nouvelle aggravation suivie
d’une amélioration.

En novembre on constate un fort ptosis double, du trou-
ble dans la parole et dans la déglutition, mais le 16 novem-
bre ces symptémes disparaissent presque entiérement.

La fin est inconnue.

Observation de Jolly.
Premier cas.

Charles K., ouvrier agé de 15 ans, se présente & la Oli-
nique de la Charité le 19 aout 1890. Il est mort le 18 mars
1891.

Pas de maladies nerveuses dans la famille. Dans son en-
fance il a eu la scarlatine et la rougeole. Depuis quelques
années 1l est affecté d'un écoulement par les oreilles. Le
malade a avoué 'onanisme. Il dit avoir eu a exécuter des
travaux pénibles et fatigants, autrement il est bien portant.
La maladie commence par de la faiblesse dans les jambes,
qui devient telle que le malade peut a peine les soulever
pendant la marche. Un jour il tombe dans la rue et en méme
temps ressent des douleurs et des picotements dans la région
sacrée qui I'obligent a rester sur place un certain temps.
Un peu plus tard apparait la faiblesse dans les bras et dans
le tronc, le malade ne peut pas se tenir droit. Rien du c6té
les yeux. K., se plaint de la difficulté de parler, de douleurs
a la nuque, a la région sacrée, de vertiges fréquents. Jolly
croyait d’abord que c’était une variété d’atrophie musculaire
progressive. Depuis son entrée a I'hépital on constate que
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toute la musculature du malade est trés faible. Aprés une
marche de courte durée, 'épuisement est si prononcé que
K, ne peut plus marcher; de méme les mouvements des
bras sont trés faibles, impossibles quand le malade est déja
fatigué. Les réflexes patellaires sont un peu exagérés, les
autres normaux. La sensibilité est normale. La pupille et le
fond de 'cell ne présentent rien de particulier, pas de ptosis;
les mouvements des yeux sont conservés. Faiblesse dans les
muscles des lévres qui sont rapidement épuisés par 'action
de fumer, d’éteindre une bougie, de parler, de mastiquer,
d’avaler. La mastication est souvent suivie d’accés de
suffocation. L'épuisement musculaire est trés vite produit
par l'excitation €lectrique, les contractions s'affaiblissent de
plus en plus et ne peuvent bientot étre obtenues qu'avec de
trés forts courants. Il faut ajouter qu'un épuisement produit
par un irritant quelconque, persiste malgré l'intervention
d’un irritant d’autre nature (aprés I’épuisement par le cou-
rant électrique, les contractions volontaires sont impossibles;.
Le malade en mangeant avale de travers. Le 18 mars, il
meurt subitement par suffocation.

Deuxiéme cas de Jolly.

Garcon agé de !4 ans et demi. Issu d’une famille bien
portante, il n'a eu que des crampes dans sa seconde année
qui, du reste, ne se sont pas renouvelées depuis et il a tou-
jours eu une bonne santé. Il posséde une bonne constitution,
sa musculature est bien développée. Le début de la maladie
s'annonce en 1893 par une faiblesse de la vue & cause du
ptosis des paupiéres qui disparait le matin et aprés un repos.
Plus tard le malade tombe plusieurs fois en sortant du bain
et il ressent une telle fatigue dans les jambes aprés ces acci-
dents qu’il ne peut pas se relever pendant un certain temps.
Cette fatigue se fait sentir de plus en plus; le malade ne
peut plus monter les escaliers et tombe souvent en pleine
rue. Il apparait ensuite une faiblesse dans les bras, dans la
nuque et dans les lévres ; la déglutition devient pénible. La
langue ne présente rien de particulier. On ne constate ni
atrophie, ni hypertrophie musculaire, mais presque tous les
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muscles volontaires montrent une certaine faiblesse qui
s'accentue, surtout pendant les mouvements. Il se produit
un rapide épuisement, mais un repos de courte durée suffit
a restituer aux muscles leur force antérieure. La démarche
du malade rappelle celie qu’on observe dans 'atrophie mus-
culaire progressive: les premiers moments il march~ sans
appui, mais bientdt ses jambes s’embarrassent; oscillent, il
ne peut plus les soulever, avance un pied vers l'autre et
pousse ce dernier en avant, ensuite il n’est plus capable de
continuer sa marche et il tomberait si on ne le soutenait pas.
Si on l’engage a s’asseoir dans son lit, il le fait bien la pre-
miére fois, pour la seconde il n'y parvient qu'en s’ap-
puyant sur ses bras et s'il répéte la méme manceuvre six ou
sept fois de suite, il ne peut plus se relever du tout. Pendant
son séjour & I'hopital, qui avait duré un mois, aprés une
alternative d'oscillations dans tous les symptomes, il s'établit
enfin une amélioration progressive. Les muscles de la nuque
et des paupiéres fonctionnent maintenant bien; pas de mou-
vements fibrillaires, ni d’atrophie. Les réflexes sont de va-
riable intensité, la sensibilité est normale. Les pupilles
réagissent bien. Une cyanose qul apparaissait par moments,
n'existe plus. Mais la fatigue persiste encore: le malade ne
peut élever.les bras verticalement que deux ou trois fois de
suite, sa force est complétement épuisée par cet effort. La
quantité d’hémoglobine est normale.

En ce qui concerne lirritabilité électrique Jolly s’est
appliqué a 'examiner avec le myographe de Mosso et a
donné les tracés des contractions des muscles affectés soumis
aux différents irritants. Nous ne pouvons pas, malheureu-
sement, les reproduire ici et renvoyons le lecteur a l'article
de lauteur. Les résultats qu’il a obtenus méritent une
attention particuliéere.

Le courantinduit d'une courte durée, le courant induit d’in-
tensité ordinaire et le courant constant a la fermeture et & I'ou-
verture, donnent des contractions normales et I'on croit que
tout est normal. Mais si un courant tétanisant agit plus long-
temps sur les muscles ou sur leurs nerfs, on voit apparaitre
des phénomeénes d’épuisement musculaire absolument sem-
blables & ceux qu'on observe lorsqu’on fait exécuter au ma-
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lade des mouvements volontaires. Lorsqu’on agit sur le
muscle pendant quelques secondes par un courant d'induc-
tion, qu'on linterrompt pendant la méme durée de temps
pour reprendre de nouveau et ainsi de suite, on constate
bientst que le tétanos devient de plus en plus incomplet et
atteint bientdt un stade ou des contractions de courte durée
se font seulement au premier moment du passage du courant.
Pendant le reste de l'irritation le muscle se trouve dans un
état- de faible contraction qui enfin disparait aussi. Les
mémes phénoménes s'observent si on prend un courant plus
fort ou si le méme courant agit aprés une minute de repos.
Enfin st on laisse agir un courant pendant un quart de mi-
nute ou une minute entiére, I'affaiblissement des contractions
apparait d'autant plus vite que le courant est plus fort. Un
repos d’une minute suffit pour que le muscle se rétablisse
complétement. Mais, lorsque au lieu du courant induit avec
interruption par le marteau de Wagner, on faisait passer
par le muscle une plus grande quantité de secousses d'in-
duction avec une vitesse d'interruption aussi grande que
le permettait i’appareil employé, on ne réussissait pas a
obtenir les phénomenes d’épuisement ci-dessus décrits. De
méme, un courant constant agissant pendant une longue
durée de temps ou avec des interruptions trés rapides, n’a
. pas non plus donné lieu a cet épuisement. L.es phénoménes
d’épuisement n'ont pu étre provoqués non plus, lorsqu'on
faisait des percussions du tendon du triceps fémoral se succé-
dant rapidement.

Observation de Murri.

Une demoiselle agée de 42 ans. Le pére, ainsi que la
grand'mére et la tante paternelles sont morts d’apoplexie
cérébrale. Bonne santé habituelle. Elle a eu, & I'age de 14
ans, la petite vérole avec des symptomes trés graves. D'une
famille aisée, elle se trouve en 1883 dans un embarras de
fortune, ce qui lui cause beaucoup de chagrin et la force &
travailler. En 1885 elle contracte un érysipéle .de la face ;
depuis cette époque elle ressent une extréme faiblesse, de la
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géne dans les mouvements. Elle rattache & cet érysipele le
début de la maladie actuelle. Cette faiblesse disparait sous
I'influence du traitement ferrugineux.

Elle se croit guérie, lorsque dans 1'été de 1887, elle ressent
une extréme faiblesse dans les jambes et tombe en montant
les escaliers. Depuis ce temps la faiblesse persiste, et pendant
I'hiver suivant, elle s'apercoit que ses paupiéres ont la ten-
dance & tomber. Les symptomes sont variables dans lear
intensité, il y a des jours ou la faiblesse dans les jambes, le
cou, le dos est si prononcée qu'elle ne peut plus travailler.
Murri 'examina pour la premiére fois dans I'été de 1888. On
constate une faiblesse générale, piosis bilatéral et faiblesse
des muscles externes des yeux, mais la vue est normale,
pas de diplopie. Parésie extréme des membres supérieurs.

Le traitement hydrothérapique améliore cet état. En
hiver, nouvelle aggravation; elle se fatigue en parlant, la
mastication, la déglutition se font difficilement. Cet état per-
siste avec des oscillations jusqu'en 1890. Pendant cette
année ayant éprouvé un grand chagrin par la perte de sa
mére, sa prononciation devint défectuecuse, la lettre » est
mal prononcée, la lecture continuée un certain temps est
incompréhensible. L'écriture devient tremblante.

De 1890 a 1895 la maladie poursuit sa marche, les symp-
tomes s'aggravent peu & peu. Le traitement par les bains
électriques, secaél, cornut., strychnine, noix vomique, As,
les phosphates se montre inefficace, et seul le séjour & la cam-
pagne fait diminuer un peu l'intensité des symptomes. Pen-
dant ce temps, outre les phénoménes ci-dessus énumérés,
d’autres symptomes se montrent. En 1894 la déglutition et
la mastication deviennent impossibles pour les solides, Les
liquides reviennent par le nez et la bouche. La lévre supé-
rieure est soulevée, la langue est accolée au palais. En fé-
vrier 1895 la malade entre a I'hopital.

Etat actuel. Taille moyenne, trés amaigrie, poids 49 ; pas
d’asymétrie de la face au repos; les plis naso-labiaux sont
peu prononceés, la lévre supérieure est relevée; ptosis qui
augmente lorsque la malade fixe un objet ; tous les muscles
innervés par le facial se contractent lentement et faiblement.
La patiente ne peut tenir la bouche fermée que peu
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manquent d'énergie. Lia projection de la langue en avant se
fait difficilement et cela, d’autant plus qu'on la répéte plus
souvent de suite. Le voile du palais ne présente rien de
particulier. Les mouvements de déglutition sont trés pénibles,
la. nourriture sort par la bouche etle nez. Les yeux sont
saillants avec un léger strabisme convergent et de la fai-
blesse dans les muscles. Sila malade fixe un objet, surtout &
gauche, il apparait bientét un léger nystagmus latéral.

Les mouvements sont normaux, mais la téte tombe en’
avant par suite de la fatigue. Lia malade ne peut se relever
dans son lit, ne peut rester assise sans étre soutenue. Lies
mouvements du tronc, des bras, des jambes sont faibles,
I'épuisement apparait rapidement par la fatigue. Le dyna-
nométre accuse, & droite 14, & gauche 10. La voix s’affaiblit
en parlant, les lettres r, /, p, b, sont mal prononcées. Les
réflexes rotuliens sont un peu exagérés. Pupilles normales,
convergence des yeux limitée. Toute la musculature parait
étre atrophiée, il y a dépression des éminences Thénar et
Hypothénar. Sensibilité normale. L'ouie, I'odorat, le gout,
la vue sont normaux ; les cordes vocales de méme. La voix
est normale, mais s'altére pour peu que la malade cause.
Prononciation un peu altérée : le r est prononcé comme f et
quelquefois comme /.

L’appétit est bon, la digestion se fait bien. Grande im-
pressionnabilité dans les derniers temps. Pas d’hystérie.

Pendant tout son séjour a I'h6pital, on ne constate pas de
symptomes morbides nouveaux, mais il y a une grande va-
riabilité dans l'intensité des phénoménes décrits. Des états
d’aggravation succédent & ceux d’amélioration, mais on ne
trouve pas de rémission ou d’amélioration des symptomes le
matin, comme cela a été observé dans d’autres cas sem-
blables.

Au point de vue de l'excitabilite électrique des muscles,
Murri a constaté, comme l'avait déja fait Jolly, qu'a l'exa-
men électrique clinique ordinaire on ne trouve rien d'anor-
mal, mais si Pon irrite le muscle par un courant plus fort,
et pendant un temps plus long, il se produit un état d'épui-
sement de plus en plus prononcé, qui pourtant n'est pas
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si complet et ne survient pas si rapidement que chez le
malade de Jolly.

Pour l'irritation volontaire on observe la méme diminution
de la force de contraction. En engageant la malade & faire
une série de contractions volontaires de longue durée on
voit que ces contractions sont de plus en plus faibles et
I’épuisement arrive plus vite que normalement. A la courbe
inscrivant des contractions du médius soulevant 1 kg., on
constate des élévations moindres que chez une personne
normale, mais malgré la durée trés longue de I'expérience
les musclesne montrent pas un épuisement si prononcé que
dans le cas de Jolly.

On obgerve en outre que, lorsque un stimulant volontaire
devenait peu efficace, le courant faradique agissait encore
et inversement, ce quiest tout & fait contraire ace qu'avance
Jolly.

Ensuite on constate qu’aprés un épuisement presque total
du muscle par une série de contractions volontaires, un cou-
rant faradique est encore capable de provoquer dans ce
muscle épuisé des contractions plus fortes que celles pro-
duites par la volonté. Ce fait est contraire & ce qu'on observe
dans un muscle normal ol la contraction volonlaire est tou-
Jjours plus forte que celle produite par un stimulant électrique
(lol de Mosso).

En outre, on constate que, tandis que la malade peut,
par la volonté soulever avec le médius un poid d’un kg. en
faisant 60 élévations par minute, pendant plusieurs minutes
de suite, le courant faradique devient incapable de produire
ce travail au bout de moins d’'une minute. Or, & !’état nor-
mal lo quantité de travail produite par un courant faradique
dans wn muscle, est plus grande que celle produite par la vo-
lonté (loi de Mosso).

Selon la loi de Mosso la volonté se repose mendant qu'un
aulre stimulant agit sur le muscle, et produit des contractions
toujours plus fortes que précédemment. Chez la malade on
constate une certaine différence ; chez elle les contractions
volontaires qui suivent le courant faradique sont égales, su-
périeures ou inférieures a celles qui précédaient ce courant
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" suivant ['étal dans lequel se trowvail le muscle au début de
Vexpérience et lintensité du courant faradique employé.

Murri admet difficilement que la qualité du stimulant,
précédant 'excitation du muscle, soit insignifiante et que
la quantité du travail produit, et I'état de l'organe central
du systéme nerveux soient seuls des éléments importants.

En résumant ses expériences, Murri arrive aux conclu-
sions suivantes :

1o Que le stimulant électriqgue provoque, non seulement
des contractions moins énergiques que la volonté, mais perd
bientét sa force, tandis que la volonté, méme pendant un
temps assez long, provoque de faibles contractions.

2° Quand un de ces deux stimulants semble avoir dépensé
toute I'énergie de 'appareil nervo-musculaire périphérique,
la substitution de cet excitant par l'autre, démontre 1'exis-
tence d’une énergie latente plus grande que celle révélée
par le premier.

Par conséquent les phénoménes de contractilité muscu-
laire que présente la malade de Murri, ne correspondent
pas a ce qu’ils sont a I’état normal suivant les lois établies
par Mosso, et sont loin aussi de confirmer les faits qu'avance
Jolly.

Cas de Strimpell.

Marie Zing, servante, 4gée de 21 ans. Vient & I'hopital le
30 décembre 1893. Morte le 27 mars 1894.

Parents bien portants, pas de maladies nerveuses dans la
famille. La malade elle-méme a toujours été bien por-
tante. Pas de maladies infectieuses, pas de diphtérie, ni de
fievre typhoide. Les menstruations sont tout & fait normales
et réguliéres. En février 1893 la malade éprouve de la diffi-
culté pour parler et une sensation de pesanteur dans les pau-
piéres. Aux mois de mai et juin, elle a de la difficulté pour
travailler aux champs, difficulté qui se manifeste par une
faiblesse dans les bras et les jambes et par une fatigue qui
apparait rapidement. En méme temps, la parole est génée,
la déglutition et la mastication sont difficiles. Chutes fré-
quentes & cause de la faiblesse. Maux de téte, au front et a



I'occiput ; diplopie, surtout le soir. Tous ces phénomeénes
s'aggravent depuis 'automne de 1893, elle est incapable de
travailler et a des accés de dyspnée par moments. Rien du
coté de la vue. La sensibilité est normale. Quelquefois des
douleurs aux lombes et au bras droit.

Etat actuel. Bonne constitution, bon teint, poids 120
livres. Intellect intact, sensibilité normale.

Les muscles du front sont peu mobiles, ce qui tient & un
défaut de mimique en général. Ptosis bilatéral qui augmente
par lé¢lévation répétée des paupiéres. Appareil occu-
lomoteur normal, sauf un léger nystagmus a peine patho-
logique. Les plis naso-labiaux sont peu prononcés, la bouche
est ouverte, la fente buccale est élargie ; lalangue proémine
en avant, son mouvement en arriére est difficile. La lévre
supérieure ne recouvre pas les dents. Les mouvements des
muscles et de la bouche sont limités : impossibilité de silfler,
de gonfler les joues, de souffler la bougie. de bien fermer la
bouche. Méme si on soutient la méchoire inférieure, la bou-
che s'ouvre et la lévre inférieure retombe. Pas de mouve-
ments fibrillaires, ni dans les lévres, ni dans le visage. Le
voile du palais se meut les premiers temps de la phonation,
mais bientdt s’arréte. Ifaibiesse trés prononcée dans la mas-
tication. Si I'on met le doigt entre les arcades dentaires de
la malade et qu'on I’engage a mordre de toute la force dont
elle est capable, la pression est si faible qu'on ne ressent
aucune douleur. Les liquides reviennent parfois par le nez.
La voix est faible, nasale, mais compréhensibie. 11 y a une
extréme faiblesse dans les extrémités ; pas d'ataxie ; pas
d’atrophie musculaire ; mais les muscles de la main sont
peu développés ; la malade ne peut pasopposer le petit doigt
au pouce. La sensibilité est normale, tous les réflexes sont
vifs ; pas de phénoméne du pied. Rien de particulier du cote
de la vessie et du rectum. La température est normale.
Pouls 50, 60, 70, 80. Le symptéme dominant est une fai-
blesse qui est augmentée progressivement par la fatigue.
L’épuisement s'installe avec une rapidité étonnante dans les
muscles des lévres, de la langue, du pharynx et des extré-
mités ; les lettres b, d, g, j. m, n, s sont prononcées indis-
tinctement a cause de la parésie des muscles des lévres. Le

4
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repos améliore beaucoup cet état. L'irritabilité électrique
n'est pas changée, les phénoménes d’épuisement n'ont pas
été constatés dans les muscles ou les nerfs irrités par un
courant, bien qu'on provoquat une série de 40 a 50 fortes
contractions.

En janvier survient une crise d'étouffement, la respiration
devient bruyante ; facies cyanosé ; sueurs froides, la bouche
est remplie de mucosités et de salive que la malade ne peut
ni avaler, ni cracher.

Vers la fin du mois de mars, I’état de la malade présente
des variations dans les symptomes observés: tantot il ya
une amélioration, tantot une aggravation. Les crises de
suffocation se répétent. Le voile du palais ne se meut plus
4 la phonation. La faiblesse des muscles de la nuque devient
telle que la malade ne peut tenir la téte, et enfin le 27 mars
survient une forte dyspnée qui précéde la faradisation des
muscles respiratoires ; la respiration devient plus fréquente
et superficielle et la malade meurt. A l'autopsie on ne
constate rien de particulier.

Les recherches microscopiques dans I’hypoglosse, le
vague, le facial, la moelle et les racines des nerfs des mus-
cles, de la langue surtout, donnent des résultats négatifs.

Observation de Kogewnikoff.
Premier cas.

Alexandre C. 4gé de 54 ans.

Il occupe depuis trés longtemps dans une distillerie la
place de distillateur d'eau-de-vie, métier qui l'oblige a
passer la plus grande partie de la journée dans une atmos-
phére chargée de vapeurs alcooliques, a4 s’exposer souvent
a des changements brusques de température en passant
d'un local bien chauffé, dans un autre trés froid et d’avoir
souvent bien des désagréments avec les ouvriers de la fabri-
que. 1l prend passablement d'eau-de-vie, mais sans en abu-
ser cependant.

1l n’a pas eu de syphilis et, en général, a été bien portant
jusqu'a la maladie actuelle.

La maladie commence tout d'un coup, le 12 avril 1893 par
un refroidissement survenu a la suite d’une course de 4 heures



— 51 —

& cheval par un temps assez froid et avec un vétement in-
suffisant. En prenant le thé, il ressent de la difficulté dans
les mouvements des lévres et le soir en se couchant, il ne
peut parvenir a éteindre la bougie en soufflant dessus.

Non seulement ces phénoménes ont persisté le lendemain,
mais encore d'autres sont venus s’y ajouter. Le malade
a lasensation que son visage est tiré, par moments les yeux
ne se ferment pas; le langage change ; la voix devient na-
sonnée ; la mastication et la déglutition se font difficilement.
La maladie se développe progressivement et au mois de
juin tous les symptomes se sont aggravés & un tel point
qu’il ne peut plus macher, ni avaler et commence & maigrir
rapidement.

Le 28 juillet il entre en clinique. A cette époque il pré-
sente un ptosis incomplet du cdté gauche ; les branches du
facial supérieur sont affaiblies; il ne peut pas bien fermer
les yeux, froncer les sourcils, plisser le front. Les branches
inférieures du facial sont encore plus atteintes; le malade
ne peut ni siffler, ni éteindre une bougie et laisse écouler la
salive de la bouche.

Les mouvements des globes oculaires sont conservés,
mais par moments il y a de la diplopie; les muscles de la
mastication, de la langue et du voile du palais fonctionnent
bien, mais sont vite épuisés. La déglutition est trés difficile,
surtout pour les solides. Les liquides reviennent par le nez.
La voix est trés faible ; aprés quelques mots le malade ne
peut plus parler; avec la fatigue la parole devient tout &
fait incompréhensible. La respiration est génée. L'expecto-
ration est presque toujours impossible, les crachats s’accu-
mulent dans Parriére-gorge. Les muscles de la face sont
amaigris, surtout le masséter gauche, mais lirritabilité
électrique et galvanique est normale. Lialangue ne présente
pas d’atrophie et a une irritabilité électrique normale. Les
muscles de la nuque sont un peu affaiblis, ceux des extré-
mités, normaux.

Les réflexes cutanés et tendineux sont normaux. Sensibi-
lité normale, organes des sens normaux. Les organes in-
ternes n'offrent rien de particulier, mais on constate une
tendance a la constipation.

Les premiers temps, aprés I'entrée du patient & la clini-
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que, la maladie progresse toujours et il arrive un moment
ou la déglutition devient tout a fait impossible. On recourt
a la nutrition a4 l'aide de la sonde. La premiére tentative
échoue en surexcitant le malade qui tombe en syncope,
mais le jour suivant on parvient & lui injecter un peu de
lait et depuis ce temps (10 aoat) on le nourrit deux fois par
jour a l'aide d'une sonde.

Une semaine aprés on remarque déja une certaine amé-
lioration, le malade ne peut soulever la paupiére gauche.
L’amélioration progresse peu a peu, la mastication, la dé-
glutition se rétablissent progresssivement et le 16 septembre
il mange déja sans la sonde, le 28 septembre 1l quitte la cli-
nique dans un état trés satisfaisant, sans étre pourtant tout
a fait guéri. .

A la maison 'amélioration continue et le malade reprend
son genre de vie habituel. Mais cette amélioration ne dure
pas longtemps, et aprés un nouveau refroidissement les
symptomes morbides apparaissent presque dans le méme or-
dre que la premiére fois, se développent trés vite et le 27
février 1894 le malade revient & I'hopital. I est trés amai-
gri; visage presque immobile, avec ptosis double, plus ac-
centué du coté gauche, & la convergence des yeux, l'eeil
gauche a du retard (le muscle droit interne est faible, une
diplopie apparait si le malade regarde au loin). Les pupilles
sont contractées, la droite surtout, maiselles réagissent bien
a la lumiére.

Le voile du palais se meut a la phonation, mais insuffi-
samment ; le réflexe pharyngien existe. Les extrémités
sont normales.

Enfin tous les phénoménes qui ont eu lieu la premiére fois
réapparaissent dans cette seconde atteinte. La déglutition
étant impossible, on a recours a la sonde. Cette fois 'amé-
lioration ne se manifeste pas aussi vite que la premiére fois
et ce n’est qu'aprés quatre mois et demi que la sonde peut
étre abandonnée.

L’amélioration continue, mais trés lentement ; on remar-
que encore des oscillations dans les phénomeénes qui s’ag-
gravent toujours le soir.

Enfin e 2 septembre le malade quitte la clinique dans un
état trés amélioré, mais non complétement guéri,
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D’aprés les renseignements recus plus tard, le malade se
serait bien porté jusqu’au mois d'octobre 1895, continuant
ses occupations habituelles, puis serait mort au mois d’oc-
tobre a la suite d’une influenza compliquée de pneumonie.
Etait-ce vraiment une pneumonie ou peut-étre une paraly-
sie subite de la respiration ? C'est ce qu'on ne peut savoir,
la communication ayant été faite par une personne de I'en-
tourage du malade, mais non par un médecin.

Deuxicme cas de Kogewntkoff.

Marie P., agée de 17 ans, fille d’'un commercant, entre a
la clinique des maladies nerveuses, le 14 octobre 1895. Pas
de maladies nerveuses dans la famille, sauf un frere qui
souffre d’asthme; pas de syphilis, ni d’alcoolisme. Jusqu’a
I'age de 11 ans, la malade a été bien portante et a suivi
I'école avec assiduité et succés. Elle a été réglée pour la
premiére fois & I'dge de 13 ans; mais déja avant cette
époque, au printemps de 188Y, sa santé commencait a s’affai-
blir ; elle était sujette & une sensation de faiblesse générale
et portée a la somnolence ; en été, cet état passe, mais réap-
parait en septembre 1889; c'est la le début de la maladie
actuelle : la malade s’apercoit qu’elle a de la peine & parler,
sa voix s’affaiblit vite et devient nasonnée. Ces phénomenes
s'aggravent jusqu’en février 1890 et la malade est obligée
d’interrompre ses études au gymnase. A ce moment déja
elle ne peut ni siffler, ni éteindre la bougie. En été 1890 sur-
vient une nouvelle amélioration, mais la fatigue pendant la
conversation et le changement de la voix persistent. Cet
état, avec oscillations, dure jusqu’an mois d'avril 1894, ou
il se produit une aggravation générale, la mimique devient
difficile et la difficulté de la déglutition se manifeste. En été
nouvelle ameélioration, mais au mois de septembre, & ces
phénomeénes s'ajoute le ptosis gauche qui diminue un peu
sous l'influence de I'électrisation. Le 27 octobre 1894 dans
la clinique on constate: faiblesse de Ja mimique, lévre in-
férieure pendante, impossibilité de souffler une bougie, de
siffler, de rire; la parole est dilficile et fatigante ; la voix est
nasonnnée ; la paupiére gauche est un peu abaissée. Atro-
phie partielle de la langue, volle du palais immobile ala
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phonation, faiblesse des muscles supérieurs et inférieurs. La
sensibilité est normale, les réflexes tendineux sont bien
conserves.

Le 10 février 1895 on constate les mémes symptomes.
Dans I'été de 1895 la maladie s’aggrave encore, le gout est
aboli, par moments il y a diplopie. Le 15 septembre, la pa-
role devient encore plus difficile, il y a faiblesse des extré-
mités, strabisme interne ; la téte tombe en avant. Au
commencement d’octobre la malade a l'influenza, suivie
d’une aggravation dans la maladie; la voix est éteinte, la
déglutition impossible, la lévre inférieure devient tout & fait
pendante. Le 14 octobre, on constate tous les phénoménes
morbides déji cités, c'est-a-dire troubles de la parole, de la
mastication, de la déglutition, atrophie partielle de la langue
avec réaction de dégénérescence. An > Ka a la fermeture,
immobilité du voile du palais, au laryngoscope on trouve en
outre que les cordes vocales se rapprochent difficilement
et a la phonation répétée. elles ne se touchent plus.
Le gott est en général diminué, aboli méme pour le
doux, Pacide, l'amer; le golt pour le salé est seul con-
servé. Dans l'urine on constate la présence de sucre, en
petite quantité 2 °o. On observe des oscillations dans les phé-
nomeénes - morbides qui s’aggravent avec la fatigue. Les
crises de dyspnée surviennent 5 fois; le premier accés est
le plus fort et est accompagné de perte de connaissance,
de cyanose; le pouls est trés faible et méme imperceptible
par moments, ces accés ont toujours. eu lieu la nuit. Une
seule fois I'accés a eu lieu pendant la journée et aprés une
perte de connaissance, la malade a eu des convulsions rap-
pelant celles des hystériques, mais pas accompagnées de
cris. L’amélioration se manifeste lentement, irréguliérement
avec la disparition des crises, le sucre disparait dans l'urine.
Cet état dure jusqu'au mois de février 1896 ou l'on remarque
une aggravation suivie d'une amélioration et depuis ce
temps la maladie reste stationnaire ne présentant que de
légeres oscillations.

On constate une myopie de 2 D ; I'acuité visuclle est affai-
blie, mais cet affaiblissement se trouve en rapport avec I'état
de la malade. Le champ visuel est rétréci et en méme



temps on remargue une fatigue de la partie périphérique de
la rétine. Les pupilles réagissent normalement, mais parfois
la pupille droite est plus dilatée. Les muscles ciliaires sont
affaiblis, mais cet affaiblissement dépend aussi de 'état de
la maladie. Quant aux muscles externes des yeux, outre la
parésie permanente de l'oculo-moteur externe, il y a aussi
une fatigue des autres muscles : ainsi aprés plusieurs mou-
vements répétés des globes oculaires apparait une insuffi-
sance musculaire. Les muscles palpébraux sont affaiblis et
les bords des paupiéres ne se touchent plus. Ce qui est plus
grave c’est que le nerf optique est aussi anormal et présente
des phénomeénes d’épuisement qui se manifestent par un
rétrécissement du champ visuel. L'examen électrique d’irri-
tabilité musculaire fait par le D" Roth démontre que les
muscles se fatiguent et s'épuisent vite. En tétanisant le
muscle par un courant inductif, la force de contraction mus-
culaire ne reste pas stationnaire, mais diminue progressive-
ment, le-courant restant le méme.

A présent I'état général de la malade est meilleur, mais
les phénomeénes principaux restent les mémes.

Ce cas, dit M. Kogewnikoff, présente des particularités
non observées jusqu'a présent chez les malades de ce genre.
Ces particularités consistent dans l'altération du gout, la
parésie des cordes vocales, la diminution de l'acuité visuelle
et la parésie des muscles intrinséques des yeux ainsi que
Patrophie de la langue avec des signes de dégénérescence.
1l y avait des crises rappelant celles des hystériques, mais
sans autres stigmates caractéristiques de I’hystérie dont la
présence elt été nécessaire pour expliquer les troubles de la
vision et du gout. En outre il faut noter qu'on observe dans
ces troubles les phénomeénes de I'épuisement et de la fatigue
si caractéristiques de la paralysie bulbaire asthénique.

Le lecteur verra ci-dessus sous la forme d'un tableau
symptomatologique, le résumé aussi exact que possible de
ces observations.



CHAPITRE 1I1

Notre cas.

Observation personnelle.

Mademoiselle Augustine Clet, genevoise, agée .de
34 ans, née en 1861, institutrice, malade depuis le mois
de janvier 1894, entre & I'hopital au mois de juin 1895.

Anamneése.

Pere mort a 'hopital de Genéve & 1'age de 68 ans,
d’une maladie aigué.

Meére bien portante jusqu’a I'age de 65 ans, morte
il va 2ans al'hospice des vieillards & Saconnex a la
suite d'une hémiplégie gauche.

Deux fréres :1’un est bien portant, 'autre a des
douleurs dans le poignet qui rendent son bras impro-
pre au travail. - '

Deux sceurs : 'une vivante et bien portante, I'autre
morte.

Antécédents personnels.

Née & Froiry, toujours bien nourrie et soignée, elle
n’a eu, dans son enfance, que la rougeole. De 8 4 18
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ans elle reste en pension 4 Ferney Voltaire; ensuite
elle occupe pendant 3 mois, une place & Reims chez
un pasteur, mais le travail quon lui demande étant
trop fatigant, eile revient de nouveau & Ferney ou elle
travaille comme lingeére.

Toujours bien portante, & 1'age de 20 ans, elle s’en
va comme institutrice en Allemagne ou elle reste jus-
qu’a sa maladie actuelle.

En Allemagne sa vie est assez pénible; la tache de
soigner les enfants Jui cause beaucoup d’ennuis. En
1886, elle a eu une péritonite locale et a été iraitée &
I'hopital de Karlsruhe. Aprés 10 semaines de séjour &
I'hopital, elle sort guérie, mais reste sujette aux maux
de ventre. Elle a rempli les fonctions d'institutrice dans
différentes familles, soumise & un travail fatigant pour
le corps et I'esprit.

Vers cette époque des varices aux jambes font leur
apparition. Depuis lors elle boite. Sauf cela elle ne
constate rien de particulier dans sa santé jusqu'au
mois de novembre 1893 ou elle a la grippe. A peine
remise de cette maladie, elle prend froid un jour en
sortant du théatre. En arrivant chez elle, elle s’aper-
coit qu’elle ne peut bouger le cou, qui devient raide et
immobile. Cette espéce de torticolis passe au bout de
trois jours. :

Enfin vers le mois de janvier 1894 (trois mois aprés
Iinfluenza) survient un embarras de la parole; elle se
fatigue vite en parlant, et a besoin de s’arréter au mi-
lieu- de la conversation pour se reposer; la pro-
nonciation de quelques lettres est défectueuse. Elle
dissimule ses malaises par la crainte de perdre sa
place.

Tous ces phénomeénes sont passagers et quelques
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moments de repos suffisent pour que tout rentre dans
I'ordre ; mais peu & peu les accés se rapprochent, l'em-
barras de la parole devient de plus en plus accusé de
sorte qu’elle ne peut plus continuer sa profession
d’institutrice et est obligée de se faire soigner.

Le langage reste dans le méme état, une année a
peu prés; ensuite se manifeste 'embarras de la masti-
cation et de la déglutition qui s’accentue surtout vers
le mois d’avril 1895. A ce moment les aliments ont de
lapeine & descendre, surtout les solides, la déglutition est
pénible, une partie des aliments restent entre les joues
et les arcades dentaires. L.a malade doit faire plusieurs
mouvements de déglutition pour faire descendre les
solides, les liquides reviennent parfois par le nez.

Etant institutrice dans une famille, dont le maitre
était propriétaire des bains de Gudowa, elle y prend
une douzaine de bains, mais ce traitement parais-
sant ne produire aucun effet, le docteur de Gudowa,
M. Scholtz I’envoie & I'hopital cantonal de Genéve avec
les renseignements suivants :

« Mademoiselle Augustine Clet, 4gée & peu prés de
34 ans, a commencé & parler indistinctement il v a
une année, montrant aussi une certaine faiblesse du
pharynx et de la langue, si bien que la déglutition en a
été rendue difficile; peu & peu, le processus s’étendit
aux levres ol 'on constate une atrophie et des frémis-
sements fibrillaires de temps & autre. Un léger stra-
bisme avec diplopie passagére se montre aussi par
moments. Tous ces symptomes se sont aggravés, tout
le corps est amaigri et la difficulté de la déglutition a
tellement augmentée que l'on doit s’attendre & la né-
cessité de l'alimentation artificielle dans quelques



temps. Le diagnostic de cet état ne saurait étre autre
-que la Paralysie bulbaire progressive ».

La malade entre et reste al’hopital un certain temps,
le quitte pour passer un mois 4 la campagne au Petit-
Saconnex, puis retourne & I’hopital dans le méme état
qu’auparavant; la parole est nasillarde, incompréhen-
sible, la déglutition difficile, etc.

Voici I'état de la malade dés le-10 janvier, jour ou
nous la voyons pour la premiére fois :

Femme d’une taille moyenne, blonde, bien confor-
mée, mals trés amaigrie.

L’intelligence est intacte, la malade comprend bien
ce qu'on lul dit, répond trés intelligemment; sa mé-
moire parait étre trés bien conservée; elle exprime
bien ses idées, mais sa parole est défectueuse parce
qu’elle ne peut prononcer certaines lettres, surtout les
labiales, ou les prononce d'une maniére particuliére.
Ainsi elle prononce :

A — nasonné; mais en pincant le nez le prononce

mieux.
B — comme me, » » » » »
C — bien.
D — comme t.
E — bien.

F — comme v, en pincant le nez le prononce mieux.
G— » se, che.

H — bien.

I _ »

J — comme schi.

K— »  h allemand.

1. — assez bien, mais en nasonnant.
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M — pas bien.
N — nasonné.
P — comme fe, be, ve.
R — difficilement.

S — bien.
T — » mais en nasonnant.
U — bien.

V — comme me quelquefois.

L’expression de la malade est triste, pleurarde, elle
a la bouche entr’ouverte; les commissures des lévres
sont abaissées; la salive s’écoule, surtout quand la
malade parle.

Voix nasonnée, mal accentuée.

Mobilite.

La mimique de la face est paresseuse et difficile, les
grimaces de la bouche sont de méme, la malade ne
peut ni élargir, ni rétrécir la fente buccale, ni siffler, ni
donner un baiser, ni faire la moue ; les aliments restent
entre les joues et les arcades dentaires. La mobilité de
lalangue n’est pas parfaite, la pointe ne peut étre relevée
en haut, la déglutition est difficile, la mastication fati-
gante.Les mouvements des paupiéres sont libres, mais
les bords palpébraux ne se touchent pas.Point de ptosis.
" Les mouvements des globes oculaires sont libres, sauf
les mouvements externes, qui sont limités ; il y a un
léger strabisme interne. Le froncement du front et des
sourcils est difficile et imparfait. Pas d’asymétrie, ni
d’atrophie musculaire, ni de mouvements fibrillaires.

La mobilité des extrémités ne présente rien de par-
ticulier.

La malade boite un peu de la jambe gauche, mais
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on ne constate aucune diminution dans le volume
des muscles. Au niveau du genou gauche on voit des
varices qui embarrassent peut étre les mouvements
d’extension pendant la marche. La malade dit qu’elle
boite seulement depuis 5 ou 6 ans.

Les mouvements volontaires sont libres dans tous
les sens, de méme que les mouvements passifs.

L’attitude ne présente rien de particulier.

Station — pas d'astasie.
Marche — pas d’abasie.

La force musculaire des extrémités est bien conser-
vée ; la malade résiste bien si on lui fait fléchir I'une
des extrémités. Elle peut faire jusqu’a 50 élévations
avec les membres supérieurs sans provoquer d’épuise-
ment, sentant seulement une simple fatigue, qui ne
s’étend pas sur tout le corps, de sorte que la fatigue
d'un bras n’empéche pas les mouvements de 'autre,
mais parfois la malade ne peut tenir longtemps les ex-
trémités distantes horizontalement. Le dynamométre
indique, pour la main gauche 40, pour la droite 30, et
pourtant la malade a, surtout le matin, une sensation
d’'une faiblesse telle dans les bras surtout le gauche,
qu’elle ne peut pas les lever pour faire sa coiffure, et
qu'elle laisse parfois tomber les objets qu’elle tient
dans les mains.

La coordination est normale; pas d’ataxie,

Pas de tremblements ni de secousses fibrilliaires.
Pas de contractures, ni de convulsions. La muscula-
ture est en général trés peu développée, les bords des
omoplates sont saillants, la clavicule proémine aussi,
les creux sus-claviculaires et sous-claviculaires sont
trés apparents.
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Les mouvements de la téte, du cou, du tronc sont
normaux.

Sensibilité. — Sensibilité subjective.

Douleur. Pas de céphalalgie sauf parfois la migraine.
Quelquefois douleurs dans les membres supérieurs,
plus prononcées du coté gauche, des fourmillements
dans les mains et les doigts, une raideur dans les doigts,
surtout dans le médius et I'annulaire. La malade laisse
échapper le crochet ou l'aiguille qu'elle tient. Elle a
parfois des fourmillements dans le dos, et des douleurs
aux lombes si fortes qu’elle ne peut pas marcher. Ces
douleurs s’irradient en bas vers I'aine gauche.

Viscéres. Rien de particulier.

Sensation spéciale. Le froid, le chaud sont sentis
sans retard ni perversion.

- Sensibilité objective. Pas d’hypéresthésie, ni d’anes-
thésie, la sensation de piqure, de contact, de pression,
de chatouillement et de poids est conservée.

Vasomoteurs. Rien de particulier, pas de rougeurs,
ni d’érvthéme, ni d’cedéme, mais une paleur générale.

Reéflexes cutanés bien conserveés.

» patellaires un peu exagérés a gauche, pas
de phénomeéne du pied.

Réflexes radiauz un peu augmentés.

Les réflexes conjonctivaus sont conservés.

Les réflexes du voile du palais sont diminués, ceux
du pharynx sont normaux. Pas detroubles trophiques.

Sphincters normaus. Urine, pas de sucre, ni d’albu-
mine, beaucoup de phosphate = 9,50.

Rien dans le systéme respiratoire, pas de dyspnée.

Systéme circulatoire, rien de particulier. Pas de pal-
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pitations, pas d'irrégularité dans le pouls, pas d'insuf-
fisance organique ; hémoglobine = 85.

Examen des nerfs cérébrauz, av point de vue
de leurs fonctions.

Ire paire. Nerf olfactif.

L’odorat ne présente rien de particulier; toutes les
odeurs sont bien senties.

IIe paire. Nerf optique.

Vue. L’acuité visuelle est normale, la malade lit & la
distance de 6 métres. N° 6 de la table de Galezowski.
Champ visuel normal. Pas de sensations de mouches
volantes, pas d'hallucinations, pas d’achromatopsie,
pas de dyschromatopsie.

II1e paire. Nerf oculomoteur commun.
IVe paire. Nerf pathétique.

Pupilles égales, d'une grandeur moyenne, réagis-
sent bien & la lumiére et & I'accommodation ; parfois
la pupille gauche est plus large que la droite. Il semble
qu’il existe une certaine asthénie accommodative : la
malade se fatigue vite en fixant un objet et commence
4 voir trouble. L’ceil gauche se fatigue plus vite, louche
davantage, et la malade le-ferme en voulant continuer
la lecture. Au début de la maladie, elle disait qu’elle
voyait double, mais cette diplopie était passagére et
n’existe plus maintenant.

Tous les mouvements extrinséques et intrinséques
des globes oculaires sont libres, sauf les mouvements
externes (ul sont limités.

La conjonctive ne présente rien de particulier, sauf
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une légére congestion passagére dans l'angle interne
de I'cell gauche; ses réflexes sont conservés.

La tension des globes oculaires est normale. Les
paupiéres ont conservé leur force, le clignement est
normal ; pas de ptosis. A 'ophtalmoscope rien de par-
ticulier.

-Ve paire. Nerf trijumeau.

La sensibilit¢ de la face est conservée partout. La
piqure d'une épingle est sentie nettement et sans retard
des deux cotés; la sensibilité de la langue est la méme
aussi des deux coOtés; les gencives, les joues sont
également sensibles. La sensibilité pour le chaud et le
froid est normale, et la méme des deux cotés.

Dans le domaine de la branche motrice du trijumeau,
on ne constate aucun trouble, sauf la fatigue. Les mou-
vements de diduction (muscles ptérygoidiens) se font
bien, les mouvements de la machoire inférieure de bas
en haut sont libres, mais la mastication fatigue vite la
malade. La force des machoires est bien conservée,
le doigt, mis entre les arcades dentaires, est mordu
avec force. '

VIe paire. Nerf oculomoteur externe.

L’oculomoteur externe est affaibli; les mouvements
en dehors sontlimités; on remarque un léger strabisme
interne, plus accentué du coté gauche. Cette déviation
est plus accusée, surtout lorsque l'ceil est fatigué. La
malade ferme alors involontairement la paupiére gau-
che.

Examen des Muscles de la face.
VIIe paire. Nerf facial.

Tous les muscles de la face, tout en ayant conservé
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un certain degré de fonctionnement sont pourtant plus
ou moins parésiés.

Le frontal fonctionne, mais difficilement; les plis
transversaux ne sont pas bien apparents; la malade
fronce difficilement le front.

Le Muscle Sourcilier agit mieux; les plis verticaux
dans la région intersourciliére se font nettement.

Le Muscle Pyramidal, antagoniste du frontal, agit
assez bien.

Muscle orbiculaire de la paupiére. Les bords palpé-
braux ne s’appliquent pas bien I'un contre l'autre, ils
laissent en bas une fente en forme d’arc concave, dont
le diamétre vertical est & peu prés égal & un demi-cen-
timétre. Ce muscle ne fonctionne donc pas bien.

Muscles du Nes.

Le Muscle Transverse du nez, le muscle myrtiforme,
le muscle dilatateur propre des narines paraissent étre
affaiblis, mais néanmoins la malade peut abaisser les
ailes du nez, rétrécir et élargir les narines.

Muscle Elévateur commun de laile du nez et de la
lévre supérieure, paresseux: I'élévation se fait diffici-
lement.

Le petit et le grand zygomatiques (attirant en haut
et en dehors les commissures des lévres). Chez notre
malade, les commissures sont abaissées, mais elle peut
produire ces mouvements en haut et en dehors.

Le Canin est parésié, les mouvements de la levre
supérieure en haut et en dedans se font trés mal.

L’Orbiculaire des lévres est parétigue. La malade
applique les bords des lévres, mais ne peut pas les

5
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projeter en avant, ni siffler, ni faire la succion, ni don-
ner un baiser.

Muscles Buccinateurs (élargissant les commissures
buccales). La malade ne peut pas élargir les commis-
sures des levres; pendant la mastication les aliments
séjournent entre les arcades dentaires et les joues, et
la malade est obligée de réparer ce défaut a l'aide de
ses doigts. La malade ne peut pas faire la moue.

Risorius de Santorini (aggrandissant le diamétre
transversal de la bouche). Ces mouvements des com-
missures labiales en arriére ne se font pas. La fente
buccale ne s’élargit pas pendant le rire, c’est la lévre
supérieure qui se releve un peu en haut, tandis que
les coins, surtout le gauche de la lévre inférieure sont
aitirés en bas.

Les Triangulaires des lévres fonctionnent bien. La
malade abaisse bien les commissures. Cet abaissement
est méme permanent & cause de la faiblesse des anta-
gonistes.

Carré du menton (renversant en dehors lalévre infé-
rieure et I’abaissan)t, La lévre inférieure chez notre ma-
lade ne peut étre renversée en dehors, mais peut étre
attirée en bas.

La parésie de tous ces muscles est variable, tantot
plus accusée du coté droit, tantot du coté gauche.

Tous ces muscles donnent au courant faradique le
minimum de contractions a 13 divisions de I'échelle et
de fortes contractions a 10 divisions, contractions
moyennes & 11 divisions.
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Courant induit.
Pole négatif. — Pole positif.
Tronc facial gauche mini-

mum de contractions & 12 div. de I'échelle — pas de contrac.
Trone facial droit a18 » » — »
Contractions fortes a 10 » » — moins fortes.

A 13 divisions de U’échelle.

Muscles frontaux contraction minimum — pasdecontrac.
Sourciliers » » — »
Releveur des ailes du nez  » » - »
Zygomatiques » » — »
Masseters - » » — »
Triangulaires des lévres » » — »
Carré i » » — »
Houppe du menton » » — »
Orbiculaire des lévres » » — »

A 10 divisions de U'échelle.

Frontal une forte contraction moins forte
Sourcilier » » »
Orbiculaire des yeux contrac. moyenne »
Zygomatiques » » » fortes »
Releveur des ailes du nez » moyennes »
Masséters » fortes »
Triangulaires des lévres » » »
Carré » moyennes »
Houppe » » »
Orbiculaire des lévres » » »
Trapéze » forte »
Sterno-cléido-mastoidien tres fortes »
Deltoide fortes & 11 /2 divisions »
Points d’Erb » trés fortes »

dans tous les bras »

Courant constant.
Quelquefois, & 4 ou 5 éléments, on obtient une faible
contraction ui cesse vite, une autre fois ces contrac-
tlons ne s’obtiennent pas.



Nerf hypoglosse.

A 10 éléments.

Cathode Anode
Tronc du
facial, vive contraction a la fermeture (contrac. a fermeture
» pas & Pouverture » et & ouvert. égales

Tous les muscles de la partie supérieure de la face
répondent de la méme maniére et & la méme quantité
d’éléments, mais les branches du facial inférieur
demandent, pour les mémes contractions 13 éléments.

Cathode. Anode.
Orbiculaires des levres contractions & la fer-
contractions vives a la fermeture )meture et a4 l'ouver-
pas a l'ouverture ture égales.

Deux contractions a la ferme-
ture et a louverture moins
Houppe » fortes qu’au pole négatif.

Carré du menton 4 fermeture

Un courant plus fort n’est pas supporté par la ma-
lade.

On ne remarque, dans les muscles de la face, ni de
contractions fibrillaires, ni d'atrophie musculaire.

Ezxamen de la langue.

Les muscles génio-glosses fonctionnent bien. La
malade peut projeter la langue en dehors, la retirer en
arriére et 'appliquer vers I'arcade dentaire inférieure.

Muscles hyo-glosses (appliquent transversalement
la langue vers le plancher, l'attirent en arriére si elle
est projetée en avant). Ces mouvements se font bien.
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Muscles stylo-glosses (portant la langue en haut et
en arri¢re, 'appliquant contre le voile du palais). Les
mouvements de rétraction se font bien, mais la malade
ne peut porter la langue en haut, ni bien lappliquer
contre le voile du palais. Elle ne peut pas bien former
une voussure & convexité vers le haut du palais.

Muscles palato-glosses et pharyngo-glosses ces
muscles portent la langue en haut et en arriére). La
malade porte la langue en arriére, mais trés insuffisam-
ment en haut.

Muscles amy-glosses (appliquant la langue vers le
voile du palais. La malade applique trés imparfaite-
ment le bord de la langue en haut vers le palais.

Muscles linquaux supérieurs (élévateurs de la pointe
et rétracteurs). La rétraction de la langue est possible,
mais ]’élévation de la pointe en haut est impossible. La
malade ne peut pas lécher la lévre supérieure.

Muscles lingaux inférieurs (abaissant la pointe).
L’abaissement de la langue n’est pas complet, la
malade 'applique plutot vers 'arcade dentaire.

On ne remarque pas de mouvements fibrillaires, ni
d’atrophie des muscles de la langue.

Les contractions musculaires par les courants fara-
dique et galvanique sont trés vives.

Le courant induit & 10 divisions de I’échelle est senti,
mais ne donne pas de contractions ; & 8 divisions les
contractions sont trés vives.

Nerf facial.

Nerf facial.

Nerffacial et ple~
xus tonsillaire.

Nerf facial.

Nerf facial.



Nerf facial.

Nerf, branche
motrice du Tri-
jumeau.

Nerf facial.
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L’augmentation du courant est insupportable pour
la malade.

4

Le Voile du Palais et l'examen fonctionnel de ses
muscles.

Les muscles palato-staphylins (élevant la luette).

Muscles péristaphylins internes (élévateurs du voile
du palais.)

Ces deux muscles ne sont pas tout & fait paralysés
car le voile du palais n’est pas flasque, ne pend pas
comme un voile inerte dans la cavité buccale, mais en
tout cas, ses mouvements sont fort diminués. Le voile
du palais s’éléve en haut, mais & la phonation il est
presque immobile.-La luette est raccourcie, immobile
et parfois déviée & gauche.

Muscles péri-staphylins externes tenseurs du voile du
palais, agrandissant la lumiére de l'isthme du gosier
en attirant les piliers en dehors). Fonctionnent assez
bien ; la lumiére du canal peut étre élargie considéra-
blement.

Muscles glosso-staphylins (abaissant le voile du pa-
lais et rétrécissant 'ouverture entre la bouche et le
pharynx). Fonctionnent aussi trés faiblement, car les
solides sont plusieurs fois renvoyés dans la bouche
avant d’étre avalés.
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Muscles pharyngo-staphylins. (Les muscles des pi-
liers postérieurs rétrécissent I'ouverture entre le pha-
rynx et la cavité des fosses nasales.) La fonction de
ces muscles est aussi imparfaite, car la malade na-
sonne beaucoup, et la nourriture, surtout les liquides,
lui reviennent parfois par le nez.

En totalité, le voile du palais est presque immobile,
ne participe pas & la phonation et & la déglutition ou
v participe d’'une maniére trés insuffisante. Les rétléxes
du voile du palais et surtout des piliers antérieurs sont
trés diminués, ceux du pharynx sont conservés.

Leirritabilité électrique est aussi fort diminuée pour
le courant induit. A 10 divisions de ’échelle le courant
n'est pas méme senti.

Il est senti, mais sans contrac. & 7 divis de l’échelle
» » avec contractions a5 » »
et les contractions sont encore trés faibles.

Pour le courant continu :

A 13 éléments (M. A. 11) une faible contraction des
piliers antérieurs, pour le pole Négatif; rien pour le
Positif; & 16 éléments (30 M. A.) une forte contraction
égale pour le Négatif et le Positif.

Le pharynax ne présente rien de particulier. Il parait
que les muscles ont conservé leur pouvoir fonetionnel;
les contractions se font assez bien; les réflexes sont
aussi conservés ; dés qu’on touche la paroi postérieure
du pharynx, la malade commence 4 tousser et a envie
de vomir. Le plexus pharyngien qui innerve cet or-

gane parait étre peu ou point affecté; c'est toujours de.

Nerf facial. Ple-
xus pharyngien,
c’est-a-dire Nerf
glosso - pharyn-
gien. Vagues et
branches cervi-
cales.

R
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la fatigue seulement qu’on remarque. Ainsi aprés plu-
sieurs mouvements de déglutition, la malade est fati-

guée.

VIII® paire.
Nerf acoustique,

IX° paire.
Nert glosso-pha-
ryngien.

L’ouie est diminuée, surtout du coté gauche. La ma-
lade sent parfois des bourdonnements dans loreille
gauche qui sont passagers. La malade entend mal le
tic-tac de la montre appliquée contre I'oreille.

Les ramifications sensitives de la IX* paire ne pré-
sentent rien de particulier, sauf un léger retard; le
gout est bien conservé ; la malade reconnait bien le
sucre, le sel, le quinquina, le vinaigre. Les branches
motrices paraissent aussi presque intactes, car les
mouvements des muscles pharyngiens innervés par
eux se font assez bien, mais on remarque toujours une
certaine fatigue.

Examen du larynz.

A lexamen laryngoscopique, on ne trouve rien
d’anormal dans la cavité laryngienne. La .coloration
des parois, celle des replis et des cordes vocales est
normale; iln’y a point d'épaississement de lamuqueuse,
ni de dilatation vasculaire,ni d’anomalie dans la sécré-
tion. Pendant I'émission de différents sons, les cordes
vocales se tendent, se rapprochent et s’élargissent
parfaitement. Donc, il faut admettre que tous les mus-
cles qui produisent le jeu des cordes vocales pendant
I'émission des sons, tels que: Crico-aryténoidiens, la-
téraux, (constricteurs de la fente glottique) Crico-ary-
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iénoidiens postérieurs (¢largisseurs de la fente glotti-
que), Crico-thyroidiens (tenseurs des cordes vocales);
Thyro-arythénoidiens (qui se trouvent dans l'épaisseur
méme des cordes vocales, les rendent plus épaisses et
aptes & I'émission des sons graves) ; ainsi que les nerfs
qui les régissent . Laryngé supérieur par sa branche
externe qui innerve les muscles Crico-thyroidiens, et
Laryngé inférieurs ou récurrents qui innervent les au-
tres muscles du larynx, ne sont pas atteints.

Nous ne signalons qu’une certaine faiblesse dans la
voix qu’on peut attribuer a 'affaiblissement général de
la malade. '

Nerf vague, ne présente rien de particulier.

Les pouls, la rezpiration sont normaux ; le récurrent
commun avec le spinal interne est évidemment intact.
Ce n’est qu’aprés une marche prolongée que la malade
a une légére dyspnée et des palpitations qui la génent
du reste peu.

La fonction du larynx étant bonne, les récurrents
(branche interne du spinal commune avec le pneumo-
gastrique) qui l'innervent sont évidemment normaux ;
de méme les branches externes, car les sterno-cleido-
mastoidiens ne présentent rien de particulier, le Tra-
péze innervé par une autre branche du spinal, parait
un peu diminué de volume, mais il remplit bien ses
fonctions. Donc les nerfs spinaux sont intacts.

Les nerfs hypo-glosses sont intacts, car les fonctions
de la langue, régies par ces nerfs (projection en avant,

X°paire.

XI° pawre.
Nerf spinal.

XII¢ paire.
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rétraction en arriére, application contre ’arcade den-
taire inférieure) se font bien, maislafatigue vient quand
méme aprés les fonctions.

Ecamen de la malade au point de vue
de la déglutition.

La pointedela langue ne peut pas étre bien soulevée
en haut, les mouvements des joues s’effectuent trés pé-
niblement ; les aliments restent entre les joues et les
arcades dentaires, et la malade est obligée de les ex-
traire avec ses doigts.

La langue n’est pas complétement aplatie et immo-
bile sur le plancher de la bouche, elle fait encore des
mouvements de projection, des mouvements latéraux;
ses bords peuvent s’élever et former une gouttiére au
milieu, et les mouvements en arriére existent aussi,
mais toute la langue ne se souléve pas suffisamment
en haut : la pointe de la langue ne peut lécher la l¢-
vre supérieure, la base ne s’applique pas bien contre
le voile du palais, le dos de la langue contre la votte
palatine. Ces mouvements existent, mais sont faibles et
incomplets, surtout apreés la fatigue qui vient vite. Donc
le premier temps de la déglutition ne s’effectue pas
bien, ensuite le bol alimentaire arrivant vers le voile
du palais, n’est pas recu par les muscles des piliers
antérieurs, car leurs contractions ne s’effectuent pres-
que pas ou se font d’une facon trés insuffisante; la ca-
vité buccale n’est pas séparée de la cavité pharyngien-
ne, dont les contractions musculaires renvoient de
nouveau le bol alimentaire dans la cavité buccale, les
piliers postérieurs ne ferment pas sutfisamment la ca-



vité nasale, et les aliments prennent parfois une fausse
route en passant par le nez, cela, surtout pour les li-
quides.

Enfin, avant d’arriver vers la partie supérieure de
I'cesophage, le bol alimentaire est plusieurs fois ren-
voyé dans la bouche.

Quant au troisiéme acte de la déglutition il se fait
bien.

Pour suppléer & ce défaut de la déglutition, la ma-
lade doit renverser la téte en arriére, prendre sa nour-
riture, & de trés petites portions, manger trés lentement
et avec beaucoup de précautions. La vue seule du
diner lui fait peur et lui fait perdre I'appétit. — « Quand
je vois le diner j’ai peur, et je ne veux plus manger »,
dit-elle.

La malade tousse parfois en mangeant, mais la toux
est plutot d’une nature réflexe, provoquée par des par-
ticules alimentaires restées entre les piliers ou dans la
cavité naso-pharyngienne qui, par l'irritation de la mu-
queuse, provoquent ces réflexes; elle n'est pas le ré-
sultat de la suffocation due & la pénétration de ces
particules dans le larynx ; en effet, étant donné I'inté-
grité des muscles pharyngiens et des nerfs qui les ré-
gissent (spinal et glosso-pharyngiens) il n'y a pas lieu
de supposer que le larynx n’est pas suffisamment at-
tiré en haut par les muscles stylo-pharyngiens; et si
le muscle glosso-staphylin (muscle du pilier antérieur)
ne fonctionne pas parfaitement, la langue est attirée
néanmoins suffisamment en arriére pour pouvoir re-
couvrir I'épiglotte. Dailleurs la malade dit elle-méme
que cette toux ne rappelle en rien la toux qui se pro-
duit Jorsqu’on avale de travers.

Au point de vue de la phonation et de l’articulation
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des mots, I'insutfisance fonctionnelle du voile du palais
et de la langue joue le méme role qu’au point de vue
de la déglutition. Le voile du palais en se soulevant sé-
pare les cavités pharyngiennes et pharyngo-nasales et
facilite ainsi la prononciation des voyelles telles que:
ou, 0, 1; si ces cavités sont en communication par suite
de l'insuffisance de l’occlusion par les piliers posté-
rieurs, ces voyelles ont alors un timbre nasonné ; c’est
ce que nous apercevons chez notre malade qui na-
sonne beaucoup. '

De méme les consonnes, dont la prononciation exige
Papplication de la base de la langue contre le voile du
palais, telles que K, R, ne peuvent étre prononcées
qu’avec peine par notre malade. K est prononcé comme
le h allemand.

Celles dans lesquelles la pointe de la langne est ap-
pliquée contre I'arcade dentaire se prononcent assez
bien, Ainsi ¢ est bien prononcé, n aussi, mais d est dit
comime ¢, ete.

Les consonnes labiales, telles que p. b, m, se pro-
noncent difficilement, car 'air dont une partie passe
par les fosses nasales & cause de la parésie du voile
du palais sort en quantité insuftfisante par I'orifice buc-
cal et communique ainsi des vibrations imparfaites
aux lévres, ce qui rend, dans le langage de notre ma-
lade, beaucoup de mots incompréhensibles.

L’état général de notre patiente au premier coup
d’ceil ne parait pas grave. Elle se proméne dans les
salles, parle, travaille, lit.

L’appétit est bon, mais les souffrances causées par
la fonction de la déglutition troublée, 'obligent & man-
ger peu et lul font parfois prendre en dégout les ali-
ments.
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Les pertes de l'organisme, non réparées par une
alimentation suffisante, provoquent naturellement 1'a-
malgrissement graduel de la malade, et son poids di-
minue.

Voici les résultats des pesées de la malade pendant
10 jours :

3 décembre 44 kil. 400

14 » 44 »

24 » 43 » 600
5 janvier 43 » 400
15 » 43 »

25 » 42 »

5 février 42 »

15 » 42 » 200
25 » 43 »

5 mars 42 » 800
15 » 43 » 600
25 » 42 » 400

Le résumé de I'observation nous fournit les sympto-
mes suivants :

Parésie de tous les muscles de la face et du voile du
palais, parésie partielle de la langue, mastication fati-
gante, déglutition pénible, prononciation défectueuse,
salivation, sensation de faiblesse, surtout dans les ex-
trémités supérieures, raideurs passageres des doigts,
parfois douleurs dans les lombes et migraine, aftaiblis-
sement de l'ouie et léger strabisme interne. Intellect,
sensibilité, sphincters, organes internes, respiration,
circulation, digestion, intacts.

Quant & la marche, la maladie se manifeste subite-
ment sans cause apparente mais se développe lente-
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ment et progressivement. En débutant par 'embarras
de la parole, par une diplopie et un strabisme passa-
ger; elle se complique ensuite d’une difficulté de la dé-
glutition, d’une faiblesse de mastication, puis apparait
la salivation, la faiblesse dans les extrémités supérieures
et des douleurs passagéres migratrices, enfin dans la
derniére période, on constate I'affaiblissement de l'ouie ;
et le strabisme devient permanent.

Les symptomes morbides une fois apparus chez
notre malade, ne disparaissent pas complétement,
mais ils présentent des oscillations journaliéres dans
leur intensité ; le matin aprés un repos prolongé, la ma-
lade se sent beaucoup mieux, elle parle plus distincte-
ment,la déglutition est beaucoup plus libre, la mastica-
tion moins fatigante, le strabisme diminue, mais dans
le courant de la journée tous ces symptoémes s’aggra-
vent peu a peu; c’est surtout 'aprés-midi et vers le
soir (ue cette aggravation atteint son maximum.

De méme les améliorations de 'état général et des
svmptomes morbides ont duré parfois plusieurs jours,
ensuite, sans cause appréciable et subitement appa-
raissait une aggravation.

Mais jusqu'a présent aucune rémission compléte
n’a été observée; si les symptémes diminuaient plus ou
moins dans leur intensité, aucun d’eux ne disparais-
sait complétement.

Il est superflu de donner les observations que nous
avons prises presque journellement, car ce n'est que
la reproduction du méme tableau. Un jour la malade
dit étre mieux, elle a l'air d’étre plus contente, plus
gaie, l'espoir de l’amélioration progressive apparait.
A P'examen objectif dela malade, on constate une amé-
lioration plus ou moins évidente, ce qui explique cette
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sensation subjective de bien étre, mais deux ou trois
jours plus tard, l'aggravation commence, et avec elle
Pespoir disparait.

Tantot elle a des douleurs trés fortes dans les lom-
bes, dans les bras, dans le dos, ou une raideur des
doigts, tantot elle se plaint qu'elle n'a presque rien
mangé de toute la journée et ainsi de suite.

A la fin de février, elle se sentait mieux, & ce qu’il
parait, le poids avait augmenté d’un kilog. (42 a 43).

Cette amélioration coincidait avec le changement de
traltement. Les Injections de strychnine ont été rem-
placées par celle de Brown-Sequard.

Ces injections interrompues, l’aggravation reparait
pendant plusieurs jours. La malade se sentait trés mal.
Les injections recommencées, la malade se sentait
mieux, mais son poids commencait & diminuer de nou-
veau. Ainsi elle pesait :

En Mars 5, kil. 42,800
» 16, » 42,600
» 25, » 42,400

Pendant les derniers jours de ce mois il y eut une
aggravation analogue aux précédentes, et c’est dans
le courant de cette aggravation qu’on a constaté sur-
tout des troubles de I'ouie trés prononcés. La diminu-
tion d’acuité auditive, peu marquée auparavant, de-
vient beaucoup plus sensible, elle s’accompagne en
méme temps de bourdonnements trés pénibles dans

“T'oreille gauche. Parfois la surdité était presque com-
pléte, surtout du coté gauche, mais passagére. Les
bourdonnements ont disparu aprés le nettoyage de
oreille gauche qui contenait du cerumen, quant & la
perception auditive elle reste encore diminuée, présen-



tant des oscillations pendant lesquelles la malade n’en-
tend rien du coté gauche, ce qui est du peut étre &
'altération des muscles (Peristaphylin externe et in-
terne dilateurs et constricteurs des trompes et du ten-
seur du marteau et de 'étrier).

Nous n’avons pas observé chez notre malade des
aggravations marquées coincidant avec les régles, na-
turellement elle se sentait faible, mais cela s’explique
plutot par les pertes physiologiques. Un repos au lit
améliorait méme I'état subjectif et les symptomes mor-
bides s’atténuaient aussi, pour s’aggraver de nouveau
lorsqu’elle quittait le lit.

En répétant & plusieurs reprises les recherches élec-
triques, nous avons pu remarquer les mémes oscilla-
tions dans l'excitabilité électrique, comme dans les
symptomes cliniques. Tantot c’est la partie supérieure
du visage qui est moins irritable, les muscles frontaux
et sourciliers répondent alors & un plus fort courant
que d’habitude; tantdt ce sont les muscles inférieurs de
la face ; parfois c’est I'un des cotés qui est plus faible
que l'autre. Mais malgré ces oscillations il parait que
le coté gauche de la face est plus faible que le droit et
les muscles inférieurs plus que les supérieurs. .

Les oscillations coincident en général avec les ag-
gravations ou améliorations.

Ainsi pendant les rémissions, 10 éléments produi-
sent de vives contractions dans tous les muscles du
facial supérieur, tandis qu’il en faut 12 pour produire
le méme effet pendant les journées d’aggravation. La
méme chose s’observe dans les muscles inférieurs, les
mémes contractions se produisent par 11 éléments
(amélioration) et par 13 (aggravation) dans d’autres
jours. Pour le courant faradique, pendant les jours
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d’amélioration les contractions se produisent & 10 di-
visions, tandis qu'il faut augmenter le courant jusqu’a
8 divisions pendant les journées d'aggravation. 5 divi-
sions provoquent les contractions du voile du palais
pendant les rémissions, elles sont & peine senties pen-
dant les aggravations.

Il faut signaler aussi qu’aprés avoir provoqué
la fatigue d'un bras par des contractions volontaires,
nous avons pu voir que le stimulant électrique agis-
sait toujours et que les contractions musculaires étaient
toujours trés vives, méme plus vives que celles qu'on
obtenait avant les contractions volontaires.

D’un autre cdté, nous n'avons pas réussi & provo-
quer la fatigue musculaire réflexe. En percutant le ten-
don du triceps fémoral, la fatigue n’a pas été constatée,
méme aprés une expérience prolongée et 140 coups
dans l'espace de plus d’une minute.

Traitement.

Pendant tout le temps que la malade restait & I’hopi-
tal on lui faisait des injections de strychnine de 0,001
une fois tous les 3 jours; bains soufrés deux fois par
semaine ; électrisation 3 fois par semaine; a l'intérieur
K. 1. de? ou3 grammes par jour, les phosphates de
magnésie, pr. de Kola etc.; et enfin pendant les der-
niers temps les injections de strychnine furent rempla-
cées par des injections de Brown-Sequard.

Mais ces traitements furent peu efficaces etla ma-
lade peu améliorée quitte I’hopital le 1 avril pour aller
a I'hopital des convalescents & la campagne.

Le 20 avril nous avons revu la malade, son état
était toujours le méme, c’est-a-dire la déglutition et la

6



— 8

parole étaient trés embarrassées mais les douleurs mi-
gratrices ont cessé et ne se renouvellent pas. La fati-
gue dans les doigts a augmenté. En écrivant, elle tient
avec peine le crayon. A 'examen objectif de la main
on ne remarque rien de particulier. Les petits muscles
de la main sont peu développés, mais le petit doigt
touche facilement le pouce. Elle se plaint en méme
temps d’insomnies.

Le 7 mai, méme embarras de la déglutition et de
la parole qui estpeu compréhensible. Pas de douleurs,
mails la faiblesse subjective des bras et la raideur pas-
sagére des doigts persistent de méme que l'insomnie.

L’appétit est bon, elle tdche de manger toute sa
portion.

Elletousse davantage en mangeant, mais la toux est
toujours causée par l'irritation, et non par la suffoca-
tion, ce que la malade affirme elle-méme.

20 mai. Méme embarras de la déglutition et de la
parole, méme sensation de faiblesse dans les bras,
méme raideur des doigts. De temps en temps la diplo-
ple apparait pendant la journée et sans aucune cause.

La malade mache, avale, parle mieux le matin que
le soir.

Le voile du palais droit est quelque peu mobile & la
phonation, le gauche presque immobile.

Le front se plisse mieux qu’autrefois. Elle accuse
des douleurs & la nuque et de la difficulté & bouger la
téte; le badigeonnage de la teinture d’iode a fait passer
les douleurs et les mouvements sont revenus.

10 juin. L’état est toujours le méme. La malade a
ses régles. Elle sent une faiblesse générale, mais pas
d’aggravations dans les symptomes morbides. Parle
d’abord assez bien, mais la parole devient incompré-
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hensible & mesure qu’elle se fatigue, c’est-a-dire méme
état que d’habitude.

Quant elle mange, au premier moment la mastica-
tion et la déglutition sont possibles, mais aprés quel-
ques moments la fatigue devient telle que les aliments
restent & la base de la langue, provoquent la toux et
sont renvoyés dans la bouche ; de méme les lévres ne
se ferment pas, de sorte que la malade soutient la lévre
inférieure et renverse la téte en arriére pour empécher
’écoulement des liquides.

15 juin. La malade dit qu'elle s’est sentie beaucoup
plus faible que d’habitude pendant ses régles, et bien
qu’elle restat presque tout le temps couchée elle éprou-
vait une fatigue générale extréme.

L’examen de 'excitabilité électrique répété le 15 juin,
¢’est-a-dire deux mois et demi aprés sa sortie de I’ho-
pital nous a donné les résultats suivants .

Courant constant.

Droite

Nerf médian Contraction minima Fermeture
Nerf cubital ; Cathode =12
donne réaction normale Anode =16
Muscles fléchisseurs ; Cathode = 9
Groupe épitrochléen Anode =13
Cathode = 5
au repos Anode — 7
Point d’Erb v | Cathode = 3

-6sfatl -

aprésfa 1gue? Anode — 5
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Nerf facial droit Cathode = 4
" ( Anode = 7
Nerf facial gauche idem.
it _
Muscle orbiculaire des yeux droit | Cathode _
gauchel Anode = 5

(Le congénére se contracte en méme temps).

droit

Cathode =7 Anode =38
gauche i

id. 1d.

Nous voyons donc que le voile du palais, dont la
contraction ne se faisait il y a deux mois et demi qu’a
13 éléments, donne actuellement les mémes contrac-
tions & 7 éléments. La malade a une courte période
d’amélioration aprés ses régles.

Nous avons eu l'occasion d’observer la malade pen-
dant le sommeil et avons pu constater que les bords
palpébraux se touchent bien, I'ceil est complétement
fermé, de méme que la bouche, ce qui nous montre
que c’est surtout la fatigue qui joue le role principal
dans l'insuffisance de fonctionnement de ces organes, et
non la paralysie.

Il parait pourtant que la maladie progresse toujours
quoique trés lentement. Certains symptomes, tels que
'altération de la parole, de la déglutition, de la mimi-
que restent & peu prés stationnaires, en présentant en
méme temps des oscillations dans l'intensité. On re-
marque surtout ces oscillations dans le strabisme in-
terne des yeux, qui tantot diminue, tantdt devient plus
accentué ; et dans la parole qui devient incompréhen-
sible avec la fatigue. Mais ces derniers temps (la ma-
lade a été revue le 25 juin) une fatigue & la nuque se

Voile du palais
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montre, fatigue qui, selon notre patiente, n’existait pas
auparavant. Elle se plaint de ce que, lorsqu’elle a
tenu un certain temps la téte baissée elle ressent de la
fatigue et des douleurs & la nuque ; de méme elle dit
que la langue devient paresseuse et qu’elle ne peut
plus du tout la remuer pendant le manger. A I'examen
objectif la langue fait des mouvements de projection et
des mouvements latéraux.

Les mouvements de projection se font assez bien,
mais la fatigue vient plus vite qu’autrefois; quant aux
mouvements latéraux la malade peut en produire jus-
qu’'a 40 de suite, puis vient la fatigue ‘et les mouve-
ments deviennent tout & fait impossibles.

L’appétit est bon, la respiration, le pouls, les or-
ganes internes sont normaux. Une atteinte de diarrhée
céda au Bismuth.

R judllet. L'ouie, examinée par M. le D" Wyss est
trouvée diminuée des deux cotés, plus du coté droit que
du gauche, tandis que trois mois avant nous avons
. constaté juste le contraire. Il trouve en outre une cer-
taine fatigue dansl’audition : la malade entend passa-
blement bien le sifflet au début, mais passé un certain
temps, cesse de le percevoir.

Il y a une inflammation de l'arriére cavité nasale.

14 juillet. Le strabisme a disparu presque complé-
tement, on constate une légére amélioration dans les
autres symptomes. L’état général est meilleur,la malade
- se sent plus forte. L’appétit est bon. Derniérement elle
avait ses régles sans aucune aggravation et n’accusail
méme pas de faiblesse.

Depuis 15 jours le traitement consiste dans I'admi-
nistration de pilules d’ergotine (0,15) et de quinine (0,15)
deux fois par jour.
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16 judllet. 1l y a une aggravation dans la dégluti-
tion et les mouvements de la langue. Elle dit que cette
derniére lui refuse le service. Les mouvements de la
déglutition se font bien, mais le bol alimentaire ne peut
étre poussé en arriére par la langue et reste 4 sa base.

Cette aggravation ne dure qu’une journée, et la ma-
lade I'explique par la fatigue. Etant descendue en ville
elle a trop parlé et marché, lelendemain elle s’est sentie
plus mal.

Depuis cette date jusqu’au 5 aout, nous avons revu
la malade plusieurs fois; son état reste stationnaire,
présentant comme d’ordinaire des oscillations journa-
lieres c’est-a-dire ameélioration le matin et aggravation
vers le soir. ‘

Examen des oredlles fait par M. le D* Wyss!
15 septembre.

Examen anatomique : Tympan gauche = normal.
droit id. sauf un pe-
tit enfoncement.

Faxeamen fonctionnel : Voix basse.

Oreille gauche & 5 métres —- presque normale.
Oreille droite & 3 métres
Diapason vertex : Oreilles ouvertes, latéralité variable.
Durée /i, fort raccourcissement.
Transmission aérienne > 45 des deux cotés.
Sifflet de Galeton : & 5 métres.
Oreille gauche = = normale.
Oreille droite = 6,3.

! Nous profitons de l'occasion pour exprimer ici & M. le Dr
Wyss notre sincére reconnaissance pour la trés grande com-
plaisance dont il a fait preuve & notre égard.
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Oreilles bouchées : le siffletn’est pas entendu & droite,
a gauche est entendu a 5,9.

Pas de fatigue acoustique & gauche.

Une fatigue manifeste & droite.

La malade a été revue le 8 septembre. Nous la trou-
vons dans un notable état d’aggravation, qui dépend
sans doute des conditions insalubres dans lesquelles
elle se trouve et de la marche progressive de la maladie.

A T'examen on constate ce qui suit :

La parole est presque incompréhensible, bien que
les mouvements latéraux de la langue et sa projection
se fassent assez bien.

Le voile du palais est immobile & la phonation,
flasque & 'expiration forcée.

Les réflexes du pharynx sont beaucoup diminués.

Les réflexes patellaires sont au contraire augmen-
tés = 4.

Le phénomeéne du pied apparait, il n’existait pas au-
paravant.

La malade se plaint d'une diarrhée légére due sans
doute & une mauvaise alimentation.

Revue le 17 septembre le matin : la parole est meil-
leure qu’elie ne I'était 'aprés-midi du 8 septembre.
L’état général, sauf 'amaigrissement, reste toujours
le méme.

L’aggravation dans la parole que nous avons cons-
tatée entre le 8 et le 17 septembre est évidemment cau-
sée par les mauvaises conditions dans lesquelles elle se
trouve et par la fatigue qui s’accentue quelquefois pen-
dant les périodes menstruelles.

Les symptomes tels que : 'aggravation dans les ré-
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flexes pharyngiens, l'apparition du phénoméne du
pied, sont évidemment dues aux progrés de la maladie.

La patiente se plaint de douleurset d'une faiblesse
dans les jambes; dans ces derniers temps, aprés une
marche prolongée, elle sentit ses jambes fléchir et tomba
sans perdre connaissance.

Le 25 septembre elle entre & 'hopital ou on- lui re-
commence les injections de Brown-Sequard.

L’examen des réactions myasthéniques n'a pu étre
fait taute d’appareil nécessaire.



CHAPITRE IV

Diagnostic différentiel.

Etant donnés les symptomes que nous voyons chez
notre malade, leur évolution etleur marche, & quel type
de la maladie pourrons-nous les rapporter ?

Nous ne parlerons ni du tabes dorsal, ni de la sclé-
rose en plagues parce qu’'on ne trouve ici aucun symp-
tome caractéristique de ces maladies. Nous ne trou-
vons aussi chez notre malade rien qui puisse nous au-
toriser & laregarder comme une neurasthénique ou une
hystérique. Parmi les maladies qui peuvent donner un
ensemble de symptomes analogues & celui quelle pré-
sente, nous avons : « La paralysie bulbaire lab. glos.
laryngée de Duchenne », la « diplégie faciale », la
« pseudo-paralysie bulbaire », la « polioencéphalite
supérieure » et la « polioencépalomyélyte» enfin la
maladie ou Syndrome d’Erb ».

Nous allons les passer en revue successivement :

Paralysie bulbaire labio-glosso-laryngée de Du-
chenne. '

Les symptomes communs que présente notre ma-
lade avec cette maladie sont :

1) Le facies pleurard, la paralysie de l'orbiculaire
des lévres, la bouche entr’ouverte, les commissures
des lévres abaissées, 'impossibilité de siffler, de gon-
fler les joues, etc.

2) Le début de la maladie qui se manifeste par la
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difficulté de la parole, le nasonnement et reconnait
pour cause la diminution de la motilité de la langue, la
paralysie du voile du palais et des muscles labiaux.

3) La difficulté de la déglutition qui tient en partie &
ce que la base de la langue ne s’applique pas contre le
palais par suite d’'un défaut de fonctionnement des
muscles digastriques et stylo-glosses, en partie & ce
que le voile du palais fonctionne mal ou ne fonctionne
pas du tout et ne s’oppose pas au retour du bol ali-
mentaire.

4) L’écoulement de la salive, symptoéme qui se mon-
tre plus tard chez notre malade.

Ces symptomes sont loin de constituer un tableau
complet de la paralysie labio-glosso-laryngée, en ou-
tre ils n’offrent qu’une analogie apparente avec celle-ci.
En effet, tandis que les différents troubles que nous
venons d’énumérer dans la paralysie labio-glos. laryn-
gée sont le résultat de la paralysie de certains groupes
musculaires, chez notre malade nous n'avons constaté
nulle part une paralysie compléte du mouvement;
partoutil s’agit plutdt d’une parésie plus ou moins pro-
noncée.

En poursuivant plus loin la comparaison de notre
cas avec la paralysie bulbaire labio-glos. laryngée,
nous voyons surgir des différences qui ne laissent au-
cun doute sur le fait qu'il s’agit ici de deux maladies
différentes.

En effet, le facial supérieur n’est qu’exceptionnelle-
ment pris dans la paralysie bulbaire lab.-glos. laryn-
gée, tandis que chez notre malade l'orbiculaire palpé-
bral est manifestement atteint, elle ne peut pas fermer
les yeux complétement; puis dans la paralysie lab.-
glos. laryngée les muscles zygomatiques et buccina-
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teurs sont en général intacts, pendant le rire la fente
buccale s’élargit trop et cause de la paralysie de I'or-
biculaire des lévres,elle he peutpas revenir a ’état nor-
mal et le malade est obligé de ramener les commis-
sures des lévres al'aide de ses doigts. Notre malade
au contraire, est obligée de s’aider de ses doigts si on
la prie d’élargir la fente buccale. En général tous les
mouvements mimiques chez notre malade sont paréti-
ques, tandis que dans la paralysie labio-glosso-laryn-
gée, on constate I'intégrité de ces fonctions. L'état de
la langue est tout autre dans la paralysie lab.-glos. la-
ryngée elle est accolée au plancher, atrophiée, animée de
contractions fibrillaires, tous les mouvements sont
abolis, tandis que chez notre malade tous les mouve-
ments se font assez bien, sauf 'action de lécherlalévre
supérieure et I'application imparfaite de la base de la
langue contre le voile du palais, ce qui dépend de la
parésie du facial. L’hypoglosse est donc intact chez
notre patiente, tandis qu’il est altéré dans la paralysie
bulbaire labio-glosso-laryngée. L’atrophie musculaire
et les mouvements de la langue n’existent pas non plus
chez elle.

L’abolition des réflexes pharyngiens, du larynx, de
la trachée et de 'cesophage, qui constitue un des symp-
tomes les plus précoces et les plus importants de la
‘paralysie bulbairelabio-glosso-larvngée ne se retrouve
pas chez notre malade ou bien, pour étre plus exact, on
ne constate chez elle qu'une 1égére diminution des ré-
flexes pharyngiens, plus grave seulement dans les
derniers temps.

Nous ne constatons chez notre malade aucun trou-
ble du coté du larynx, I'examen laryngoscopique ne
réveéle aucune altération, aucun signe de paralysie des
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cordes vocales. L’affaiblissement de la voix qu’on
constate chez notre malade dépend de 'affaiblissement
général dans lequel elle se trouve.

L’exercice de la mastication est chez elle vite épuisé
par la fatigue, mais les mouvements de la machoire de
bas en haut et les mouvements de latéralité sont libres,
la force musculaire est conservée, ce qui n'est pas le
cas dans la paralysie bulbaire labio-glosso-laryngée.
Enfin une légére dyspnée quéprouve notre malade
aprés une marche prolongée n’arien de commun avec
les accés de dyspnée et de suffocation accompagnés
de cyanose, de syncope qui suivent une marche pro-
gressive avec des intervalles de plus en plus rappro-
chés, phénoménes qu'on observe dans la paralysie
labio-glosso-laryngée.

Nous n’avons pas constaté non plus les réactions de
dégénérescence observées par Erb dans la paralysie
bulbaire labio-glosso-laryngée.

Enfin, malgré la durée assez prolongée (trois ans a
peu pres) de la maladie, on n’'observe chez notre ma-
lade ni atrophie, ni mouvements fibrillaires comme
cela auralt eu lieu dans la paralysie bulbaire labio-
glosso-laryngée.

Nous ne pouvons considérer notre cas comme une
forme de « pseudo-paralysie bulbaire ».

En effet, bien que certains symptomes tels que : 'em-
barras de la parole, de la déglutition, laltération du
voile du palais, la voix nasonnée, l’altération de I'orbi-
culaire des lévres, la conservation des réflexes, I'inté-
grité des réactions électriques, la salivation, etc. cadrent
avec cette maladie; il v a pourtant beaucoup de signes
qui parlent contre. D’abord il faut dire que les sympto-
mes analogues ont une autre provenance. Chez notre
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patiente c’est plutdt une parésie trés prononcée et loca-
lisée, pour le moment, principalement dan§ le domaine
des nerfs faciaux, qu'une paralysie vraie et diffuse,
comme c’est le cas dans la pseudo-paralysie bulbaire.
Dans la paralysie pseudo-bulbaire, si nous prenons par
exemple, l'altération du voile du palais, cet organe est
flasque, 1l pend comme un voile inerte et si la lésion
dure un temps plus ou moins Jong il se produit
des contractures et le coté paralysé est attiré alors
en haut. Nous n’avons rien de pareil chez notre ma-
lade.

Le début brusque aprés une attague apoplectique,
I'existence de I'hémiplégie qui, bien qu’elle puisse dis-
paraitre, donne quand méme lieu & une démarche ca-
ractéristique (la malade faisant des petits. pas, soule-
vant le pied et le posant sur le sol avec toute la face
plantaire) sont, des phénoménes importants dans le
pseudo-paralysie bulbaire.

Nous ne constatons rien de semblable chez notre ma-
lade qui n’a jamais été atteinte d'ictus.

Nous ne pouvons admettre, dans notre cas, l'exis-
tence de la Polioencéphalite supérieure, ou ophtal-
moplégie nucléaire proprement dite, car cette maladie
débute toujours par les nerfs des yeux, et suivant ses
différentes variétés, atteint plus tard les fonctions des
autres nerfs. Ainsi: :

Dans la forme aigué, débutant par les muscles des
veux, cette affection s’étend rapidement aux noyvaux
bulbaires et dans une variété (subaigué) de cette forme,
elle peut se terminer en 48 heures par la mort. Dans
une autre variété (simple) 'évolution de la maladie est
plus lente, de sorte qu’on peut assister au développe-
ment graduel, quoique toujours aigu, de la paralysie
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labio-glosso-laryngée. Cette variété se termine aussi
par la mort.®

Chez notre malade, les muscles des yeux sont in-
tacts, sauf 'oculomoteur externe dont les mouvements
ne sont pas abolis, mais seulement limités jusqu’a un
certain point. Par conséquent un des signes les plus
importants, c’est-a-dire la participation des muscles
des yeux nous manque. D’autre part, s’il y a certains
phénoménes bulbaires, tels que la difficulté¢ de la pa-
role, de la déglutition et une fatigue de la mastication,
ces phénomeénes durent déja depuis deux ans et demi
sans avoir amené un état qui puisse faire craindre une
issue fatale prochaine, ce qui ne serait pas possible
dans la polioencéphalite & forme aigué.

En nous basant sur les mémes raisons, nous de-
vons exclure la forme subaigué de la polioencéphalite
supérieure, car c¢’est toujours l'altération des muscles
des yeux qui ouvre la scéne; la participation des
noyaux bulbaires est moins fréquente dans cette forme
et elle se termine aussi plus fréquemment par la gué-
rison.

Chez notre malade nous avons des phénoménes bul-
baires, mais pas de symptomes du codté des yeux, bien
que la maladie dure depuis plus de deux ans. '

Dans la forme chronique de la polioencéphalite su-
périeure, la maladie peut étre de longue durée, mais il
faut pour cela qu’elle soit localisée, principalement aux
yeux, ce qui manque dans notre cas. Dés que la lésion
se propage et atteint les noyaux bulbaires inférieurs,
la marche devient rapide et fatale, ce qui n’est pas non
plus chez notre malade.

Enfin on pourrait admettre I’existence de la polioen-
céphalite supérieure qui débute par les noyaux infé-
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rieurs, présentant ainsi une marche ascendante ; mais,
outre que nous n'avons pas dans notre cas de signes
suffisants pour reconstituer chez elle le tableau com-
plet et caractéristique de la paralysie labio-glosso-la-
ryngée, nous savons aussi que, aussitot que la maladie
présente une forme ascendante, sa marche est trés ra-
pide, les noyaux supérieurs sont vite envahis et I'issue
est fatale et prompte. Jusqu'a présent les yeux sont
intacts et la maladie, malgré sa durée assez prolongée,
n’est pas encore arrivée & une telle gravité. D’apreés ce
qui précéde, nous pensons pouvoir exclure les trois
formes de la poliencéphalite supérieure.

[l nous est de méme permis d’exclure la forme de
polioencéphalite récidivante ou la migraine ophtalmi-
que, dans laquelle chaque récidive commence toujours
par les muscles des yeux, car, bien que M" C. soit
parfois tourmentée par la migraine, on ne constate
pas de coincidence entre celle-ci et les troubles de la
motilité des yeux; de plus notre malade n’a pas pré-
senté jusqu’a présent une rémission assez compléte
pour qu’on puisse penser a une récidive.

Les troubles oculo-moteurs de notre patiente sont
tout & fait différents de ceux de la migraine ophtalmi-
que, car ici ce sont les muscles de la troisiéme paire,
intrinséques et extrinséques qui sont en général pris,
tandis que I'oculomoteur externe et le pathétique, dans
la grande majorité des cas, sont intacts; chez notre
malade c’estle contraire, 'oculomoteur externe est seul
pris. Nous ne pouvons pas non plus admettre la polio-
encéphalomyélite, car, dans la forme chronique le bulbe
inférieur y est épargné jusqu’au dernier moment, tandis
que chez M"¢ Clet, le début eut lieu par celui-ci. Les
membres ne présentent ni d’atrophie, ni de diminution
de force musculaire, sauf de légers troubles dans les



membres supérieurs et, dans les derniers temps, une
faiblesse dans les membres inférieurs ; aucun trouble
dans l’excitabilité électrique. — La durée de la maladie
chez notre malade nous épargne de parler de forme
aigué de la polioencéphalomyélite. ,

Nous ne pouvons non plus admettre qu'il s'agisse
dans notre cas d'une « myopathie atrophique progres-
sive » bien que nous puissions relever quelques signes
communs.

Nous ne parlerons pas de la myopathie hypertrophi-
que type de Duchenne, car I'hypertrophie manque chez -
notre malade, ni des autres types dans lesquels la face
n’est jamais prise. C’est du type facio-scapulo-humé-
ral de Landouzy et Déjerine que nous voulons parler.

Les signes communs de cette affection avec notre
maladie sont constitués par la participation de la face,
surtout des orbiculaires des lévres et des paupiéres, et
la localisation de la lésion, principalement dans le do-
maine du nerf facial.

Le front est lisse, les plis transversaux ne sont pas
bien accusés chez notre malade, les veux ne se fer-
ment pas, la bouche est entr’ouverte, les lévres infé-
rieure et supérieure sont saillantes, les muscles de la
face fonctionnent mal, le thorax est amaigri, les bords
des omoplates sont saillants, enfin I'éxpression du vi-
sage de notre malade ressemble & celle des types qui
ont été publiés, comme on peut en juger par sa pho-
tographie. Mais il v a des signes qui parlent contre
I'atrophie progressive, ce sont : Le manque absolu
d’hérédité directe ou collatérale, la participation de la
langue, du voile du palais, des muscles de la mastica-
tion et une participation, peu accusée il est vrai, du
pharynx. '

Toutes les fonctions de ces organes se font mal chez
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notre malade, le voile est presque immobile & la phona-
tion, la déglutition, la parole sont difficiles, la mastica-
tion se fait avec peine et fatigue. Tous ces signes
n’existent pas dans le type de Duchenne, ni dans le
type de Landouzy et Déjerine. Nous insistons surtout
sur ce fait que dans tous les mouvements de notre
malade c’est la fatigue qui prédomine. Aprés un cer-
tain repos la malade parle beaucoup mieux, elle avale
alors bien au premier moment, elle mache de méme
assez bien, mais il suffit de quelques mouvements pour
que la fatigue arrive, elle doit se reposer en mangeant
et en parlant.

Tous les mouvements de la face se font de la méme
maniére. Au premier moment la fente buccale peut
étre rétrécie, mais bientot la malade se fatigue et ne
peut plus faire ce mouvement.

Le rire est aussi autre que chez les myopathiques.
Dans la myopathie la fente buccale s’élargit, la lévre
inférieure se place au-dessous de la lévre supérieure
de sorte que la malade rit avec la bouche presque
fermée, le rire n’est pas franc. Chez notre malade c’est
le contraire : en riant la fente buccale s’élargit peu, les
lévres s’écartent 'une de I'autre, la supérieure en haut,
et I'inférieure en bas, laissant les dents tout-a fait dé-
couvertes, en outre on ne remarque pas d’atrophie
musculaire.

Quant aux extrémités, bien que comme nous l'avons
dit plus haut, les bords des omoplates soient saillants,
que la poitrine soit considérablement amaigrie, et que
I'on apercoive les saillies des cotes sous la peau, les
muscles pectoraux ont conservé leurs fonctions et leur
force.

Le deltoide, le biceps, le brachial antérieur ne pré-

7
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sentent rien de particulier, pas de rétractions musculai-
res, pas de flexions de I’avant-bras sur le bras. La ma-
lade peut mettre 'avant-bras sur une meéme ligne que
le bras, I'épaule n'est pas abaissée, 'humérus ne quitte
pas la cavité glénoide. Rien de particulier aux extré-
mités inférieures. Pas d’atrophie, pas de rétractions
musculaires, pas de flexions de la jambe sur la cuisse,
pas d’équinisme. Si la malade boite un peu et se fati-
gue apres une marche prolongée, cela est du plutot &
'existence des varices.

La malade accuse des douleurs passagéres, tantot
dans les bras, tantot dans les lombes, ce qui n’existe
jamais dans la myopathie pure, opinion qui était du
moins admise jusqu’a ces derniers temps.

Enfin le début de la maladie est tout & fait autre que
chez les myopathiques. Chez ces derniers ce sont les
lévres et les orbiculaires des paupiéres qui sont pris
les premiers, chez notre malade c’est la difficulté de la
parole, la diplopie, le strabisme, ensuite-la déglutition
et la parésie de la mimique. Tous ces symptomes pré-
sentent des améliorations le matin et des aggravations
qui varient & mesure que la malade se fatigue. Ces
troubles des fonctions vitales n’existent pas chez les
myopathiques comme nous I'avons déja dit, ce quileur
assure une vie prolongée qui, si elle leur est enlevée,
ne l'est que par des maladies intercurrentes.

Les oscillations dans les symptomes morbides sont
aussi étrangéres & la myopathie, tandis qu’ils présen-
tent un des symptomes les plus caractéristiques de
notre malade.

En résumé, vu le manque d’hérédité, vu l'existence
d’altération des mouvements de la langue, du voile du
palais, de la déglutition et de la mastication, vu le
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manque d’atrophie, la constatation de la fatigue, de la
faiblesse consécutive aux mouvements qui ne sont ni
trop prolongés, ni trop pénibles, la variéte dans l'inten-
sité de ces phénomenes, nous pouvons éliminer la
myopathie atrophique progressive du type Landouzy et
Déjerine.

Nous devons encore parler de la diplégie faciale,
symptome fondamental du tableau clinique de notre ma-
lade et qui demande par conséquent & étre distingué
des autres affections dans lesquelles on le rencontre.
Comme dans toutes les diplégies faciales, quelles que
solent leurs causes, nous observons en effet la parésie
des orbiculaires des lévres et des yeux, la difficulté de
rapprocher les bords palpébraux et de contracter la
bouche pour siffler, faire la moue, etc. Le voile du palais
est également atteint, il est presque immobile, la voix
est nasonnée, la déglutition est génée, lesliquides et les
solides reviennent parfois par le nez ou sont rejetés par
la bouche. La langue est aussi compromise dans les
mouvements d’'élévation. La diplégie faciale s’accom-
pagne aussi quelquefois de faiblesse générale et en
particulier de celle des extrémités supérieures.

Tous ces symptomes s’observent chez notre malade,
cependant chez elle ils sont moins prononcés, plus mo-
biles, plus variables et toujours comme nous l'avons
dit, en rapport avec le degré de fatigue auquel elle est
exposée. Il ne s’agit donc que d’une faiblesse fonction-
nelle qui ne rappelle pas la paralysie consécutive &
une lésion organique.

Aprés ce coup d’ceil général envisageons les diffé-
rentes formes de diplégie faciale, qui peuvent se divi-
ser en :
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a) Diplégie faciale cérébrale ou supra-nucléaire.
b) » »  bulbaire ou nucléaire.

c) » » périphérique.

a) La diplégie faciale cérébrale, corticale n’atteint
que rarement le facial supérieur, domaine qui est pré-
cisément le plus compromis chez notre malade. D’autre
part, par le fait du voisinage d'autres centres corti-
caux, elle s’accompagne d’hémiplégie, d’aphasie. Elle
ne modifie guére la mimique involontaire. Quant 4 la
mimique volontaire, dont le centre se trouve dans les
couches optiques (Nothnagel, Bechtereff, Rosenbach),
opinion confirmée par une autopsie (Kiriloff), elle est
tantot compromise, tantot pas. En outre on a signalé
des cas ou les altérations de l'innervation étaient gué-
ries, tandis que la mimique volontaire restait abolie et
inversement.

Chez notre malade la mimique est tout autre que
dans la diplégie faciale cérébrale.

D’abord on n’a pas remarqué sa disparition com-
pléte, chez elle la mimique est seulement paresseuse,
mais pas abolie.

Enfin la diplégie faciale cérébrale s’installe brusque-
ment, débutant d’abord par un coté, frappant ensuite
l'autre; et reconnait pour cause un traumatisme du
crane ou des différentes affections aigués ou chro-
niques du cerveau.

L altération du facial supérieur, le manque d’hémi-
plégie, ou de monoplégie, d’aphasie, de paralysie to-
tale de la langue, le manque d’asymétrie de la face qui
doit exister au moins au début de la diplégie, et enfin
le manque de traumatisme et d’attaque apoplectique
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nous obligent & ne pas rapporternotre cas & cette forme
de diplégie faciale, & forme cérébrale.

La diplégie faciale liée & une lésion du Pont de Va-
role, au niveau de l'entrecroisement des deux faciaux
serait accompagnée de la paralysie alterne d’hémiplé-
gie ou de paraplégie, de troubles dans d’autres nerfs
cérébraux tels que le Trijumeau, I’Acoustique, le Glos-
so-pharyngien, etc.

Les symptomes qui parlent en faveur de cette forme
chez notre malade sont : l'altération de J'oculo-moteur
externe et la diminution de l'acuité auditive; mais,
comme ces symptomes sont variables dans notre cas
et présentent des oscillations diminuant d’intensité le
matin et s’aggravant le soir proportionnellement & la
fatigue, nous pouvons les considérer comme une pa-
résie et non comme une paralysie compléte de nature
organique.

Quant a la diplégie faciale bulbaire on en distingue
deux formes: i

1. Une partielle ou le facial inférieur est seul pris.
2. Une diffuse ou le facial supérieur est aussi pris.

1. La diplégie faciale partielle survient, au cours
d’autres maladies cérébrales ou bulbaires, telies que:
la paralysie lab.-glos.-laryngée ; la paralysie générale
progressive ; les différentes lésions de la capsule in-
terne, etc.

2. Quant a la diplégie diffuse, d’origine nucléaire, le
facies du malade est tout autre : la paralysie des mus-
cles de la face est compléte et donne une expression
particuliere au visage ; la flaccidité des joues, I’épiphora
par suite de la paralysie du muscle de Horner, la para-
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lysie des muscles des yeux, qui sont aussi quelquefois
pris, I'abolition de l'excitabilité électrique et des ré-
flexes, les tremblements fibrillaires, I’abolition du gout
et de la sensibilité (si le trijumeau est intéressé) sont
tout autant de symptomes que nous ne trouvons pas
chez notre malade.

Cette forme reconnait comme causes : le froid, I'épui-
sement, le surmenage, la syphilis. Elle peut aussi étre
congénitale comme c’est le cas dans I'observation citée
par Moébius ot un homme de 50 ans avait, dés son
enfance, une diplégie diffuse avec paralysie compléte
des muscles des yeux.

Les causes telles que le froid, I'épuisement, le sur-
menage ne peuvent étre niées chez notre malade, mais
le manque de symptomes cités nous fait exclure cette
forme de diplégie faciale.

La diplégie faciale d’origine périphérique est : intra-
cranienne ou extracranienne.

Elle donne 1e tableau de la paralysie musculaire
compléte, dont nous avons parléapropos d’autres for-
mes et que nous ne retrouvons pas chez notre patiente,
et elle s’installe trés brusquement, reconnaissant pour
cause : la lués, le traumatisme, le froid, les affections
de loreille moyenne et interne ; elle s’accompagne de
troubles de la gustation, de troubles acoustiques plus
ou moins graves, de céphalalgie, parfois de sécheresse
de la bouche. Rien de pareil chez notre malade, sauf
'affaiblissement de I'ouie; de méme pas de syphilis,
pas de traumatisme, pas d'otite, pas de refroidisse-
‘ment, abstraction faite du torticolis dont elle a été at-
teinte trois mois & peu prés avant la maladie actuelle.

On cite aussi des exemples de diplégie faciale d’ori-
gine artérielle (Emile Boix, Archives de Méd., mai
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- 1896) causée par les embolies dans les artéres radicu-
laires ou médianes, mais notre malade a le svstéme
circulatoire tout & fait sain et rien ne nous permettrait
de supposer chez elle quelque chose de pareil.

Enfin la lenteur dans le développement de la mala-
die, avec ses oscillations et ses rémissions plus ou-
moins prolongées, surtout au début de la maladie,
ainsi que la conservation de l'excitabilité électrique,
parlent contre cette forme. Nous convenons pourtant
que c'est principalement, sinon uniquement, le nerf
facial qui est atteint chez notre malade. Nous avons
donc bien affaire dans notre cas & une diplégie faciale,
mais une diplégie toute particuliére qui n’a rien de
commun avec les formes que nous venons d’exposer.

Citons enfin un cas de la clinique médicale 1894-95,
dont le facies rappelait celui de notre malade, par le
fait d’une diplégie faciale qui intéressait surtout la par-
tie supérieure de la face et les orbiculaires des pau-
piéres en particulier. La paralysie s’était localisée en
premier lieu du coté droit, revétant 'aspect de I'hémi-
plégie faciale classique; mais bientot le coté gauche
de la face fut également envahi.

En méme temps se déclarait un atfaiblissement gé-
néral et un trouble de locomotion avec un certain de-
gré d’ataxie occupant surtoutle membre gauche, et des
troubles urinaires avec alternation de rétention et d’in-
continence. Les réflexes patellaires étaient abolis.

L’autopsie et I'examen microscopique faits par le
D Baur, assistant d’anatomie pathologique, révélérent
'existence d’une sclérose des cordons de Goll, I'inté-
grité des faisceaux de Burdach et un ancien petit
foyer hémorrhagique dans le corps strié¢ droit.

Les novaux faciaux et le bulbe étaient intacts ma-
croscopiquement.
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Il s’agissait donc d'une ébauche de tabes, présen-
tant & notre point de vue un certain intérét par le fait
de la diplégie faciale supérieure qui avait marqué le
début et en imposait pour une affection bulbaire, la-
quelle faisait défaut.

Nous avons réservé spécialement pour la tin la dis-
cussion de la maladie décrite par Erb, Oppenheim,
Eisenlohr, Bernhard, Jolly, Murri, Pineles, Strampell,
Goldflamm et Kogewnikoff. Le début, la marche, le
caractére des symptdmes que nous trouvons chez
notre malade, offrent une analogie si grande avec cette
affection, qu’il nous parait difticile de douter que nous
n'ayons affaire & un exemple de cette singuliére ma-
ladie, encore si peu connue au point de vue de son
étiologie, de la nature et de 'origine de sa lésion et de
son traitement. :

La maladie d’Erb a été observée chez des individus
ageés de 12 & 55 ans, le plus fréquemment chez des per-
sonnes adultes, jouissant en général d’une bonne santé,
quelques-unes cependant ayant eu pendant quelques
mois et méme quelques années auparavant une mala-
die infectieuse quelconque telle que la grippe, I'érysi-
péle, la fievre typhoide et d’autres. Bien qu’affectant
le systéme musculaire, principalement celui de la face
et de la téte, quelquefois les extrémités, la maladie ne
frappe pas particuliérement tel ou tel groupe muscu-
laire déterminé ; tantot elle débute par les muscles des
yeux, d’ou résulte le ptosis, le strabisme, la diplopie,
tantot elle se manifeste par une faiblesse dans les mus-
cles de la nuque avec difficulté de tenir la téte droite,
d’autrefois les muscles qui président & la parole, 4 la dé-
glutition sont les premiers affectés; enfin dans certains
cas peu nombreux, ce sont les membres qui sont les
premiers frappés, la marche devient génée par la
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fatigue et la faiblesse inaccoutumées, ou les bras de-
viennent impropres & un travail d’une durée plus ou
moins Jongue.

La maladie débute brusquement : I'individu étant
en bonne santé s’apercoit qu'il ne peut pas parler, ou
avaler, que ses paupiéres tombent, ou qu’l ne peut
pas continuer son chemin & cause d'une faiblesse dans
les jambes, apparue subitement.

La marche est lente et progressive avec des aggra-
vations et des améliorations allant parfois jusqu’a la
disparition compléte de certains symptomes, mais & la
place de ceux-ci il s’en montre d’autres qui évoluent
de la méme facon; dans certains cas rares 1’évolution
de la maladie est trés rapide. Enfin elle acquiert peu &
peu un caractére déterminé qui varie dans les différents
cas connus, soit par le manque, soit par I’addition d’un
symptome, mais I’ensemble constitue malgré cela un
type toujours reconnaissable dans chaque cas particu-
Tier. ‘

Un symptome constant, dans tous les cas de cette
maladie, c’est la parésie des muscles de la face, de la
mimique surtout, la parésie des muscles des lévres, de
la langue, du voile du palais, parésie si prononcée
qu’il en résulte des troubles graves de la parole, de la
mastication et surtout de la déglutition, et &4 ceci se
joint quelquefois la faiblesse des muscles des membres,
de la nuque, du tronc.

Le caractere le plus dominant et le plus surprenant
de cette maladie c’est qu’il ne s’agit pas ici d’une pa-
ralvsie musculaire compléte, les mouvements n’étant
presque jamais complétement abolis, mais plutot d'une
parésie, d'une fatigue qui peut aller jusqu’a I'abolition
presque compléte de la fonction musculaire, mais cette
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abolition n’est ni définitive, ni durable. Un autre carac-
tére, non moins important, c’est que cette parésie mus-
culaire augmente par le fonctionnement de l’organe,
mais diminue ou disparait par le repos.

Enfin la variabilité dans l'intensité des symptomes
morbides, les aggravations et les améliorations fré-
quentes apparaissant brusquement sans cause déter-
minée et se succédant souvent dans le courant d’'une
journée, constituent les traits caractéristiques et frap-
pants de cette maladie.

Quant aux autres symptomes, ils sont peu nombreux
et ne présentent rien de particulier ; les douleurs, par
exemple, bien qu’elles accompagnent souvent les au-
tres symptomes morbides, ne constituent pas un phé-
nomeéne dominant. '

La sensibilité subjective présente, comme trouble
principal, une sensation de fatigue, de faiblesse et d’é-
puisement aprés des mouvements d'une certaine durée.

Les systémes respiratoire, circulatoire, digestif,. gé-
nito-urinaire ne présentent rien de particulier. Les trou-
bles respiratoires et circulatoires, tels que la dyspnée,
la suffocation, les palpitations, fréquentes surtout dans
la période avancée de la maladie, sont de nature se-
condaire, produits généralement par la parésie des
muscles respiratoires.

Les fonctions intellectuelles, la mémoire sont con-
servées.

La sensibilité objective est normale. L'irritabilité
électrique & 'examen ordinaire parait normale (Jolly
et Murri ont relevé, il est vrai, certains changements
électriques dans les nerfs et les muscles au moyen de
procédés particuliers).

Les réflexes sont en général variables, tantot légére-
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ment diminués ou exagérés, ils peuvent méme dispa-
raitre ou s’exagérer pendant les périodes d’aggrava-
tion. Mais le fart le plus singulier est que, malgré la
gravité de cette affection qui peut réduire les muscles
4 un minimum de fonctionnement tel qu’il atteint pres-
que le degré d’une paralysie, on ne constate en général
pas d’atrophie, & peu d’exceptions prés. Les mouve-
ments fibrillaires dans les muscles parétiques sont trés
rares, peu accusés et pas du tout en rapport avec la
faiblesse fonctionnelle du muscle.

La réaction de dégénérescence n’a été constatée
qu'exceptionnellement et méme & la vue, la diminution
de volume de certains groupes musculaires n’est pas
toujours trés prononcée et presque jamais d'une facon
aussi frappante que dans les atrophies par excellence.

La durée de la maladie, & en juger d’aprés les cas
connus, est variable. Quelquefois sa marche est rapide,
elle peut évoluer dans l'espace de quelques mois, avec
tous ses symptomes aboutissant ou & la mort, oua
une guérison ou plutédt & une rémission plus ou moins
prolongée. D’autres fois elle est lente, présente pen-
dant plusieurs années des améliorations et aggrava-
tions. En moyenne sa durée est d’'une année et demie.

Si nous comparons maintenant notre cas avec la
maladie dont nous venons d’esquisser les principaux
caractéres, nous trouvons chez lui la plupart des
symptomes caractéristiques de cette maladie.

Dans notre cas, la maladie débuta aussi brusque-
ment en pleine santé aprés que la malade eut été tout
a fait remise de la grippe contractée par elle 3 mois
auparavant.

Le premier trouble apparu chez elle, fut celui de la
parole, et, chose caractéristique, ce trouble, d’ordre pu-
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rement dynamique, se montrait aussitot que la malade
avait parlé plus que d’habitude, disparaissait aprés le
repos, puis augmentait de plus en plus et devint per-
manent, tout en présentant toujours des oscillations
quotidiennes.

Vers la méme époque apparait la diplopie, le stra-
bisme passager, symptomes les plus fréquents et les
plus précoces de cette maladie. Ensuite nous consta-
tons des troubles dans la déglutition, qui aprés avoir
présenté des oscillations nombreuses dans leur intensité,
deviennent permanents bien que conservant jusqu’a
ces derniers temps des améliorations matinales et des
exacerbations vespérales.

Les muscles de la face se prennent & leur tour, la
mimique devient génée, quoique non complétement
abolie. Les joues, les lévres, une partie des mouve-
ments de la langue sont frappés de parésie, la mastica-
tion devient difficile, la salive s’écoule aux coins des
levres. Par la suite la sensation de fatigue et de fai-
blesse dans les bras apparait avec des douleurs qui
empéchent parfois la marche et disparaissent au re-
pos. Les autres organes sent normaux, la sensibilité
objective n’offre rien de particulier. Les réflexes pa-
tellaires & gauche sont augmentés, ceux du voile du
palais sont diminués, presque abolis.

Lirritabilité électrique, sauf des variations, est & peu
prés normale. ‘

Il n’y a pas d’atrophie musculaire apparente, pas
de mouvements fibrillaires, ni EaR.

Ainsi nous retrouvons chez notre malade & peu prés
tous les symptomes principaux. Les caractéres impor-
tants que nous avons fait ressortir de cette maladie,
savoir : I'affection du systéme moteur frappé d’une pa-
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résie de faiblesse, de fatigue et non d'une paralysie
compléte avec une intensité des symptomes croissant
par le fonctionnement, la variabilité de cette intensité, les
aggravations et les améliorations fréquentes au cours
de la maladie, les exacerbations et les améliorations
diurnes dans leurs symptomes morbides, leur début,
leur marche, I'absence d’atrophie musculaire, etc. tout
cecl se retrouve presque en totalité chez notre malade.

Nous ne pouvons passer sous silence quelques diffé-
rences que présente notre cas avec ceux cités par les
auteurs mentionnés, bien qu’elles ne soient pas abso-
lument caractéristiques pour cette maladie et ne nous
paraissent pas capables d’ébranler notre diagnostic.

Dabord le phénoméne le plus important qui est par-
ticulier & notre malade, ¢’est que nous ne pouvons pas
signaler chez elle une rémission plus ou moins com-
pléte des symptdmes morbides, mais il faut dire que
ce phénomeéne, assez fréquent dans d’autres cas, ne fut
pas toujours observé.

Ensuite les troubles les plus graves se localisent,
dans notre cas, presque exclusivement dans le domaine
du nerf facial qui parait étre atteint dans toute sa to-
talité; mais dans la plupart des cas cités, le facial est
aussl toujours pris et cela sur une grande étendue,
les troubles de la déglutition, de la parole, des mouve-
ments de la langue, dépendent en grande partie de la
parésie du nerf facial.

La faiblesse dans les membres n’est pas trés pro-
noncée chez M™ Clet, mais elle accuse une faiblesse
dans les mains et un engourdissement dans les doigts
aprés un travail prolongé, & tel point qu’elle laisse
échapper l'aiguille ou le crochet qu’elle tient.

La respiration est restée intacte jusqu’a présent, mais
nous savons qu’'on a cité plusieurs cas ou le systéme

\
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respiratoire n'était pas atteint. Enfin si les mouvements
de la langue, dépendant du nerf hypoglosse, se font
bien, on observe cependant qu’au moment du man-
ger la langue se fatigue et tous les mouvements
deviennent difficiles, chose qui s’observe aussi du coté
de la mastication. Le manque de ptosis et de faiblesse
a la nuque ne sont pas particulier & notre cas, carily
en a plusieurs ou I'on observe aussi 'absence de ces
symptomes. Pourtant dans les derniers temps la ma-
lade se plaignit & plusieurs reprises de douleurs & la
nuque et d'une certaine faiblesse dans le cou aprés un
travail plus ou moins prolongé & I'aiguille, mais nous
ne pouvons pas dire pour le moment si ces douleurs
et cette faiblesse de la nuque qui ont disparu par I'ap-
plication de teinture d’iode en réapparaissant de nou-
veau par moments, peuvent étre considérées comme
symptomes communs a la maladie, ou si elles sont
dues & un simple coup de froid puisque la malade sé-
journait & cette époque & la campagne et aurait par
conséquent pu étre exposée 4 un courant d’air.

En outre, nous constatons chez notre malade, la di-
minution de I'acuité auditive, symptomes dont nous ne
trouvons qu'un seul exemple dans l'observation de
Hoppé.

Cette diminution présente un certain intérét : tandis
que dans les premiers temps de notre observation la
malade n’entendait pas le tic-tac de la montre appli-
quée a l'oreille gauche, dans les derniers temps cette
oreille est presque normale et c’est l'oreille droite qui
accuse une diminution de I'ouie notable, avec une fati-
gue trés manifeste, fait qui a été confirmé par 'examen
de M.le D* Wyss.

Du coté de l'excitabilité électrique nous avons re-



— 111 —

marqué une variabilité analogue & celle des sympto-
mes ; dans les jours d’aggravation la contraction mus-
culaire demandait un courant plus fort que pendant les
jours d’amélioration. Enfin aprés avoir provoqué la
faiblesse d’'un bras par des contractions volontaires,
le stimulant électrique provoquait toujours des contrac-
tions trés fortes et vice-versa. Nous n’avons donc pas
constaté, qu’aprés une fatigue provoquée par un stimu-
lant quelconque l'autre stimulant n’agit plus.

Nous n’avons pas réussi non plus & produire un
épuisement par lirritation réflexe. En percutant le
triceps fémoral aussi vite que possible, nous n’avons
observé aucune fatigue musculaire malgré la durée de
plus d’une minute de I’expérience et les 140 contrac-
tions obtenues pendant ce temps. Ces expériences,
plusieurs fois répétées, n’ont donné aucun résultat.

En résumé, en nous appuyant sur les considérations
exposées ci-dessus, nous croyons pouvoir faire entrer
notre cas dans le tableau du « Syndrome d’Erb ».



CHAPITRE V

Symptomatologie.

Début, marche, évolution.

Nous allons passer en revue les divers symptomes
relevant du systéme nerveux, qu'on a observés dans
la maladie d’Erb.

Les troubles de la sensibilité générale n'occupent
qu’une place secondaire, ce qui explique le peu dim-
portance que leur accordent les auteurs. Ils sont en
effet souvent fugaces, passagers, modérés et peuvent
méme faire tout a fait défaut. Cependant il suffit de
jeter un coup d’ceil sur notre tableau symptomatologi-
que pour voir que les phénoménes douloureux ne
manquent pas dans la majorité des cas.La céphalalgie
occipitale et frontale, les douleurs de la nuque, du dos,
des lombes, des extrémités, constituent des symptomes
fréquents. Plus rarement on observe la migraine,
comme dans le cas cité par Eisenlohr et dans notre
cas.

Le systéme sensoriel se montre le plus souvent in-
tact, cependant Hoppé a noté 'abolition passagére du
gout et de 'ouie, Erb la diminution de l'ouie, comme
dans notre cas. Dans le cas de Kogewnikoff on cons-
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tate les troubles de la vision et du gout qui ont ceci de
caractéristique qu'ils consistent surtout, comme les
troubles moteurs, en des phénoménes de fatigue, d’é-
puisement avec des périodes d’aggravation et d’amé-
lioration trés variables; la méme fatigue auditive est
constatée aussi dans notre cas.

La sensibilité du tact, de la pression, du froid et du
chaud est toujours normale; on n’a signalé ni anesthé-
sie, ni hypéresthésie; on signale exceptionneilement la
paresthésie, comme dans un cas cité par Goldflam.

L’intellect est toujours intact.

Les troubles de motilit¢ sont ceux qui dominent la
scene.

La maladie débute en général brusquement, par un
groupe musculaire déterminé, mais pas toujours par
le méme. ‘

Les personnes jouissant d’'une bonne santé sont,
spontanément et sans cause appréciable, atteintes
d’'une faiblesse qui se manifeste, tantot par la blépha-
roptose. par la diplopie, par le strabisme passager
et variable; tantot par les troubles dynamiques de la
parole, de la déglutition, de la mastication ou de la
mimique faciale, en un mot par des groupes muscu-
laires innervés par les nerfs craniens ou bulbaires;
parfois c'est la faiblesse des muscles de la nuque,
d’autres fois c’est la faiblesse, la fatigue, la parésie
des muscles des extrémités et du tronc, qui marquent
le début.

L’évolution de la maladie est progressive. Les symp-
tomes se succédent et, quels que soient les troubles
d’ordre moteur, leur début consiste en général dans
une fatigue inaccoutumée des organes pendant leur
fonctionnement, dans un rapide épuisement, une pa-

8
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résie allant méme jusqu’a la paralysie; ils présentent
en outre une variabilité dans lintensité en rapport
avec le degré d’activité de I'organe, des améliorations
et des aggravations brusques plus ou moins durables
et sans cause apparente.

Il est intéressant d’attirer I'attention sur le fait si-
_ gnalé par Striumpell que ce sontles muscles, dont la to-
nicité se trouve le plus constamment en jeu, qui sont,
pour la plupart, les premiers et les plus gravement af-
fectés, tels sont: les muscles des paupiéres, de la mi-
mique faciale, etc.

Enfin dans les cas ou la maladie a débuté par les
muscles du tronc ou des extrémités, aubout d'un temps
trés variable, les muscles innervés par les nerfs cra-
niens seront toujours frappés tot ou tard, et constitue-
ront, pendant un certain temps, un tableau uniforme et
dominant ; donc a ce point de vue, le qualificatif bul-
baire qu’on rencontre dans la plupart des dénomina-
tions de cette maladie est parfaitement justifié.

Les troubles dvnamiques de la parole, de la mimi-
que, de Ja déglutition, de la mastication, etc. ne man-
quent presque dans aucun cas.

Passons en revue tous les troubles qui se trouvent
dans le domaine des nerfs craniens:

Parmi les troubles visuels d’ordre moteur les plus
fréquents et les plus précoces qu'on observe sont le
ptosis, la diplopie, le strabisme par suite de parésie des
muscles du domaine de l'oculomoteur commun ou
externe. Les ophtalmoplégies plus graves sont plus
rares, la motilité des globes oculaires est alors insuf-
fisante et méme quelquefois limitée dans tous les sens.
Les troubles dansles muscles intrinséques sont excep-
tionnels : dans quelques cas comme chez notre ma-



— 115 —

lade, on signale qu'une pupille est, par moment, plus
dilatée que l'autre. L’accommodation est toujours in-
“tacte.

Les troubles de la déglutition qui sont les plus fré-
quents (ils ne manquent complétement que dans un
cas) constituent aussi un des symptomes les plus gra-
ves. La déglutition défectueuse, le rejet des liquides
par le nez, la difficult¢ qu’éprouvent les malades pour
avaler les aliments solides, troubles aggravés par le
mauvais fonctionnement de la mastication, retentissent
sur la nutrition générale et c’est & eux qu'il faut attri-
buer la cause principale de I'amaigrissement. La gra-
vité de ces troubles serait encore plus grande si, heu-
reusement, ils ne présentaient pas des améliorations et
des rémissions assez fréquentes, des oscillations,
méme dans le courant de la journée.

Ainsi chez notre malade, dont tous les troubles ont
une persistance plus opiniatre qu'on ne ’observe dans
la plupart des cas, la déglutition, bien que défectueuse
depuis plus d'une année et demie déja, est pourtant loin
de présenter le méme degré dans le courant de la jour-
née; c’est surtout vers le soir qu'elle s’aggrave.

Les troubles de la mimique sont aussi les plus fré-
quents. Dés le début I'expression de la figure du ma-
lade et le rire sont changés :l'expression est triste,
pleurnicheuse. Il faut dire cependant que le masque
des malades ne posséde pas le caractére de fixité et
d’'immobilité que I'on retrouve chez les diplégiques fa-
ciaux ; bien que les deux faciaux soient pris, la con-
tractilit¢ des muscles n’étant presque jamais com-
plétement abolie d’une facon durable et continue, il n’y
a qu’une parésie d’intensité variable.

La parole est, 4 de rares exceptions, presque tou-
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jours atteinte. Les troubles proviennent d’une parésie
des muscles des lévres, de la langue, du voile du pa-
lais, exceptionnellement aussi des cordes vocales dont
I'altération n’a été signalée que deux fois. Ces troubles
de la parole s’aggravent en général 4 mesure que le
malade parle plus longtemps, et s’améliorent avec le
repos.

La voix est quelquefois faible, nasonnée.

Les troubles dynamiques en dehors du domaine des
nerfs cérébraux, s’observent le plus souvent dans les
muscles de la nuque, du cou, dans les bras, dans les
jambes, quelquefois dans les muscles de l'abdomen.
C'est aussi une fatigue, un épuisement rapide, une pa-
résie atteignant un tel degré que la fonction du mem-
bre semble complétement abolie. Tantdt les malades
sentent une faiblesse extréme dans les muscles qui
soutiennent la téte et ne peuvent la tenir longtemps
droite, tantot ils sefatiguent & tel pointaprésune marche
de courte durée, qu’ils tombent, ou ne peuvent monter
les escaliers qu’en s’appuyant sur les quatre membres,
parfois les muscles abdominaux refusent leur service
et les malades ne peuvent s’asseoir dans leur lit, etc.

Les troubles respiratoires, les plus souvent obser-
vés, consistent dans des accés de dyspnée, d’oppres-
sion, de suffocation et d’étouffement, dans une difficulté
d’expectoration ; la respiration devient superficielle.

Tous ces troubles sont souvent trés graves ; ils pro-
cédent par crises, s'observent quelquefois dans le cou-
rant de la maladie, le plus souvent & la fin; il résultent -
toujours de la parésie des muscles respiratoires.

Ces crises peuvent étre trés graves et se terminer
par la mort dans un laps de temps trés court. Les indi-
vidus considérés comme guéris ou setrouvant dans un



— 117 —

état de notable amélioration ont été parfois pris d’ac-
cés de suffocation suivis d'une mort rapide.

L électrisation du nerf phrénique, la respiration ar-
tificielle restaient parfois inefficaces. La plupartdes cas
mortels, comme le montre le tableau symptomatologi-
que, sont dus & ces troubles respiratoires. Dans les deux
cas seulement, celui d’Eisenlohr et de Hoppé la mort
peut étre attribuée aux troubles circulatoires, mais
méme dans ces cas, des troubles respiratoires ont été
aussi notés.

Circulation. Sauf les deux cas ou la mort survient
par suite de paralysie du cceur,onn’a pas grand’chose
4 noter du coté du systéme circulatoire. On signale
assez fréquemment une accélération du pouls, des pal-
pitations, la cyanose, qui tiennent probablement aux
troubles respiratoires tels que la dyspnée, I'oppression
et la suffocation, symptomes qui s’observent en géné-
ral en méme temps. :

Partout nous retrouvons donc les mémes caractéres
plus ou moins forts : c’est la fatigue, I'épuisement, la
© parésie, mais jamais une abolition compléte et durable
de la fonction motrice. _

Le systéeme digestif parait étre toujours intact, 1’ap-
pétit n'est jamais aboli ; s'il est queiquefois diminué ou
par moments perdu, c’est plutotla conséquence de la
. répulsion produite par les troubles de la déglutition et
de la mastication. La digestion/parait étre trés rare-
ment affectée d’une 'fagon' quelconque. La constipation,
la diarrhée ne sont signalées que tout & fait exception-
nellement, saut dans le cas de Schaw ou la diar-
rhée était intense et prolongée dés le début de la ma-
ladie.

Il 0’y a rien & signaler du coté des fonctions hépati-
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ques, sauf dans deux cas, ceux de Kogewnikoff et de
Goldflam ou il y avait une glycosurie passagére.

Dans notre cas nous n’avons qu'a signaler l'aug-
mentation des phosphates dans I'urine.

Du coté des vasomoteurs rien de particulier, si ce
n’est, rarement, la rougeur et la cyanose de la face
pendant les accés de dyspnée ou de suffocation.

Le systéme génito-urinaire est toujours normal. Ja-
mais on n'a constaté de troubles du coté de la vessie
ou du rectum. Une seule fois pourtant on signale une
incontinence urinaire pendant la dyspnée.

Les réflexes sont variables : ils peuvent étre nor-
maux, exagérés, diminués ou abolis. Dans la plupart
des cas ils sont normaux aux extrémités, dans quel-
ques cas ils sont exagérés a ces derniéres. Dans le cas
cité par Schaw et celui d’'Oppenheim, ils sont diminués;
dans un cas de Goldflam chez une malade ils sont
exagérés au début puis deviennent difficiles & provo-
quer et ne sont vifs qu'au moyen de la méthode de
Jandrassik, présentant en méme temps des oscillations
dans Dintensité, disparaissant méme selon I'aggrava-
tion ou I'amélioration dans les symptomes morbides.

Au voile du palais et au pharynx ils sont, dans quel-
ques cas, diminués. ‘

Muscles. Le volume des muscles est en général
normal, mais quelquefois on signale un amaigrisse-
ment prononcé, comme c’est le cas chez notre malade;
dans quelques cas exceptionnels, on trouve méme
I'atrophie musculaire. Ainsi dans l'observation d’Erb
nous trouvons l'atrophie des masséters, dans celle de
Bernhard l'atrophie des muscles de la nuque; l'atro-
phie des petits muscles de la main dans les cas de
Goldflam et de Strampell.
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L'excitabilité électrique est toujours conservée, sauf
dans des cas rares ou elle est quantitativement dimi-
nuée, mais par l'application d'un courant faradique
fort, & interruptions rapides, on constate un épuisement
précoce et complet, comme dans le cas de Jolly; dans
d’autres cas cet épuisement est moins prononcé. Chez
notre malade nous avons observé que la contraction
musculaire exigeait un courant plus fort les jours
d’exacerbation des phénoménes morbides, que pen-
dant les jours d’amélioration.

La réaction de dégénérescence n’a été notée qu’une
seule fois par M. Kogewnikoff dans lex muscles de la
langue.

La marche de la maladie est en général assez lente,
si le systéme respiratoire est épargné.

Dans quelques cas cependant la maladie a pris un
caractére aigu et a fini, au bout de 3 ou 7 mois, par la
mort avec des symptomes bulbaires graves. Mais le
plus souvent elle peut trainer des mois et des années
avec des améliorations et des aggravations fréquentes
plus ou moins prolongées ou brusques.



CHAPITRE VI

Terminaison et pronostic.

Il est encore impossible d’adopter une opinion bien
arrétée sur le degré de gravité de la maladie. Sur les
R4 cas observés jusqu’ici, 14 ont eu une issue fatale.
Les autres malades se trouvent encore en observation
ou ont quitté les hopitaux dans un état. si non normal,
du moins avec une forte amélioration. Vu le caractére
essentiel de la maladie de présenter ces améliorations
simulant une guérison, vu les récidives fréquentes et
le peu de temps qui s’est encore écoulé dépuis la sortie
des malades des hopitaux, on ne peut pas admettre
que leur guérison soit compléte. On cite plusieurs cas
de malades sortis de la clinique complétement rétablis
et considérés comme guéris et qui ont été pris subi-
tement d'accidents du coté des centres respiratoires et
ont été enlevés dans un court espace de temps.

En somme le pronostic doit toujours étre considéré
comme grave.
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Traitement.

Ce dernier chapitre est le plus ingrat, car nous som-
mes jusqu'a présent complétement désarmés, soit pour
combatire les divers symptomes de la maladie, soit
pour en modifier la marche. Les injections de strych-
nine, de vératrine, Iiodure de potassium, les phospha-
tes, I'hydrothérapie, I'électrisation ont été inutiles, le
courant faradique serait méme contre-indiqué.

Seuls, le repos, le séjour a la campagne, T'huile de
- foie de morue, V'ergotine, le fer, I'arsenic auraient eu
quelque effet favorable. '



CHAPITRE VII

Hitiologie et pathogénie de la maladie.

Avant d’aborder cette question, passons en revue
les différentes opinions des auteurs sur ce sujet.

Erb décrit ses trois cas sous le titre : Un nouveau
syndrome d’origine probablement bulbaire. Pour lui il
n’y a aucun doute qu’il ne s’agisse ici d’une affection
d’origine intracranienne; quant au siége plus exact
de la lésion et &4 sa nature, il hésite & se prononcer
d’une facon positive, l'autopsie n’ayant pas été faite et
le groupement des symptomes rendant leur interpré-
tation trés difficile, vu 1’état actuel de nos connaissan-~
ces sur l'origine et le trajet cérébral des nerfs. Il pense
quil est impossible d’expliquer ces symptomes en
admettant une lésion extra centrale frappant les raci-
nes des nerfs atteints.

Ni une méningite, ni une tumeur de la base ne sau-
raient étre admises, car ces affections devraient s’é-
tendre depuis la partie supérieure de la moelle cervi-
cale jusqu’a la partie supérieure du pont de Varole, ou
se trouve 'origine du nerf oculomoteur-commun, et
on peut se demander alors pourquol certains nerfs,
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toujours les mémes seraient 1ésés, les autres restant
intacts ?

L’idée d’'une lésion centrale s’accomode au contraire
bien mieux 4 la conception de cette maladie, telle fibre
nerveuse ayant des origines différentes, tandis que tel
centre donne naissance & des fibres qui vont en diver-
geant, présidant & des fonctions différentes.

En éliminant la paralysie bulbaire labio-glosso-la-
ryngée. Erb ne renonce pas pourtant a I'idée que la ma-
ladie soit de provenance bulbaire. Pour expliquer l'al-
tération constante des mémes nerfs, il émet ces deux
propositions:

1° Ce pourrait étre une lésion qui se développerait
dans la partie supérieure du I'Ve ventricule, atteignant
quelques nerfs voisins et se propageant en bas par
une systématisation spéciale exclusivement aux nerfs
moteurs.

2° Une lésion qui aurait d’abord pour siége la partie
supérieure du ventricule, se propagerait en profon-
deur et atteindrait les fibres des faisceaux pyrami-
daux, ce qui expliquerait les troubles dans la motilité
de la langue, de la téte et des extrémités.

Oppenheim décrit un cas de cette maladie sous le
nom de : Paralysie bulbaire sans lésion.

L’autopsie négative ne lui permet pas de se pronon-
cer pour une localisation quelconque, bien qu’il ait pu
constater a l'examen microscopique une lésion du
nerf facial sous forme de petits foyers ronds dont le
diameétre était égal & celui d’une fibre primitive et
dans lesquels il était impossible de découvrir ni gaine,
de myeline, ni cylindre-axe. Cette lésion, tres limitée
dans un milieu tout & fait sain, ne lui parait pas pou-
voir expliquer les symptomes de la maladie.
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Cest la méme lésion que Thomson a trouvée
tout derniérement a I'antopsie d’'un alcoolique dans les
nerfs des muscles de D'ceil et qu’il a deécrite sous le
nom de : «Névrite chronique». Oppenheim ajoute
d’ailleurs qu’on ne manquera pas de la trouver chez
les individus morts d’autres maladies, et conclut que
cette maladie est une espéce de « Névrose chroni-
que ».

Eisenlohr dans un rapport intitulé : Un cas d’Oph-
talmoplégie externe progressive terminé par une para-
lysie bulbaire sans lésion anatomigue, malgré la coin-
cidence de l'apparition et de la recrudescence des
symptomes morbides avec la migraine, renonce a
ranger son cas dans I’'Ophtalmoplégie dite « Migraine
ophtalmique». Car cette forme est rigoureusement uni-
latérale, d’autre part, les lésions anatomiques établies
tout derniérement par Richter pour la migraine ophtal-
mique n’étaient pas constatées.

Quant & la ténuité des racines nerveuses de 'hypo-
glosse, du vague et du spinal, on serait tenté de 'ex-
pliquer par un manque de développement, qui de son
coté provoquerait des troubles fonctionnels; il pour-
rait encore, dit-il, s’ajouter & ce défaut de développe-
ment l'existence de lésions centrales dynamiques
peut étre nucléaires. Mais ces considérations ne lui
paraissent pas basées sur I'observation- clinique, car
les symptémes y seralent permanents et non passa-
gers, comme c’était le cas chez sa malade.

D’autre part il attire en méme temps 'attention sur
la localisation essentielle des troubles fonctionnels
dans les muscles des yeux, dont les racines des nerfs
qui les innervent sont restées intactes.

L’absence des lésions syphilitiques anatomopatho-
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logiques ne lui permet pas non plus de voir la cause
de la maladie dans la syphilis.

Ainsi J'auteur n’arrive a rien de positif.

Hoppé donne a la maladie le nom de « Paralysie
bulbaire ». Il croit que la lésion pourrait siéger dans
Vécorce cérébrale, bien qu’a l'autopsie il n’ait pas
trouvé plus de lésions dans le cerveau que dans le
bulbe.

Le caractére des symptomes lui parait justifier jus-
qu’a un certain degré l'idée de son origine toxique;
le fait que le systéme moteur est seul frappé, trouve
son analogie dans l'action de certaines toxines qui
frappent aussi exclusivement le systéme nerveux mo-
teur en laissant intacte la sensibilité. Il pense que c’est
une ntoxication chronique, mais en se basant sur les
données étiologiques, il reconnait la difficulté de trou-
ver la source de cette intoxication pour tous les cas
observés de cette maladie.

Bernhard décrit son.cas sous le nom de : Efude de
la maladie nucléaire des muscles de U'ceil et de ses com-
plicativns. Cet auteur a été frappé par I'analogie dans
les symptomes entre son cas et ceux de 'ophtalmo-
plégie externe récidivante décrite par Dufour, Duboys
et d’autres, mais il a remarqué que dans son cas la
maladie n’a pas récidivé par les muscles des yeux,
comme dans l'ophtalmoplégie externe récidivante
méme compliquée par des symptdmes bulbaires.

La récidive s’est manifestée aux noyaux bulbaires
inférieurs du quatriéme ventricule, substituant ainsi
au tableau de la polioencéphalite supérieure, celui de
la polioencephalite inferieure. En conséquence il pro-
pose pour des cas analogues la dénomination de : « Pa-
ralysie nucléaire alterne ».
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Mais plus tard, ayant connu les publications d’Erb
sur des cas analogues, il rattache son cas a ceux
d’Erb, et se met tout a fait d’accord avec ce dernier,
quant & la localisation de la maladie qui doit compren-
dre le pont de Varole, le Bulbe et la partie supérieure
de la moelle cervicale. Il n’émet aucune opinion sur
I’étiologie.

Pinelés décritla maladie sous le nom de Sympidmes
complexes bulbaires.

Il admet qu’elle est due 4 une intoxication. Dans ses
cas on pourrait rattacher cette intoxication aux mala-
dies infectieuses antérieures : influenza, fiévre ty-
phoide.

A T'appui de cette maniére de voir, il rappelle le fait
(ue certains poisons ont une prédilection pour cer-
tains groupes de nerfs. Ainsi le Pb et As pour les
nerfs radiaux et péroniers, les toxines diphtéritiques
pour ceux du larynx, du voile du palais et de I'accom-
modation des yeux.

Il invoque, & l’appui de son hypothése, d'un coté le
cas cité par Eisenlohr, ol le malade a eu les sympto-
mes bulbaires aprés une fiévre typhoideet & I'autopsie
duquel la moelle allongée a donné une culture de sta-
phylococcus citreus ; de I'autre, celui de Bernhard ou
le sujet a eu, a4 'dge de 21 ans, la fiévre typhoide et &
I'age de 33 ans une paralysie tardive caractéristique
de la fiévre typhoide.

Les oscillations dans l'intensité des symptémes, les
améliorations, la guérison apparente et les récidives
ne lui paraissent pas parler contre l'origine toxique
de la maladie, puisque le tabes dorsalis, qui est consi-
déré comme une intoxication syphilitique, présente
aussi dans sa marche des fluctuations analogues.
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Il croit en outre qu'il existe des lésions dans le sys-
téme nerveux central, qui échappent, seulement pour
le moment, aux méthodes en usage.

Goldflam intitule son article comme suit : Sur un
complexe des symptomes de la paralysie bulbaire avec
participation des extrémités, affection curable en appa-
rence.

Les données de I'étiologie n’offrent aucun rapport
entre cette maladie et les maladies infectieuses précé-
dentes, mais par un raisonnementidentique a celui de
Pinelés, lauteur admet que cette maladie peut étre
d’origine toxique, ces toxines hypothétiques agissant
sur certains appareils moteurs et attaquant le systéme
nerveux central, surtout la moelle allongée. Mais en
attendant que le perfectionnement de la technique
démontre le siége et I'existence de la lésion, il place
la maladie parmi les « Névroses Centrales », névroses
curables bien qu’il y ait beaucoup de cas terminés
par la mort et qu’on ne soit pas encore sur si les gué-
risons observées ne sont simplement que des rémis-
sions plus ou moins prolongées.

Jolly en faisant des recherches sur I’état de 'excita-
bilité électrique dans cette maladie établit les fails
suivants :

1° La volonté et une irritation électrique produisent
un épuisement égal pour les deux stimulants, c’est-a-
dire, qu’aprés lI'épuisement produit par la volonté,
les muscles ne répondent plus 4 lexcitabilité électri-
que, ne se contractent plus sous 'impulsion volontaire.

2° Lorsqu’on applique un courant tétanisant inter-
rompu par des intervalles égaux et de courte durée,
le maximum de contractious, une fois atteint par le
muscle, ne reste pas stationnaire pendant la durée de
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I'irritation, comme cela devrait avoir lieu normale-
ment, mais la courbe des contractions s’abaisse de
plus en plus aprés chaque interruption du courant et
finit par ne donner que de simples secousses, au pre-
mier moment de l'action du courant.

Jolly conclut de ce fait qu’il doit exister un certain
changement dans le chimisme du muscle lui-méme.
A lappui de cette opinion il cite Sch. Rath Bohn de
Leipzig qui, avec une substance semblable a la véra-
trine « la protovératrine » a obtenu un état d’épuise-
ment musculaire analogue. Mais comme un état sem-
blable d’épuisement a été observé par Benedikt chez
les personnes qui avaient une lésion dans les hémis-
phéres et par Mosso chez les personnes bien portan-
tes qui fatiguent trop leur intellect, Jolly se demande
s’ll ne faut pas admettre que ce changement chimique
dans les muscles coexiste avec une lésion centrale
qui pourrait étre aussi une cause éloignée de ce chan-
gement, en un mot s’'il n’y a pas une certaine relation
entre cet épuisement périphérique des muscles et un
état particulier du syvstéme nerveux central. Sien gé-
néral l'affection repose sur une lésion centrale, cette
lésion doit se trouver, ou bien dans toute la longueur
de I'axe cérébro-spinal au lieu d’origine des nerfs mo-
teurs ou dans les faisceaux pyramidaux le long de
leur trajet central vers les circonvolutions. La pre-
miére supposition semble trouver sa confirmation
dans le cas rapporté par Kalischer, lequel a trouvé &
Vautopsie que tout 'axe présentait des hypérémies.
des ectasies des vaisseaux et des hémorrhagies dans
la substance grise et les racines nerveuses.

Ces altérations, hien qu’elles soient peut étre produi-
tes par l'agonie, indiquéent en tous cas une certaine
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affection de la substance grise, une affection qui con-
duirait a la longue a4 une lésion visible, comme 'ad-
met Kalischer lui-méme. Or, contre cette opinion de
Kalischer, Jolly objecte : pourquoi ces altérations
s’observent-elles dans les cas exceptionnels et non
dans les maladies de longue durée et avec des symp-
tomes plus intenses ¢ pourquoi, en outre une affection
si permanente des noyaux, des nerfs moteurs ne pro-
voquerait-elle pas des phénomeénes de dégénérescence
dans les muscles correspondants ?

Enfin, la fatigue, I'épuisement qu'on observe dans
la paralysie bulbaire, dans 'ophtalmoplégie nucléaire
et dans l’atrophie musculaire spinale, n’ont jamais
le caractere, ni le degré qu’ils présentent dans la
maladie qui nous occupe. Pour le moment Jolly laisse
ces questions ouvertes et pour ne pas établir la base
de la maladie sur une localisation encore incertaine
dans le systéme nerveux central, il propose de la
nommer «myvasthenia gravis pseudo-paralytica » étant
donné que les phénoménes musculaires sont com-
muns pour tous les cas observés.

Murri évite de donner un nom particulier a la ma-
ladie et publie son observation sous le titre « Un cas
de la maladie d’Erb ».

Ayant trouvé certaines anomalies dans les contrac-
tions musculaires telles que nous les avons décrites
dans le résumé de son cas, il dit qu’il n’a pas pu obte-
nir un épuisement aussi complet que celui de Jolly
chez ses malades. En outre I’épuisement musculaire
produit par tel stimulant d’aprés lui ne se montre pas
par tel autre stimulant. Ainsi aprés I’épuisement pro-
duit par la volonté, un irritant électrique provoquait
toujours des contractions dans les muscles, de méme

9
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que des contractions volontaires se produisaient dans
un muscle épuisé par I'excitabilité électrique.

Murri, & 'opposé de ce que pense Jolly, croit qu’il
faut chercher l'origine de ces phénomeénes anormaux
d’excitabilité névro-musculaire dans le systéme ner-
veux central. Ce dernier préside, selon lui, aux phé-
noménes de fonctionnement et de nutrition du muscle
par une espéce de métabolisme, c’est-a-dire que le
chimisme du muscle est régularisé par lui. Le centre
malade envoie aux muscles d’autres excitations qu’a
Pétat normal ; le chimisme du muscle en est modifié;
n’étant pas préparé pour le travail ou préparé insuffi-
samment, il est épuisé au bout de quelques contrac-
tions, et quand les troubles du systéme nerveux cen-
tral sont trés prononcés, on voit apparaitre les phé-
noménes d’atrophie et de dégénérescence.

Quant a la réaction myasthénique de Jolly, elle ne
pourrait pas, selon Murri, servir & déterminer la
lésion ; cette 1éaction servirait plutdt a indiquer un
trouble du pouvoir trophique des nerfs sur les muscles.

Murri admet qu’il existe une lésion centrale et ré-
pond aux trois objections posées par Jolly contre cette
opinion, de la maniére suivante :

10 Siles lésions n’existent que dans les cas excep-
tionnels et manquent dans d’autres cas oui la durée de
Ja maladie est plus longue et l'intensité des sympto-
mes plus grande, c’est parce que ce sont les cas les
plus graves qui se terminent le plus vite par la mort;
et que lintensité des symptomes dépend plutot du
siége de la lésion que de l'intensité du processus pa-
thologique. ‘

Ainsi la lésion des muscles de la respiration et celle
de la déglutition provoguent le plus souvent la mort ;
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on comprend que lintensité des symptomes peut ne
pas étre en rapport avec le degré de la lésion corres-
pondante.

2° Si une affection de longue durée des noyaux
centraux ne détermine pas des phénomeénes de dégé-
nérescence, cela s’explique, dit Murri, si nous admet-
tons que les influences métaboliques des cellules ner-
veuses ne sont pas abolies, mais seulement modifiées
comme cela est confirmé par leur intégrité histologi-
que.

3° Enfin, d’aprés Murri, les phénoménes de la fati-
gue et de 'épuisement musculaires ne se trouvent pas
en rapport direct avec une lésion des noyaux, puis-
que ces phénoménes peuvent exister sans que les
noyaux soient lésés. Ainsi dans les cas de Benedikt,
la lésion était dans les hémisphéres, et les noyaux
étaient intacts.

D’aprés Murri l'écorce cérébrale et les grands
novaux de la base influent sur les cellules des noyaux
bulbaires et spinaux. L’absence de cette influence ou sa
modification, provoque une modification dans le pro-
toplasma cellulaire des noyaux bulbaires, change leur
action sur les prolongements nerveux et par consé-
quent sur les muscles correspondants. La réaction de
la dégénérescence ne peut pas se produire, car Y'in-
fluence trophique de la cellule n’est pas abolie, mais
seulement modifiée, ce qui entraine aussi une modifi-
cation du métabolisme. Voild pourquoi le muscle ré-
pond, non seulement normalement a I'irritation, mais
aussi d'une facon différente lorsque l'influence tro-
phique de la cellule nerveuse est tout & fait abolie.

Murri admet aussi avec Pinelés que l'altération
musculaire par groupe ne peut étre produite par au-
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cun autre agent que par une substance chimique qui
aurait une certaine affinité pour certains groupes
d’éléments nerveux.

On n’a peut-étre pas de motif, dit Murri, d’appeler
toxique la substance formée pendant les maladies ai-
gués, mails en tous cas, son effet peut étre comparé
a une action analogue produite dans l'organisme par
certains poisons. On ne peut pas non plus parler d’'une
substance toxique déterminée, car cette affection
s’observe aprés les différentes maladies infectieuses,
la fievre typhoide, I'érysipéle, l'influenza, la diphté-
rie, etc.

D’un autre co6té, les cas ol 'on ne peut supposer
aucune infection ne parlent pas contre l'intervention:
de cet agent chimique, car il pourrait étre introduit
dans l'organisme sans le concours de germes d’infec-
tion, ou bien l'infection pourrait étre survenue anté-
rieurement et cet agent exister depuis longtemps déja
dans l'organisme; un choc quelconque aurait suffi
pour déterminer son développement.

L’altération du systéme nerveux peut étre insigni-
fiante, mais la force de résistance étant diminuée, la
moindre circonstance peut produire des conséquences
graves.

Une fois les noyvaux moteurs lésés, si la maladie
s’'arréte et présente un état stationnaire, la lésion res-
tant dans un état latent constitue en tous cas un
locus minoris resistentice et les causes les plus insigni-
flantes peuvent occasionner la mort. Toutes les hé-
morrhagies récentes qu’on rencontre a 'autopsie sont
peut-étre justement dues a cette resistentice minoris
produite par des agents inconnus.

Les résultats négatifs obtenus dans les autopsies de



— 133 —

cette maladie, ne présentent pas une grande valeur
pour Murri, car ils prouvent selon lui, quil s’agit
toujours d’'une méme cause agissant plus ou moins
selon le degré de son développement.

Striimpell décrit son cas sous le nom de Paralysie
bulbaire asthénique et croit qu’il est natureld’admettre
une intoxication comme cause de cette maladie : c’est
par elle qu'on pourrait le mieux expliquer les phéno -
ménes isolés et leur alternance dans cette maladie.

Mais il faut d’abord, dit-il, résoudre la question et
savoir si 'on a affaire ici & une maladie d’origine ecto-
géne, c’est-a-dire produite sous l'influence de causes
extérieures, ou si elle est de nature endogéne et dé-
pend d’une constitution anormale congénitale. Il est
difficile de se prononcer dans un sens ou dans un
autre. .

Les antécédents héréditaires ne disent rien pour la
nature endogéne de la maladie, son apparition dans le
jeune age n’est pas assez constante pour qu’on en
puisse tirer une conclusion. La tendance de la maladie
aux récidives et aux accés, concorde bien au contraire
avec la nature endogéne de la maladie, il en est de
méme du fait que le systéme moteur est le seul affecté.
Par contre, aucun signe certain n’existe en faveur de
la cause ectogéne.

L’apparition occasionnelle de cette affection aprés
I'influenza et d’autres maladies aigués, n’a pas une
grande signification ; le fait le plus intéressant pour
Strumpell consiste dans l'apparition simultanée de
plusieurs cas de cette maladie. Ainsi Erb rapporte trois
cas qui ont tous évolué pendant une période de deux
a trois ans. Goldflam observe ses trois cas presque en
méme temps, de méme que Pinelés pour ses quatre cas.
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Du reste ce n’est peut-étre qu'une simple coinci-
dence et Strampell avoue que la pathogénie de la ma-
ladie reste encore entourée d’'une grande obscurité et
ne peut étre éclairée que par des phénoménes ana-
logues tirés d’autres chapitres de la pathologie.

On ne peut nier une certaine analogie de ces phéno-
meénes avec ceux qu’on observe dans les différentes
formes de paralysies périodigues, d’autant plus que
dans ces formes on ne trouve pas non plus de change-
ments anatomiques grossiers; mais la courte durée
de ces paralysies, l'intégrité fonctionnelle des nerfs
bulbaires, la fréquence familiale de ces maladies et
surtout la disparition compléte d’irritabilité électrique
du cdté des muscles et des nerfs, constituent une diffé-
rence essentielle entre ces maladies et la notre.

Strimpell considére comme fort possible qu’on
trouve plus tard quelque part des changements mi-
croscopiques visibles, mais en tout cas ce ne seront
pas les grossiéres dégénérescences ou atrophies d'une
région quelconque des centres moteurs, des conduc-
teurs ou organes terminaux; car une pareille lésion
serait incompatible avec le changement dans l'inten-
sité des symptomes si fréquents, si profonds quelque-
fois et si brusques qui caractérisent la maladie. II est
clair que de pareils changements sont impossibles
sans les changements correspondants quelque part,
de nature biologique, physique ou dynamique.

Quant & la localisation des phénoménes morbides,
'affection siége tout d’abord dans le systéme moteur ;
on n'observe rien de particulier dans d’autres systé-
mes : sensibilité, organes des sens, réflexes, vasomo-
teurs, trophiques et sphincters, mais on ne peut pas
prétendre, dit Strumpell, que le systéme moteur soit
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affecté en entier ou partiellement. Pour résoudre cette
question, on n’a que les recherches de Jolly sur 1'é-
puisement anormal des muscles par une irritabilité
faradique, qui semblent prouver plutot que les phé-
noménes morbides ne se bornent pas seulement aux
neurones moteurs, mais qu’ils s’étendent sur tout
I'ensemble du systéme moteur ou seulement sur sa
partie périphérique.

Striimpell n’objecte rien contre I'opinion de Jolly qui
dit que le siége des processus anormaux se trouve dans
les muscles eux-mémes, et il recommande d’attirer
une attention particuliére dans les cas futurs sur les
propriétés des muscles. Il ajoute qu'on réussira peut-
étre aussi & l'avenir a obtenir les phénoménes d’épui-
sement musculaire par 'irritation réflexe. En frappant
sur le tendon patellaire, il dit avoir obtenu chez sa
malade un certain épuisement musculaire, bien que
peu prononcé. Strimpell explique ce résultat peu
positif par le fait que le muscle a eu le temps de se
rétablir dans sa perte d’énergie pendant la courte
contraction réflexe. ‘

Quant au nom qu’on pourrait donner 4 la maladie,
il dit qu’il 'a appelée « Paralysie bulbaire » suivant
I'exemple d’autres auteurs, en v ajoutant le mot « as-
thénique, » par lequel il voulait simplement désigner
I'absence d’une lésion anatomique visible ; mais il n’y
attache aucune importance. Il renonce pourtant a lui
laisser le nom de Jolly : « Myasthenia gravis pseudo-
paralytica » puisque ce nom implique une idée, non
encore fondée, sur l'origine myopathique de cette af-
fection. o

Kogewnikoff décrit ses deux cas sous le nom de
« Paralysie bulbaire asthénigue ». 11 dit que, vu les don-
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nées négatives de l'anatomie pathologique, la ques-
tion qui concerne le siége et la nature du processus
morbide ne peut étre résolue que parl'analyse clinique
des symptomes.

Il dit qu’a cause de différences dans les opinions
des auteurs sur ce sujet et des différentes dénomina-
tions qu’ils en donnent, il surgit avant tout cette ques-
tion : Les divers cas de cette affection présentent-ils
une unité pathologique, ou s'agit-il la de différents
processus morbides ?

I dit que, bien qu’il y ait une grande analogie dans
les symptomes morbides que présentent tous ces cas,
il existe pourtant une notable différence qui se mani-
feste par la variation dans l'état de la musculature,
qui a présenté, non seulement de l'amaigrissement,
mais aussi une atrophie vraie, avec diminution quan-
titative de l'irritabilité électrique. Enfin, dans certains
cas. la sensibilité était tout & fait intacte, tandis que
dans d'autres, l'altération de cette derniére était plus
ou moins prononcée en se manifestant par des dou-
leurs et la paresthésie. Quant au développement de la
maladie il présente aussi les mémes différences : Dans
certains cas elle se développe trés vite, avec un
début trés marqué, tandis que dans d’autres cas le
début est insidieux avec un développement treés lent.

Il est bien possible, dit-il, qu’a 'avenir on distingue
plusieurs types de cette maladie, mais pour le moment
il est plus logique d’admettre pour tous les cas un
méme type et d’expliquer les différences dans les
symptomes par le degré et ’étendue du processus pa-
thologique.

Quant au siége de la maladie il est plus naturel, se-
lon lui, de le chercher dans les cellules centrales de



— 137 —

la substance grise voisines des ventricules cérébraux
et surtout dans celles qui donnent leur origine aux
nerfs moteurs. Il suppose que, lorsque la lésion com-
mence dans la partie supérieure de la substance
grise, l'altération se manifeste du coté des nerfs
moteurs des yeux; si c’est la partie moyenne qui
est lésée on apercoit des troubles du coté de la
mastication, des branches supérieures du nerf facial
et 'on observe des symptomes bulbaires. Enfin dans
certains cas la maladie se manifeste par la faiblesse
des muscles du tronc et des extrémités, ce qui prouve
selon lui, une lésion de la région inférieure c’est-a-dire
de la substance grise de la moelle. Mais dans la plu-
part des cas, le processus morbide une fois installé
dans une partie quelconque de cette substance, se
propage sur les autres régions, provoquant dans la
suite des altérations trés étendues dans le systéme
moteur.

Quelles sont les modifications qui se produisent
dans la cellule nerveuse ? Pour le moment il est diffi-
cile de se prononcer.

En considérant la marche de la maladie, nous ne
pouvons pas admettre que la lésion soit trés profonde,
comme dans 'atrophie ou la dégénérescence, mais en
tous cas la modification de la cellule doit étre plus
profonde que dans certaines névroses, par exemple
dans 'hystérie ; la stabilité des symptomes morbides
parle en faveur de cette opinion ; méme si la guérison
a lieu 1l reste toujours une grande tendance aux réci-
dives, avec reproduction des mémes symptomes, ce
qui indique une altération des mémes éléments ner-
veux. '

Il est bien possible, dit-il, que dans les différentes
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formes de la maladie, il existe une différence dans
I'intensité de I'altération cellulaire et que le degré de
I'altération musculaire dépende de cette différence. En
faveur de cette opinion il cite certaines observations
ol I'on a trouvé des lésions; il pense que la ténuité
des racines des nerfs hypoglosse, vague et spinal
dans le cas d’Eisenlohr doit en tous cas étre considé-
rée comme pathologique et provenant d'une aliération
dans la nutrition de ces fibres.

Il admet que le cas communiqué par Mayer !, mais
éliminé par Strimpell comme manquant de détails,
appartient & la « Paralysie bulbaire asthénique»; ce
cas montre que, dans cette maladie de vraies modifi-
cations anatomiques peuvent étre trouvées, mais
qu’elles sont rares et jamais profondes.

M. Kogewnikoff range le cas de Kalischer dans une
autre catégorie, ¢’est-a-dire I’élimine avec Strumpell &
cause des lésions profondes de la substance grise cé-
rébrale ; mais il pense quand méme que les différents
degrés d’altération peuvent exister dans la « Paralysie
asthénique» et qu’avec la perfection de la technique
on verra sans doute des névroses passer progressive-
ment dans le cadre des maladies & substratum anato-
mique.

Examinons maintenant un peu en détail les données
étiologiques que nous fournissent les observations
connues de la maladie.

 Mayer trouva que les noyaux de I’hypoglosse et les cornes
antérieures étaient intacts, par contre certaines fibres de ’'hypo-
glosse et les racines antérieures spinales, examinées par le
procédé de Marchy, montraient des altérations : soit des raies,
soit des masses noires de myeline.
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Voici un tableau de 'age et du sexe des malades,
soit en tout 25 personnes.

Hommes. Femmes.

agé de agée de
Journalier 55 ans Sans prof. 42 ans

Marchand 55 » Institutrice (notre
Directeur dans une cas) 34 »
Distill. d’eau-de-vie 54 » Marchande de fruits 30 »
Menuisier 44 » Paysanne 30 »
Forgeron 40 » Servante 29 »
Boulanger 37 » Femmedechambre 27 »
Domestique 25 » Prof. inconnue 25 »
Sans profession 25 »  » » 23 »
Garcon apprenti 15 » Institutrice _ 22 »
Ecolier 14 » Servante 21 »
Ecolier 13 » Sans profession 18 »
Ecoliére 17 »
Fillette 12 »

Un cas de Wilks, demoiselle dont I’age est inconnu.

Nous pouvons conclure de ce tableau que la mala-
die est un peu plus fréquente chez les femmes que
chez les hommes. Quant & 1’age nous voyons que dans
8 cas la maladie se développe aprés 30 ans : Ainsi
34, 35, 40, 42, 44, 54, 55, 55. Dans 10 cas avant
30 ans : 21, 22, 23, 25, 25, 25, 27, 29, 30, 30. Dans
6 cas dans le jeune age : 18, 17, 15, 14, 13, 12.

Ce tableau nous montre que la maladie frappe plus
souvent les individus adultes.

Si nous nous adressons aux antécédents héréditai-
res, voici le tableau que nous obtenons :
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Cas de Charcot et .del

Marinesco Mére posséde un goitre.
Garcon de 13 ans

Cas de Remal 5 Le pére, 4 18 ans avait un
Une fillette de 12 ans 2 lupus.

Cas de Goldflam Pére mort. & l'age de 37 ans
d’une tumeur cérébrale.
Une demoiselle de 22) Mére souffre d'un strabisme
ans congénital.

Pére et mére bien portants.

Cas de Goldflam Une sceur morte a 'dge de
Une demoiselle de 23{ 6 ans d’une méningite, 'au-
ans. tre souffre d’arthrite et de
‘ goutte.
Cas de Murri Grand’'mére, pére, tante pa-
Demoiselle de 42 ans. { ternelle morts d’apopléxie
cérébrale.

Pére mort a I'dge de 68 ans
d'une maladie aigué. Mére
morte & 'dge de 65 ans a la
suite d’'une hémiplégie gau-
che.

Notre cas.
Demoiselle de 34 ans. |

Il est évident que la seule conclusion qu’on puisse
tirer de ce tableau, c’est que ’hérédité ne parait jouer
aucun role dans cette maladie.

Pour les antécédents personnels, nons avons le ta-
bleau suivant.
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Cas de Hoppé. Souffre depuis 'dge de 28 ans

Forgeron agéde 40 ans( de bourdonnements dans les
oreilles.

Cas de Goldtlam Figvre typhoide a 15 ans,

suivie d’'un état psychopa-

Homme de 25 ans, thique dont il guérit com-

profession inconnue.\  plétement.

Cas de Jolly. Scarlatine dans ’enfance.
Garcon de 15 ans, ou-( Ecoulement par 'oreille,
vrier. surmenage, onanisme.

Cas d’Eisenlohr
Demoiselle de 18 ans,
profession inconnue.

Syphilis acquise. Neuropa-
thie individuelle. Migraine.

Cas de Remak SInﬂuenza. Otite avec écou-
Fillette de 12 ans. ) lement par l'oreille.

Cas de Goldflam. 5
Demoiselle de 22 ans,; Anémique.
institutrice (

Rougeole a 7 ans, malaria a

Cas de Pinelés. 12 ans, fiévre typhoide & 14

Femme de 25 ans. ans, malade depuis 'age de
( 23 ans.

Rougeole a 4 ans, laryngite
Cas de Pinelés. passagére 418 ans. Influenza
Demoiselle de 23 ans. | a 20 ans, maladie actuelle a
22 ans.
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Angine a 9 ans accompagnée
de diplopie de nasonnement
et de difficulté de la dégluti-
tion. Maladie actuelle dés
I'age de 23 ans.

Cas de Pinelés.
Femme de 27 ans,
femme de chambre

Cas de Murri.

Demoiselle de 42 ans

ans. Erysipéle & 32 ans. Cha-
grins.

é Petite vérole, trés grave a4 14
S Rougeole dans l’enfance, une

Notre cas. péritonite localisée a I’age de

Demoiselle agée de 34( 25 ans. Influenza 4 32 ans ;

ans, institutrice. trois mois aprés la maladie
actuelle.

Nous n’attirons 'attention dans ce tableau que sur
la fréquence, relativement grande., des malddies in-
fectieuses antérieures & une date plus ou moins éloi-
gneée.

Il nous reste maintenant & envisager la question
d’étiologie au point de vue des professions des ma-
lades.

En jetant un coup d’ceil sur le tableau suivant, on
est frappé du fait que la maladie atteint, dans la plu-
part des cas, des gens qui travaillent beaucoup et dont
la plupart étaient bien portants jusqu’a cette époque
de leur maladie.

Hommes Age
Journalier 55 ans, bien portant
Marchand 55 » »

Distillateur d’eau-de-vie b4 » »
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Menuisier 44 ans, bien portant
Forgeron 40 » »
Boulanger 37 » »

Jeune garcon, ouvrier 15 » »
Domestique 25 » y

Femmes Age

Pavsanne 30ans, bien portante
Servante 29 » »

" Femme de chambre 27 » »
Servante 21 » »
Marchande de fruits 30 » »
Institutrice 22 » »
Institutrice 34 » »

On peut ajouter a ce tableau un cas de Murri, ou
une demoiselle de la classe aisée, se trouve obligée de
changer de maniére de vivre pour cause d’embarras
financiers et se trouve dans l’obligation de beaucoup
travailler.

Une idée qui surgit en étudiant ce tableau, c’est
I'existence possible d’un certain surmenage chez tous
ces individus.

On ne peut pas, il est vrai, affirmer catégorique-
ment en se basant sur le simple fait de leur profession
que tous ces gens doivent avoir nécessairement souf-
fert d'un surmenage. Des milliers de forgerons, de
menuisiers, de servantes exercent continuellement
leur profession sans accuser pourtant de surmenage,
mais toujours est-il qu'on ne peut nier la possibilité
de ce fait. '

Nous pouvons joindre & ce tableau des profession's,
4 cas, ou l'existence du surmenage ressort méme
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avec une grande probabilité. Ici en effet la maladie se
développe 4 un jeune age, chez un garcon a 13 ans et
4 14 ans chez un autre, & 11 et & 12 ans chez des fillet-
tes, age qui est celui ol le surmenage est si fréquent
a l'écol=.

I nous parait aussi qu’on peut, de plein droit, ranger
dans ce tableau de surmenage un cas de Pinelés ou il
s’agit d’'une femme de 25 ans, malade depuis I'dge de
23 ans. Elle eut la rougeole & 7 ans, la fiévre intermit-
tente a 12 ans, la fievre typhoide a 14 ans. Mariée a
17 ans elle a eu dans l'espace de 6 ans, 5 enfants.
Cette malade possédant une constitution évidemment
faible et dont I'organisme est encore affaibli par des
maladies antérieures et des couches fréquentes, pour-
rait bien présenter les conditions du surmenage et de
I'épuisement.

Ainsi nous avons 21 cas sur 25 ou le surmenage
est possible ; la profession des 4 derniers et leur genre
de vie sont inconnus.

En résumé nous admettons que, en se basant sur
ces faits, le surmenage parait jouer un certain role
dans I'étiologie de cette maladie.

Nous voyons néanmoins que I'étiologie de cette ma-
ladie est encore entourée d’'une grande obscurité. Le
nombre restreint des cas observés jusqu’a présent,
les données souvent incomplétes qu'on a sur les an-
técédents personnels et héréditaires, ne permettent
pas de se prononcer en faveur de telle ou telle cause
d’une maniére absolue.

Les auteurs qui ont eu 'occasion d’observer avant
nous cette maladie, méme ceux qui ont eu entre les
mains la plupart des observations précédentes, n'a-
vancent pas, comme nous le voyons, des opinions net-
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tement arrétées sur ce sujet, mais la plupart d’entre
eux (Hoppe, Pineles, Goldflam, Jolly, Murri, Striim-
pell) sont portés & croire qu’il s’agit ici probablement
de troubles du systéme nerveux, d’origine toxique.

Les caractéres des phénomeénes morbides de cette
maladie et sa prédilection pour le systéme moteur,
parlent en faveur de son origine toxique.

En effet, on sait que certains alcaloides agissent
exclusivement sur le syvstéme neuro-moteur, d’autres
sur le systéme neuro-sensitif.

Les alcaloides tels que la physostigmine, la véra-
trine, la digitaline produisent dans les muscles un état
analogue a celui qu'on observe dans la maladie de
Thomson, état qu’on pourrait appeler myotonique,
tandis qu’une autre substance qui se rapproche de la
vératrine, la « protovératrine » provoque dans les
muscles un état d’épuisement qui rappelle celui de
notre maladie, état qu’on pourrait appeler, selon!’heu-
reuse expression de Jolly, myasthénique.

Mais d’ou provient cette intoxication et de quelle
nature sont les toxines ?

Peut-on les regarder comme un reliquat d’'une des
maladies infectieuses antérieures, dont un certain
nombre de malades ont été atteints, ou hien les mala-
dies infectieuses ont-elles ouvert une porte d’entrée,
ou ont-elles créé un locus minoris resistentice pour une
intoxication de nature encore inconnue?

Est-ce une toxine qui s’élabore dans l'organisme
lui-méme, ou vient-elle du dehors? L’idée de rattacher
Porigine de celte maladie & une maladie infectieuse
antérieure ayant évolué a une date trés éloignée n’a
rien d'improbable par elle-méme. En effet de nom-
breux faits montrent que les toxines engendrées par

10
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une maladie infectieuse peuvent sommeiller durant
des années et se révéler plus tard par des troubles
plus ou moins graves. La syphilis nous en montre des
exemples frappants. La fiévre typhoide se révéle long-
temps aprés par des troubles et des altérations d’ori-
gine évidemment toxique du systéme nerveux.

Bernhard cite un cas ot les troubles nerveux furent
observés chez un sujet 4gé de 33 ans et qui avait eu
la fievre typhoide a 'dge de 21 ans.

Enfin si 'on admet un certain antagonisme entre
la fiévre typhoide et la tuberculose, ce qui parait res-
sortir avec une grande probabilité des observations
cliniques, on voit que le contre-poison élaboré par la
fievre typhoide agit en empéchant l'individu de con-
tracter la tuberculose pendant plusieurs années (pro-
fesseur Revilliod).

Mais si les paralysies post-diphtéritiques, post-ty-
phoidiques et autres, suivent en général de prés la ma-
ladie causale quelques jours, quelques semaines, ra-
rement quelques mois, ce n'est qu'exceptionnellement
qu'elles surviennent au dela d’une et surtout de plu-
sieurs années. Or des 25 cas connus nous n’en avons
que deux, celui de Remak ol la maladie se développe
immédiatement aprés l'influenza et le notre ou elle
apparait trois mois aprés la grippe; tandis que dans
d’autres cas on retrouve la maladie infectieuse & une
date trés éloignée de la maladie actuelle.

Ainsi dansle cas de Murri deux ans aprés un érysi-
peéle; dans le cas de Goldflam 10 ans aprés la fievre
typhoide, dans le cas de Pinelés 9 ans aprés la fiévre
typhoide et dans un autre cas du méme auteur 14 ans
aprés une angine diphtéritique et 2 ans dans son troi-
siéme cas aprés la grippe.
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En outre on ne peut pas se prononcer pour aucune
des maladies infectieuses en particulier comme ﬁou—
vant donner lieu & cette affection puisqu’on en a observé
plusieurs : la syphilis, la fievre typhoide, I'érysipéle,
la grippe, l'angine diphtéritique et presque toutes
avec la méme fréquence.

On pourrait peut-étre admettre que les différentes
maladies pourraient engendrer chacune un type spé-
cial, soit directement en introduisant avec elles des
microbes encore inconnus capables d’élaborer les
toxines qui produiraient les troubles caractéristiques
de notre maladie, soit indirectement en préparant le
terrain, en provoquant les processus chimiques anor-
maux au sein des tissus qui, en se développant, frap-
peraient toujours le méme systéme.

Mais il surgit une autre difficulté qui s’oppose d’une
facon plus sérieuse a 'établissement d’un certain rap-
port de la maladie en question avec une maladie infec-
tieuse quelconque antérieure, cette difficulté consiste
dans le fait que 'existence d’une maladie infectieuse
dans les antécédents personnels n’a été notée que
dans le tiers des cas.

On pourrait toujours supposer qu'une angine légére,
une grippe méme pourraient évoluer sans attirer I'at-
tention de I'individu; mais risquer une telle supposi-
tion pour un si grand nombre de cas serait toujours
une chose hasardée.

Si peu vraisemblable que soit cette proposition on
pourrait 'admettre & la rigueur, mais quel fait nous
parle en faveur de l'origine infectieuse de notre ma-
ladie? Présente-t-elle quelques-uns des troubles du
systéme névro-musculaire qu'on observe & la suite
des maladies infectieuses en général ?
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Le développement progressif, les variations assez
brusques, les récidives fréquentes dans la paralvsie
d’origine infectieuse, offrent une certaine analogie avec
I'évolution des phénoménes dans notre maladie, sauf
peut-étre les variations au cours méme de la journée
qui en constituent un des phénomeénes les plus carac-
téristiques.

Les paralysies post-infectieuses sont aussi des pa-
ralysies incomplétes, ce sont des paraparésies, selon
I'expression de Zandouzy, mais, tandis que dans nos
cas nous avons affaire aussi & une parésie plus ou
moins prononcée, une fatigue, un épuisement allant
quelquefois jusqu’a la paralysie compléte mais passa-
gére, 1a, au contraire, les phénomeénes paralyvtiques
sont toujours plus ou moins nettement prononcés, ce
que prouve la diminution ou l'abolition compléte des
phénomeénes de lirritabilité électrique, phénoménes
presque constants dans les affections consécutives
aux maladies infectieuses rares et exceptionnelles
dans notre maladie.

Fréquemment aussi les troubles de la motilité affec-
tent dans les maladies infectieuses, un caractére ataxi-
que, ce qu’on n’observe jamais chez nos malades.

Enfin les paralysies infectieuses s’accompagnent
toujours de troubles de sensibilité, le tact est aboli,
les malades ne sentent pas le sol sous leurs pieds, il y
a des plaques d’anasthésie locale, des troubles trophi-
ques, des atrophies musculaires, des hémiplégies, des
troubles de la vessie et du rectum ; or, ces phénoménes
sont absolument étrangers 4 notre maladie.

Les troubles des organes sensoriels n'y sont obser-
vés qu’exceptionnellement jusqu’a présent. La dimi-
nution de 'acuité visuelle dans le cas de Kogewnikoff,
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de méme que celle du gout, offrent un caractére tout
a fait particulier et ne ressemblent pas a ces troubles
visuels qu’on observe aprés les maladies aigués, dans
lesquelles les malades sentent leurs yeux comme re-
“couverts d'un voile avec la pupille dilatée et immobile.

Dans le cas de Kogewnikoff c’est plutdt une fai-
hlesse visuelie, le champ visuel se rétrécit chez sa ma-
lade aprés une fatigue de la vision. Nous pouvons en
dire autant de la notre, quant a l'acuité auditive, car
la perception auditive diminue avec la fatigue de l'or-
gane, surtout du coté droit.

Dans les paralysies post-diphtéritiques, post-typhoi-
diques ou post-grippales, nous avons parfois des trou-
bles intellectuels, des délires, etc.; chez nos malades
I'intellect est intact et 'on n’a pas observé d’autres
troubles cérébraux.

Il ya quelquefoisune perte de connaissance comme
c’est le cas chez le malade de Kogewnikoff, mais cette -
perte est provoquée par un acces de dyspnée tres forte
ou arrive occasionnellement comme dans le cas de
Goldflam ot la malade perdait connaissance sans
cause connue.

L’état fébrile (qui est trés fréquent dans les affec-
tions post-aigués, est des plus exceptionnels dans no-
tremaladie et n’a été noté que dans deux ou trois cas),
est provoqué, tantdt par des troubles respiratoires,
tantdt par une maladie intercurrente, comme c’est le
cas dans l'observation d’Oppenheim. Dans le cas de
Goldflam, la malade entre a I'hépital avec une tempé-
rature élevée, de cause inconnue dont les oscillations
concordent avec 'intensité des autres symptomes.

C'est 1a le seul cas ol une infection préalable puisse
étre considérée comme certaine.
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Enfin dans toutes les affections d’origine infectieuse,
dans la paralysie post-diphtéritique, post-typhoidique
et autres on trouve toujours des lésions organiques,
soit dans les muscles, soit dans les nerfs, soit dans la
moelle ou dans le cerveau. Ainsi chez les diphtériti-
ques, Buhl a trouvé des extravasations sanguines
avec ramollissement de la substance nerveuse dans le
cerveau, on a constaté aussi des altérations des raci-
nes antérieures et postérieures de la moelle, une aug-
mentation de volume des racines et des ganglions
spinaux, augmentation due & la présence de corps
nucléaires semblables a ceux qu’on trouve dans les
membranes diphtéritiques. Ces corps nucléaires, selon
Buhl, sont capables de s’organiser et de former un
tissu conjonctif qui peut comprimer les nerfs.

Déjerine dit que dans la moelle l'altération est en-
flammatoire, qu’elle siége toujours dans la substance
grise, qu’elle n’est pas systématisée, étant 4 la fois
interstitielle et parenchimateuse, et que l’altération
des racines est toujours secondaire a la moelle.

En général l'altération consiste en une transforma-
tion granuleuse de la substance médullaire, on remar-
que aussi des tubes nerveux privés de myéline.

Ebstein et Colmette ont trouvé des plaques sclé-
reuses disséminées dans la moelle aprés une fisvre
typhoide.

A Tlautopsie de varioleux morts paraplégiques,
Vestphal trouve des lésions de myélite dissémi-
nées.

Les nerfs peuvent aussi étre touchés directement
par la maladie aigué. L’autopsie des trois cas, faite
par Pierret, démontre 'intégrité de la moelle et des
méninges tandis que les nerfs correspondant aux
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groupes musculaires atrophiés étaient le siége de né-
vrite parenchymateuse.

Pitres et Vaillard ont consacré aussi de nombreux
travaux aux névrites infectieuses. |

Sauf les hémorrhagies récentes qu'on trouve &
l'autopsie de nos malades, deux cas ont présenté cer-
taines lésions qui pourtant n’avaient rien de commun
avec la maladie en question. Ainsi Oppenheim trouve
dans le nerf facial de petites granulations de nature
inconnue disséminées dans la substance saine du nerf
et Eisenlohr, dans son cas, trouve une ténuité desfibres
nerveuses, mais cette altération manque d’ailleurs
dans les nerfs qui innervent les muscles malades des
yeux.

D’aprés ce que nous venons de dire il est difficile de
considérer notre maladie comme étant d’origine infec-
tieuse ; I'infection peut en effet tout au plus étre consi-
dérée comme cause prédisposante aux affections ner-
veuses en général et au syndrome d’Erb en particulier.
Nous éloignons de méme la possibilité d’une intoxica-
tion par les poisons tels que I'alcool, le plomb, I'arse-
nic, le phosphore, le sulfure de carbone et d’autres
qui ne se retrouvent ni dans les données étiologiques,
ni dans les phénoménes morbides observés.

Pour en finir avec les causes hypothétiques de no-
tre maladie, il ne nous reste que des toxines élaborées
au sein de l'organisme lui-méme, par un fonctionne-
ment défectueux des organes de la nutrition en géné-
ral ou quelque trouble dans les organes d’élimination.
Il est vrai que, ni les organes digestifs, ni 'émonc-
toire rénal, nila fonction hépatique, n’ont révélé, a
peu d’exceptions prés, des troubles susceptibles d’étre
interprétés en favenr de ce genre d’intoxication, mais
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il est toujours possible que les toxines diverses se
développent dans l'organisme sous linfluence des
troubles fonctionnels de certains organes trophiques
des glandes a sécrétion interne ou autres organes
d’assimilation et de nutrition, dont la science com-
mence seulement & entrevoir la portée.

~ Les caractéres des symptomes morbides de notre
maladie se prétent si bien a étre expliqués par les to-
xines agissant sur certains centres nerveux que nous
comprenons et partageons la tendance de tous les au-
teurs a chercher leur origine dans ces poisons orga-
niques. Cela d'autant plus que, dans 'état actuel de
nos connaissances, nous n’avons pas d’autres théories
capables d’expliquer les troubles morbides, sine ma-
teric. de maintes affections et des névroses en parti-
culier.

Fleury cependant a émis derniérement une hypo-
thése pour expliquer ces phénomeénes d’épuisement
dans la neurasthénie, hypothése suivantslaquelle il
considére les troubles de nutrition engendrant la for-
mation de toxines, comme conséquence d’'un épuise-
ment de neurones centraux, épuisement qu’il regarde
comme primitif.

Cette hypothése de Fleury, expliquant trés bien les
symptomes de la neurasthénise, pourrait peut-étre s’ap-
pliquer a notre maladie, surtout si elle pouvait étre
rangée parmi les névroses, vu les données étiologi-
ques qul nous ont permis de constater un certain sur-
menage chez nos malades.

Or, I’absence d’antécédents héréditaires qui ressort
trés nettement de presque tous les cas observés, le
fait que la maladie ne constitue pas l'apanage de cer-
taines familles ; son apparition dans les différents
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ages s‘oppose & la considérer comme une névrose.
D’un autre coté la localisation de symptémes morbides
sur un groupe assez déterminé du systéme nerveux
-et I'absence presque complete des caractéres capitaux
des névroses qui procedent généralement par accés
avec récidives fréquentes et peu durables, nous inter-
dit formellement de la ranger parmi ces derniéres.
Dans notre maladie en effet nous n'avons que quel-
ques symptoémes procédant par crises. Ce sont les
crises de dyspnée, de suffocations graves amenant
parfois la mort, comme c’est noté dans un certain
nombre de cas ; tous les autres symptomes sont com-
plétement dépourvus de ces caractéres. Examinons
la ‘neurasthénie, seule névrose de laquelle on puisse
peut-étre rapprocher notre maladie. _

Les phénoménes d’épuisement et de fatigue seuls,
constituent une analogie dans ces deux types de ma-
ladies, mais quelle différence surgit lors d'une compa-
raison plus détaillée.

Dans la neurasthénie, nous avons tout d’abord les
troubles de l'intellect, I'incapacité de fixer 'attention,
I'affaiblissement de la mémoire, les idées lypémania-
ques. Rien de pareil n’a jamais été observé dans tous
les cas de notre maladie. L’intellect n’a jamais été en
aucune facon altéré. La neurasthénie se manifeste
par des phénomeénes de fatigue et d’épuisement dans
tout le systeme moteur, aussi bien dans les muscles
volontaires que dans ceux dela vie végétale, 'enté-
roptose, le gastroptose, les diverses ptoses en un mot;
I'affaiblissement du tonus vasculaire, 'hypotonicité
de tout le systéme moteur sans aucune prédilection
pour tel ou tel groupe musculaire, pour tel ou tel
organe. Dans notre maladie le systéme moteur
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n’est jamais atteint en totalité, mais toujours par
groupes plus ou moins déterminés, avec prédilection
toute particuliére pour les muscles volontaires régis
par les nerts craniens, ce qui donne au tableau, au
moins dans la période d’état de la maladie, un carac-
tére franchement bulbaire. Jusqu'a présent les mus-
cles lisses n’ont jamais été atteints.

Jamais la neurasthénie ne donne un tableau de
symptomes bulbaires pareils 4 ceux de notre maladie,
jamais elle n’affecte une marche si rapide comme c’est
quelquefois le cas pour cette derniére.

L’influence des changements atmosphériques sur
I'état des patients, n’a jamais été observée chez nos
malades, comme c’est le cas pour les neurasténiques.
L’hérédité, les antécédents personnels jouent indubi-
tablement le role le plus important dans la neurasthé-
nie, tandis que dans notre maladie il est impossible
d’y voir une cause d'une importance de premier ordre.

On observe en outre chez les neurasthéniques, une
diminution, une dépression générale de la sensibilité,
le repos, le sommeil ne semblent pas améliorer 'état
des malades qui se sentent plus mal le matin et mieux
vers le soir, ce qui est tout & fait contraire & ce qu’on
observe chez nos malades. La neurasthénie est enfin
bien loin de présenter cette gravité, ce danger pour la
vie dans un délai quelquefois trés court et d’'une facon
inattendue ce qui n'est pas le cas dans la maladie
que nous étudions. Les différences profondes et es-
" sentielles qui existent entre les syndromes bulbaires
et la neurasthénie nous dispensent de prolonger cette
comparaison.

Il serait de méme inutile et fastidieux d’exposer le
diagnostic différentiel du syndrome d’Erb, avec les
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autres névroses, leur seul caractére commun étant
Iabsence de lésion anatomique déterminée. Mais en
faisant ressortir cette différence profonde du syndrome
d’Erb avec la neurasthénie et les autres névroses,
nous n’avons pas l'intention d’écarter définitivement
toute idée de le regarder comme une névrose a part.
Nous ne le pouvons d’autant moins, que les lésions
anatomiques qui pourraient expliquer d’une facon évi-
dente les phénoménes morbides de notre maladie, sont
encore & trouver. En tous cas, si on doit la considérer
comme une névrose, elle constitue un type tout a fait
particulier, se distinguant des autres par la gravité et
la ténacité des symptomes, par un trouble fonctionnel
plus grave et une localisation plus fixe dans une partie
déterminée du systéme nerveux. '

Mais si nous admettions une lésion dynamique ou
organique, ou pourrions-nous la localiser ? La lésion
ou les troubles fonctionnels, siégent-ils dans les mus-
cles eux-mémes, selon Jolly ¢

Nous ne voyons aucune raison pour admettre cette
hypothése. Les phénoménes d’épuisement, constatés
dans les muscles sous l'influence de Uirritabilité élec-
trigue (courant faradique) et volontaire, ne suffisent pas
pour admettre que la lésion soit dans les muscles.

Suivant les théories courantes en physiologie, 1'é-
puisement est au contraire un phénoméne dépendant
du nerf ou de son centre et, comme le fait bien remar-
quer Murri, cet épuisement parle plutot en faveur d’'un
désordre de pouvoir trophique des nerfs sur les mus-
cles. ’

Jolly lui-méme mentionne les travaux de Mosso et
de Benedikt ot les mémes phénomeénes d’épuisement
étaient constatés chez les individus atteints d'une af-
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fection dans les hémisphéres et chez les gens dont le
cerveau était fatigué par un travail intellectuel trop
intense. On peut aller méme plus loin et affirmer avec
Brissaud quil n’y a pas de myopathies primitives
sans lésions ou modifications préalables du systéme
nerveux, comme le prouvent les douleurs du début
dans les parties qui s’atrophient plus tard, comme le
prouvent encore l'existence de la chorée, I'épilepsie
et autres maladies nerveuses qui se rencontrent dans
les antécédents familiaux chez les myopatiques ; faits
d’aprés lesquels on a aujourd’hui la tendance & ranger
les myopathies les plus pures parmi les maladies
d’origine centrale, ce qui est en parfaitaccord avec les
notions les mieux établies de la physiologie et de la
clinique modernes sur la dépendance centrale des
phénomeénes trophiques des muscles.

Nous ne pouvons pas non plus localiser la lésion
dans le systéme nerveux périphérique, ni admettre
la polynévrite. La localisation des troubles dans le
systéme moteur, 'intégrité de la sensibilité, le fait que
les nerfs répondent & lirritabilité électrique, tout
concourt a rejeter d’une facon absolue I'idée d’une lo-
calisation périphérique de la lésion.

Nous arrivons donc a la conclusion, admise par la
plupart des auteurs, que cette maladie est d’origine
centrale.

En effet le tableau des symptOomes s’accorde et s’ex-
plique avec cette hypothése. Les maux de téte, la mi-
graine et d’autres sensations douloureuses, s’ils n’at-
teignent pas souvent une intensité trés grande, n’en
constituent pas moins un des phénoménes les plus
fréquents, soit du déhut, soit dans le cours de I’évo-
lution de la maladie. On constate, de temps en temps,
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qu’il existe un rapport direct entre 'augmentation et
la disparition de ce malaise et la recrudescence ou l'a-
mélioration des autres symptomes.

Les groupes musculaires affectés ont des rapports
si évidents avec les novaux centraux de ceux-ci que
la maladie fut évidemment confondue avec d’autres
maladies nucléaires et, jusque dans les derniers temps,
décrite par tous les auteurs avec le qualificatif de bul-
baire.

En prenant en considération laffection de toute la
colonne motrice dans la maladie d’'Erb, et en ohser-
vant que la localisation primitive peut débuter, soit
par la moelle, en se manifestant par la faiblesse des
extrémités, soit par les noyaux supérieurs du bulbe,
en déterminant une insuffisance fonctionnelle dans les
muscles des yveux et se propageant depuis ces points
primitifs dans toute la colonne motrice, on pourrait
bien établir une certaine analogie entre cette maladie
et la polioencéphalomyvélite ascendante ou descen-
dante.

Mais dans la polioencéphalomyélite chronique, par
exemple, le début est caractérisé par l'atrophie muscu-
laire ; les muscles pris isolément et non par groupe,

Nous ne parlerons pas de certaines formes d’ophtalmo-
plégie, surtout de celle dite récidivante dont la ressemblance
avec notre maladie est assez suffisante pour que plusieurs au-
teurs s’arrétent a discuter la question s’il ne s’agit pas la d’'une
variation de cette affection. Il nous semble que Stiimpell a suf-
fisamment résolu cette question en disant que : « la courte du-
rée de la paralysie périodique, I'intégrité des muscles innervés
par les nertfs bulbaires, son caractére familial observé parfois et
surtout une disparition d’excitabilité électrique dans les mus-

cles et les nerfs, parlent en faveur d’une différence réelle entre - -

ces deux maladies ».
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présentent des coutractions fibrillaires, I’abolition de
'excitabilité électrique et celle des réflexes tendineux
au niveau des muscles atrophiés. L’évolution de la
maladie est aussi caractéristique. Celle-ci débute en
général par les muscles des yeux; la diplopie et le
ptosis sont les premiers symptomes. L’affection se dé-
veloppe peu & peu, envahissant les muscles des yeux,
mettant pour cela un temps plus ou moins long (quel-
(ues mois & quelques années). Aprés cela la maladie
semble s’arréter et il survient un temps de repos qui
. dure aussi parfois trés longtemps. Enfin l'affection
commence a descendre, laissant en général le bulbe
inférieur intact et se propage dans la moelle, comme
c’est le cas dans 'observation de Bristow XXXI et de
Sachs XXX. Dans le cas de Lichtheim XV, la mala-
die reste localisée pendant sept ans dans les muscles
des yeux et ce n’est quaprés ce temps qu’apparaissent
I'anesthésie de la face, une grande apathie et une
somnolence invincible. Pour la polioencéphalomyélite
ascendante nous avons le méme tableau dans le cas
de Scelingmuller obs. XXXII et de Guinon et Par-
mentier obs. XXVII (nouvelle iconographie de la Sal-
pétriére). Enfin dés que les nerfs bulbaires sont pris,
la maladie acquiert une gravité menacante et se ter-
mine en général par la mort.

Dans les formes subaigués l'atropie existe aussi,
comme le montre le cas d’Eichhorst obs. XXXII, ot
la maladie, débutant par la paralysie du facial, envahit
toute la colonne motrice dans l'espace de quelques
mois et se termine par la mort.

En examinant le tableau symptomatologique du
syndrome d’Erb, nous trouvons que l'atrophie mus-
culaire manque dans la plupart des cas. Dans les cing
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cas, ou elle existe, comprenant deux d’Erb, un de
Bernard, un de Goldflam et un de Murri, elle est in-
signifiante et tardive. Dans le cas chronique de Murri,
aprés dix ans de durée la musculature parait étre
atrophiée et ce sont seulement les muscles thénar
et hypothénar qui présentent une légére dépression.
L’excitabilité électrique au courant ordinaire est nor-
male ou quantitativement un peu diminuée pour les
parties les plus prises, comme c’est le cas chez le ma-
“lade d’Erb, d’Oppenheim, de Bernhard, de Goldflam,
de Kogewnikoff et le notre; mais jamais on observe
une abolition compléte d’excitabilité électrique. Les
réactions myasthémiques ont été prouvées dans le cas
de Jolly, de Murri et de Kogewnikoff.

Les muscles des yeux, dans la plupart des cas, sauf
les releveurs des paupiéres, sont intacts, et s'ils sont
pris, ce n'est quimparfaitement. Dans les trois cas,
d’Eisenlhor, de Goldflam et de Murri, ot les muscles
sont les plus gravement atteints, leurs mouvements
ne sont pas complétement abolis. Les réflexes ten-
dineux sont variables, ¢’est-a4-dire normaux, quelque-
fois diminués, quelquefois augmentés. Sensibilité,
sensorium intacts. L’évolution de la maladie dans les
cas chroniques est aussi différente. Tandis que dans
la polioencéphalmyélite la maladie se cantonne plus
ou moins longtemps dans une partie quelconque, et
surtout dans le bulbe supérieur, dans le syndrome
d’Erb toute la colonne motrice est vite envahie, et la
localisation a principalement lieu dans les noyaux
bulbaires inférieurs, ne déterminant pourtant pas une
mort rapide. Dans les cas chroniques, tels que ceux de
Murri et de Kogewnikoff, nous voyons que, malgré la
durée des symptomes bulbaires (qui a été de sept ans
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dans le cas de Murri et de six ans dans celui de ko-
gewnikoff) la mort n’est pas encore survenue, de
méme dans notre cas ot la maladie se caractérise de-
puis trois ans, principalement par les phénomeénes
bulbaires. ,

Mais malgré ceite différence entre ces deux mala-
dies, il y a des cas de polioencépholomyélite qui rap-
pellent bien ceux du syndrome d’Erb. Ainsi dans celui
de Guinon et Parmentier ohs. XXV, nous voyons que
la maladie débute par le trouble de la parole. Ce
symptome persiste isolé pendant une année (comme
¢’était le cas chez notre malade) ensuite des muscles
des yeux sont pris et en 1890, trois ans aprés le début
on constate I'affection du facial, et 'hypoglosse avec
une ophthalmoplégie externe, presque compléte. Les
réflexes tendineux sont normaux. Dans le cas de
Rosenstein obs. XX, le début a lieu en septembre 1877
par la chute de la paupiére;; le 30 avril 1878, la malade .
accuse déja les symptomes bulbaires et une paralysie
compléte des muscles des yeux; le 8 juin 1878, on
constate que les membres supérieurs et inférieurs
sont pris.

Nous voyons donc une analogie entre ces cas
et quelques cas du syndrome d’Erb, surtout en
examinant celui de Eisenlhor qui présente presque
le méme tableau. Dans ce cas, le début a lieu par
le ptosis et la diplopie passagers. La maladie se
localise exclusivement dans les yeux et ce n’est que
deux ans apres le début que survient la parésie des
deux mains (juillet), suivie des symptomes bulbaires
qui se développent rapidement et se terminent le
20 aout par la mort.

Il est évident qu’il est trés difficile de délimiter
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nettement ces deux maladies, mais il nous semble
que I'évolution de celle-ci, présentant quelques traits
semblables, surtout dans les formes aigués et sub-
aigués, difféerent pourtant de celle du syndrome d’Erb
par sa plus grande ténacité et sa symétrie, ce qui
indique une lésion plus intense, et sans doute, d’une
toute autre nature.

Nous voulons surtout insister sur les points sui-
vants : Dans la polioencéphalite supérieur et polioen-
céphalomyélite les muscles des yeux sont toujours
atteints et cette affection prédomine pour ainsi dire,
commencant par une simple parésie au début et finis-
sant par une impotence compléte et une immobilité
parfois absolue des globes oculaires, les mouvements
insignifiants s’ils existent encore, sont en général
saccadés. Dans le syndrome d’Erb, ce sont les phéno-
ménes bulbaires qui prédominent. Ces phénoménes
tout particuliers au syndrome, caractérisés par les
oscillations, les variations dans 'intensité, les rémis-
sions plus ou moins prolongées, différent des phéno-
meénes que présentent toutes les autres maladies bul-
baires en ce qu’ils ne déterminent pas si vite la mort.

Kalischer dans son travail : « Un cas sur 'ophthal-
moplégie nucléaire subaigué », dit que « dans l'ophial-
moplégie compliquée par les phénoménes bulbaires,
Uaffection des muscles des yeux est trés restreinte et
ne se manifeste, dans la plupart des cas, que par un
prtosis ». Nous voudrions interpréter autrement cette
phrase et dire que : le syndrome d’Erb est parfois
compliqué d’ophtalmoplégie toute narticuliére, comme
le sont d’ailleurs tous les autres symptomes et celle-ci
ne se manifeste dans la plupart des cas que par un
ptosis bilatéral.
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Enfin nous appuyons sur ce fait que, selon les
paragraphes 3 et 4 de la conclusion de Guinon et
Parmentier, les phénoménes bulbaires apparaissent
rarement dans la polioenepchalite supérieur, ainsi que
dans la polioencéphalomyélite, tandis que dans le
syndrome d’Erb ces phénoménes prédominent *.

Enfin I'épuisement caractéristique, qui peut aller
jusqua une paralysie compléte et plus ou moins
durable, survient dans les muscles ayant une appa-
rence normale, mais qui se trouvent dans une tonicité
continuelle, comme c’est le cas pour les muscles
masséters, ceux des paupiéres, de la nuque, des
yeux, de la mimique, etc.

Quelquefois cet épuisemerit se manifeste seulement
dans les mouvements complexes, tandis que les mou-
vements simples se font bien, comme c’est le cas
chez notre malade, chez qui la projection de la langue
et les mouvements latéraux se font bien, mais’ dés
qu’elle commence & parler ou & manger, ’épuisement
est telle qu’elle doit se reposer pour pouvoir conti-
nuer. La malade ayant été institutrice et bonne d’en-
fants par profession et étant obligée ainsi de parler
beaucoup et longtemps, évidemment, ¢’est la langue
qui était un locus minoris resistentice.

L’apparition parfois spontanée et imprévue de la
fatigue, qui se manifeste dans tout le corps de telle
maniére que le malade est incapable de faire mouvoir
aucun membre, indique, selon Striumpell, la possi-

! Nous adoptons la division de Guinon et Parmentier parce
qu’elle nous parait plus commode et plus claire, malgré 'opi-
nion de Kalischer qui la regrette & cause de la rareté d’aflection
indépendante des noyaux supérieurs et de l'insuffisance de la
symétrie dans I’évolution.
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bilité d’'une vraie parvalysie spontanée et générale.

Strimpell, aprés avoir élucidé tous ces points,
renonce a les accepter comme un caractére spécial
de 'asthénie bulbaire en objectant que la fatigue était
déja obhservée par Kalischer dans l'ophtalmoplégie
nucléaire %

Mais il nous semble que cette fatigue caractéris-
tique, cet épuisement aprés les excitants volontaires
et les stimulants électriques, cette rémission rapide
et ce retour a I'état primitif, difféerent énormément de
cette faiblesse et de cet épuisement qu’on observe dans
d’autres maladies bulbaires, ainsi que dans les polio-
encéphalomyélite et c’est cette fatigue et cet épuise-
ment qui doivent étre regardés avec raison comme
des symptomes pathognomoniques de la maladie.

Nous ne voulons pas nous arréter sur les polio-
encéphalomyélite infectieuse, étant donné que nous
n’admettons pas 'agent infectieux comme cause de la
maladie; pour nous ce sont plutdt les toxines engen-
drées dans 'organisme lui-méme, sous l'influence du
surmenage ou d’autres troubles de la nutrition. Nous
rappellerons seulement que la guérison est un fait
presque général et s’effectue au bout de quelques
semaines, six au plus. Dans les affections des yeux
postrippales et postdiphtéritiques ce sont les muscles
intrinséques qui souffre et non les muscles extrin-

! Kalischer dans son travail « Sur un cas d’ ophtalmoplégie
nucléaire subaigué » (Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilk., 1895,
Bd. VL., 3. und 4. Heft), diftérencie trente cas caractérisés par
la faiblesse, ol il fait entrer tous ceux regardés maintenant
comme appartenant au syndrome d’Erh. 11 les considére comme
un sous-genre, un type intermédiaire aucuel il ne determine
pas positivement une place, car enfin il pense que quelques
cas de la maladie de Landry y peuvent étre inclus.



— 164 —

séques. Sattler décrit seulement deux cas de paralysie
de l'oculo-moleur externe aprés linfluenza et n’est
méme pas sur qu’ils soient occasionnés par celle-ci.
Dans un cas d’Uhthoft et ’Ewetzky, les malades pré-
sentaient une paralysie compléte des muscles des
veux, accompagnée de faiblesse des jambes et de
symptomes bulbaires (difficulté de déglutition) pour-
tant la guérison eut lieu dans un des cas aprés quatre
semaines, dans l'autre aprés cing semaines. Dans un
cas de polioencéphalomyélite postgrippole décrit par
Guinon et Parmentier, obs. XXVII, et par Goldflam
qui a soigné ce malade, il s’agit d'un médecin de soi-
xante ans, chez qui aprés l'influenza, se développe
une polioencéphalomyélite (commencant par I'oph-
talmoplégie) avec atropie musculaire, une diminution
d’excitabililé électriqgue, une abolition des reflexes ten-
dineux et la présence de mouvements fibrillaires. La
durée de la maladie du mois de décembre 1889 au
mois de juillet 1891, se termine par la mort & la suite
de complications bulbaires. Ce cas par son évolution,
rappelle jusqu’a un certain point, celui d’Eisenlhor,
mais s’en distingue par les points indiqués plus haut
(atrophie, etc.), par conséquent a une vague ressem-
blance avec le tableau général du syndrome d’Erb, il
pourrait peut-étre par le fait des oscillations dans
les symptomes, d’un certain épuisement et des remis-
sions, étre regardé comme un cas intermédiaire entre
ces deux maladies.

L’influenza, selon nous n’a joué, encore ici, qu’un
role secondaire, vu que le malade était déja épuisé par
plusieurs maladies antérieures (épilepsie, syphilis,
dysurie purulente) et par le surmenage.

« Enfin dans la polioencéphalomyélite chronique on a
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comme lésion : les capillaires dilatés et gorgés de
sang surtout au début; les cellules ganglionnaires
sont petites, arrondies, depourvues de prolongements,
reduites en nombre, de sorte que, lorsque le noyau est
atrophié au maximum, certaines coupes n’en con-
tiennent que 3 a 4, et parfois creusées de vacuoles, le
tissu intermédiaire est parsemé d’hémorrhagies capil-
laires ou de cellules embryonnaires et finit par se
scléroser, les tubes nerveux sont atrophiés ».

« Pour les polioencéphalites aigués, la lésion con-
siste principalement dans le ramolissement inflam-
mataire avec hémorrhagies capillaires de la substance
grise des troisiéme et quatriéme ventricules ».

Dans le syndrome d’Erb, sauf des lésions insuffi-
santes consistant principalement en hémorrhagies ré-
centes, on n’a rien pu découvrir pour le moment.

Done, se basant sur tous ces faits, il nous semble
plus rationnnel de regarder la maladie en question
comme un type a part, et de considérer quelques cas
de polioencéphalomyélite, comme des cas intermé-
diaires. ‘

Malgré les résultats négatifs des recherches micros-
copiques obtenues jusqu’a présent dans les autopsies,
nous sommes porté & admettre pour la maladie en
question une lésion quelle qu’en soit d’ailleurs la na-
ture. Il est possible, croyons nous, que 'examen mi-
croscopique de la moelle allongée, négatif jusqu’a pré-
sent, soit peut-étre plus heureux dans l'avenir avec
des méthodes plus perfectionnées, ou si les recherches
sont dirigées sur les ganglions de la base et les cen-
tres moteurs corticaux ou sous corticaux de l'écorce.
Les expériences de Mosso et les observations de
Benedikt parlent en faveur de cette maniére de voir et
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nous enseignent que les phénomeénes d’épuisement,
analogues a ceux qu’on ohserve chez nos malades,
peuvent étre produits, soit par les lésions dans les
hémisphéres, soit par un travail cérébral excessif.
Enfin 'examen microscopique des couches optiques,
qui sont, selon Nothnagal, Bechtereff, Rosenbach,
Kiriloff et d’autres, le centre de la mimique, de la mas-
tication et de la déglutition, donnera peut-étre, avec
des procédés perfectionnés, de meilleurs résultats.
Nous partageons sur ce point ’hypothése de Murri,
qui dit que 'écorce cérébrale et les grands noyaux
de la base iniluent sur les noyaux bulbaires et spinaux
moditient leur influence sur les nevfs et les muscles
correspondants et déterminent les phénoménes
décrits.

Il est possible qu’une lésion ou une altération de
nature quelconque, localisée a certains centres moteurs
moteurs cérébraux ou aux ganglions de la base, puisse
donner lieu & des phénoménes d’épuisement limités
aux muscles dépendant de ces centres.

Cette hypothése est d’autant plus vraisemblable,
qu'il existe, dans I’écorce grise du cerveau, des cen-
tres pour tous les muscles de la vie animale. On est
de méme arrivé derniérement a trouver le siége plus
ou moins exact des centres corticaux pour la mastica-
tion, les mouvements de la langue, du pharynx, etc.
On discute encore, il est vrai, surlaquestion de savoir
si ces centres sont purement moteurs, comme l'admet
Ferricr, ou au contraire, purement sensitifs suivant
les autres, ou enfin sensitivomoteurs, opinion a
laquelle on estarrivéen pratiquantles opérations dans
la région rolandique.

Nous ne pouvons pas nous étendre sur cette ques-
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tion, celle-ci n’étant pas suffisamment résolue, d’au-
tant plus que, quelle que soit 'opinion qu’on adopte a
propos de ces centres cérébraux, elle ne nous parait
pas absolument incompatible avec I'hypothése que
nous acceptons.



CONCLUSIONS

Nous arrivons aux conclusions suivantes :

1o La maladie décrite pour la premiére fois par Erb
et plus tard par d’autres auteurs, sous des noms dif-
férents et dont nous rapportons aussi un cas, consti-
tue d elle seule une entité morbide toute particulicre.

2° Elle se présente avec des symptOmes, en appa-
rence d’origine bulbaire.

Elle différe de toutes les autres maladies bulbaires,
ccnnues jusqu’a présent : par les caractéres d’évolu-
tion, d’épuisement de la marche des symptomes, et par -
le fait qu'on n’a jusqu’a présent trouvé, ni dans les
noyaux bulbaires, ni ailleurs, aucune lésion capable
d’expliquer les phénomeénes morbides.

3° La maladie frappe le plus souvent, mais non ex-
clusivement les individus adultes.

Les données étiologiques ne nous apprennent que
fort peu de chose sur les causes probables de cette
maladie.

L’hérédité, la constitution, le tempérament, les pro-
fessions n’y jouent évidemment aucun role. Les ma-
ladies infectieuses jouent un role secondaire, débili-
tant 'organisme. Le surmenage seul parait constituer
une condition favorable a la maladie.



— 169 —

4° En admettant qu’elle soit une affection des gan-
glions de la base ou de I'écorce cérébrale, cette affection
serait due, ou bien a des troubles fonctionnels dyna-
miques de la cellule nerveuse, provoqués par des
toxines engendrées au sein de l'organisme sous l'in-
fluence de surmenage, ou bien a des lésions de la
structure histologique des éléments nerveux, lésions
s1 fines qu’elles échappent pour le moment & nos pro—
cédés de recherches microscopiques.



La Faculté de Médecine autorise U'impression de la
preésente thése, sans prétendre par la émettre d’ opinion
sur les propositions qui y sont énoncées.

ienéve, le 13 novembre 1896.

Le Doyen,

A.-H. VAUCHER.



ANNEXE

Notre thése avait ét¢ présentée et acceptée par la
Faculté, en octobre 1896, et nous 'avions mise a I'im-
pression, lorsque la malade a succombé le 6 jan-
vier 1897. Cette circonstance nous a engagé a ajourner
sa publication, afin de pouvoir donner le résultat de
'autopsie et de I'examen microscopique du bulhe en
particulier que nous devons a lobligeance du
Dr Glockner.

Nous donnons ci-dessous :

1° La suite et fin de 'observation ;

2° La description textuelle de I'examen nécrosco-
pique ainsi que les réflexions de I'auteur.

Comme on le verra, les lésions étaient hornées :

1° Aux cellules ganglionnaires du noyau vago-
glosso-pharyngien dorsal et aux fibres partant de ce
noyau;

2° Au commencement des nerfs pneumogastriques:
et glosso-pharyngiens ;

3° Aux cellules du noyau cunéiforme ;

4° Au nucleus ambiguus (noyau moteur du pneu-
mogastrique, Huguenin).

Il y a donc une discordance frappante, entre les
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* lésions et les symptdmes que notre malade a présen-
tés pendant plus de trois ans. En effet :

D’une part, les lésions des IXme et Xme paires
n’étaient représentées par aucun trouble sensitif ou
sensoriel, ni par aucun symptome relevant des fone-
tions du pneumogastrique.

D’autre part, les symptdomes uniquement moteurs
intéressant les VIme et VIIme paires (la diplégie faciale
représentait le point capital du tableau) ne correspon-
daient a aucune lésion anatomique.

Nous croyons donc pouvoir — aprés comme avant
Pautopsie — considérer notre cas comme un cas de
maladie d’Erb, savoir une paralysie bulbaire asthé-
nique, avec lésions accessoires dans le domaine
sensitif.

Ou bien, peut-on admettre que les lésions nerveuses
périfériques (IX™* et X™* paires) & marche ascendante
vers leurs noyaux aient agi par action reflexe ou inhi-
bitoire sur les centres moteurs (VIIme et VIme paires).

Le champ est encore largement ouvert aux hypo-
theses.

La malade rentre donc & 'Hopital le 25 septembre
1896, trés faible et épuisée. Le facies est le méme,
type de la diplégie faciale. La déglutition se fait tou-
jours avec difficulté et provoque des accés de toux
pénibles ; la larmgue est paresseuse et présente quel-
ques mouvements fibrillaires. La moindre fatigue,
telle que I'acte de parler, de mastiquer, s’accompagne
vite d’épuisement et d'incapacité. Cependant la malade
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s’éduque et arrive a pouvoir se nourrir, si bien qu’elle
reprend quelques forces et de I'embonpoint. Son poids
qui était le 5 octobre de 39,300, arrive le 5 décembre
a 41,300.

On avait repris les injections de Brown-Sequard et
de Strychnine, I'électrisation, I'ergotine, enfin une
bonne alimentation mais dont elle ne put malheureu-
sement bientot plus tirer grand profit.

Malgré tout, l'asthénie reprit le dessus et fit des
progres rapides, tant pour I'état général que pour les
fonctions bulbaires.

Le 4 janvier, la difficulté croissante de la déglutition
et de Peffort de toux amena des crises de suffocation.
Cependant 'examen laryngoscopique dénote toujours
Pintégrité des cordes vocales.

Le 5 janvier, la dyspnée s’établit permanente avec
cyanose, marbrures, algidité ; cependant, le pouls
resta normal jusqu’a agonie et la mort qui eut lieu le
6 janvier.







RECHERCHES ANATOMIQUES

SUR

LA LANGUE, LA MOELLE EPINIERE-ET LE BULBE

DE Mme A, CL.

PAR LE

D" Adolf GLOCKNER

Premier assistant de I'Institut pathologique de Genéve.

Examen et description des piéces.

Autopsie du tronc faite le 8 janvier 1897.

On constate les Iésions suivantes : -
(Ixdéme pulmonaire.
Hypérhémie des poumons.
Bronchopneumondie double au début.
Bronchite aigiie.
Trés forte hypérhémie veineuse de tous les organes.
Néphrite parenchymateuse au début.
Lipéme du rein droit.
Hydrosalpin drott.

Le cerveau et la moélle épiniére furent déja sortis le
7 janvier 1897. Sauf une hypérhémie veineuse des
méninges cérébrales et un léger cedéme cérébral, ces
deux organes ne présentaient rien de particulier a
Peeil nu.
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La langue était un peu diminuée de volume, moins
plate que normalement. II' n’y avait pas de diffé-
rence manifeste entre ses deux moitiés. La langue,
la moélle épiniére en continuité avec le bulbe et
la protubérance, furent fixées et durcies dans du
liquide de Muller auquel on avait ajouté 10 °% de .
formaline. :

Des fragments des deux moitiés de la langue, du
premier segment cervical de la moélle, et les parties
répondant aux noyaux des nerfs cérébraux indiqués
plus bas, furent découpés, déshvdratés dans de l'al-
cool absolu et enrohés dans de la celloidine.

Nous avons fait environ six cents coupes suivies
du bulbe et de la protubérance, examinées de deux en
deux. Comme colorations, nous nous soinmes servis
de I’hématoxyline, du procédé de van Gieson, de la
coloration des cylindraxes de Mallory, de la colora-
tion de myéline de Weigert et de Pal. Dansles coupes
colorées d’aprés la méthode de Pal, nous avons
encore coloré en méme temps les novaux cellulaires
a la cochenille & 'alun de Czokor.

Ayant employé, comme milieu conservateur, 'le
liquide de Muller, il était impossible de faire aussides
colorations d’aprés les procédés de Nissl et de
Marchi. Cependant nous croyons qu’on peut se pas-
ser, jusqu’a un certain degré, de la coloration de Niss!,
puisqu’on réussit assez bien a colorer les granula-
tions protoplasmatiques de Niss/ par les méthodes
usuelles, jamais avec la méme netteté, il est vrai, que
par le procédé de Niss/ méme. Les colorations de
van Gieson et de Mallory surtout, nous ont donné
d’excellents résultats &4 ce point de vue.

Pour la dénominaticn nous avons adopté les noms
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que donne Obersteiner!' dans son traité du systéme
nerveux; a quelques endroits, ol nous l'avons cru
nécessaire, nous avons ajouté les termes qui se
trouvent dans le traité d’ Huguenin®. Pour la traduc-
tion des termes névrologiques latins et allemands,
nous avons consulté I'index placé ala fin de la traduc-
tion francaise du livre d’Huguenin.

' Prof. Dv Heinrich Obersteiner. Anleitung beim Studium
des Baues dernervésen Centralorgane im gesunden und kranken
Zustande. I1I. Auflage. 1896. Leipzig und Wien, Franz Deuticke.

* Prof. Dv Huguenin. Anatomie des centres nerveux. Traduit
parle Dr Th. Keller, annoté par le D* Mathias Duval. Paris 1897.



EXAMEN MICROSCOPIQUE

Langue.

Ce qui frappe le plus dans les préparations de la
langue, c’est 'existence d’un tissu adipeux trés abon-
dant, par lequel les faisceaux musculaires sont plus
ou moins écartés a maints endroits. Ces écartements
se trouvent surtout dans les parties latérales et infé-
rieures de la moitié. gauche, mais ils ne font défaut
presque nulle part. Cest seulement dans des terri-
toires peu étendus qu’on ne trouve pas de tissu adi-
peux entre les faisceaux musculaires ; a ces endroits
aussl, les fibrilles qui forment les faisceaux offrent un
aspect complétement normal. Aux places ou le tissu
adipeux est encore peu abondant, on trouve dans le
tissu conjonctif intermusculaire une légére proliféra-
tion des noyaux ; ici, la striation transversale est bien
conservée,

Enfin aux endroits ou le tissu adipeux se présente
en grande quantité, nous voyons le tissu conjonctif
intermusculaire trés riche en noyaux fusiformes. La,
on rencontre dans les faisceaux musculaires des
fibrilles trés minces en beaucoup plus grand nombre
que nous les trouvons normalement dans la langue.



— 9 —

Ou la coupe a porté paraléllemeut a ’'axe des fibrilles
musculaires, on voit, le plus souvent, la striation
transversale bien conservée, tandis que, par-ci par-1a,
la striation transversale fait défaut, et nous trouvons
a sa place une striation longitudinale assez prononcée. -
Les noyaux musculaires y sont distinctement aug-
mentés en nombre. A quelques rares endroits, nous
avons aussi trouvé des tubes de sarcolemme complé- -
tement vides.

La différence d’épaisseur des fibrilles musculaires
est surtout accusée dans des coupes qui ont porté
perpendiculairement & l'axe des fibrilles. Ici, nous
avons aussl constaté, dans l'intérieur des faisceaux
musculaires mémes, du tissu adipeux assez abondant,
et 1l se trouve justement aux endroits oll nous avons
affaire a une atrophie des tibrilles musculaires.

Les nerfs de la langue présentent presque partout
un aspect complétement normal, d’aprés les procédés
de coloration cque nous avons employés. A de rares
endroits, nous avons trouvé dans des nerfs d’assez
grand calibre, un léger épaississement de I’endonerve
avec prolifération trés peu prononcée de ses noyaux.
Mais, nulle part, nous n’avons trouvé de dégénéres-
cence des nerfs; la gaine de myéline se colore toujours
trés bien par la coloration de Weigert. Les vaisseaux
sanguins de grand et moyen calihre n’offrent rien de
particulier; par contre, nous avons trouvé trés sou-
vent les vaisseaux de petit calibre, précapillaires,
épaissis dans leurs parois, comme entourés d’une
gaine de cellules polymorphes assez grandes, tels
qu’on trouve surtout les petits vaisseaux dans des
inflammations peu intenses et trés chroniques. De
méme aussi une infiltration peu prononcée de petites
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cellules rondes que nous avons trouvées dans-le corps
papillaire de la langue, fait penser & un. processus
inflammatoire.

Premier segment cervical.

La vue d’ensemble de toutes les coupes de cette
partie de la moélle est normale; le croisement des
pyramides n’est pas encore achevé. Les cornes anté-.
rieures sont d’'une configuration normale. Les cellules
ganglionnaires de la partie dorsale de la corne anté-

‘rieure sont grandes et ont des prolongements qu’on
peut poursuivre souvent 4 une assez grande distance.
Les granulations protoplasmatiques sont trés dis-
tinctes. Les cellules aussi, dans la partie dorso-laté-
rale, présentent un aspect tout a fait normal.

Les racines antérieures et les racines de la XI¢ paire
de cette partie de la moélle, sont bien développées et
n’offrent pas d’altérations. La pie-mére. présente a
quelques rares endroits un épaississement circonscrit
insignifiant et une trés légére infiltration de petites
cellules rondes. '

Les vaisseaux sanguins ne sont pas altérés.

CXIIMe PAIRE.

Nous avons poursuivi ce noyau dans des séries de
coupes allant depuis un point correspondant & la
pointe du calamus scriptorius jusqu’a sa terminaison
dans la direction du cerveau. Le résultat de I’examen
a ces différents points était ahsolument le. méme.
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Nous avons aussi comparé nos préparations & des
coupes correspondantes faites autrefois de modlles
normales et colorées d’aprés les mémes procédés.

Les cellules ganglionnaires sont trés grandes,
comme normalement, bien limitées, et ont presque
toujours plusieurs prolongements bien développés
qui peuvent étre poursuivis & une assez grande dis-
tance. Les noyaux et les nucléoles sont trés nets.
Dans le protoplasma, nous voyons déja dans les coupes
ou nous n'avons pas employé de matiere colorante
pour les noyeux (coloration de myéline de Weigert),
un grand nombre de granulations qui se trouvent
disséminées d’une facon réguliére sur tout le proto-
plasma et qui se continuent méme & la naissance des
prolongements. Par les méthodes de van Gieson et de
Mallory, ces granulations se colorent trés nettement,
de sorte que la différence de coloration est presque
insignifiante entre nos préparations et celles qu’on
obtient par le procédé spécial de Nissl. Nulle part on
n’apercoit dans les cellules du noyau de la XII™e paire
de la chromatolyse ou des altérations telles que nous
les décrirons plus loin pour d’autres cellules ganglion-
naires. :

Le réseau de fines fibres nerveuses a gaine de
myéline, caractéristique pour les novaux de la XIIme
et IIIme paires, est trés bien développé, et ces fibres ne
présentent pas de signes de dégénérescence. Les
racines de I’hypoglosse qui, partant du noyau, tra-
versent le bulbe en sens dorso-ventral pour sortir
entre l'olive latérale et la pyramide, ne présentent
d’altérations, ni dans l'intérieur du bulbe ni apres
Vavoir quitté.

Le noyau a petites cellules situé dans le sens ventral
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du noyau principal (Stilling) qui a été décrit par Roller
comme noyau accessoire de 'hypoglosse, ne présente
pas non plus d’altérations. Les faisceaux longitudinal
dorsal de Schiitz et longitudinal postérieur, sont nor-
maux.

Xime PAIRE.

Nous considérerons seulement les fibres qui pro-
viennent de la moélle épiniére méme; quant aux
racines communes avec celles de la Xm¢ paire, consi-
dérées par un certain nombre d’auteurs comme appar-
tenant a la XIme paire, nous en parlerons en méme
temps que du pneumogastrique. Comme nous I’avons
déja indiqué en traitant le I*" segment cervical, les
racines et les cellules ganglionnaires qui se trouvent
dans la partie dorso-latérale de la corne antérieure,
se comportent absolument normalement.

IXme  Xuwe X]Ime Parris.

Leurs faisceaux de racines en sortant du bulbe
étant complétement confondus, on ne peut dire, pour
beaucoup d’entre elles, duquel de ces trois nerfs elles
font partie, sans les disséquer depuis la périphérie,
et puisque sous plusieurs rapports ils sont d’origine
commune (Obersteiner), nous en parlerons en méme
temps. ,

1> Noyau vago-glossopharyngien dorsal (noyau
glossopharyngien postérieur).

Nous entendons par la, le groupe de cellules gan-
glionnaires qui se trouve, en partie, directement au-
dessous de l'épendyme du IVme ventricule, et qui,
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plus loin, dans la direction du.cerveau, est partielle-
ment refoulé dans la profondeur par le noyau trian-
gulaire de la VIIIme paire. Les cellules ganglionnaires
de ce noyau sont petites (toujours) et sont les unes
arrondies, les autres légérement fusiformes. Un assez
grand nombre présentent distinctement des prolon-
gements qui cependant sont moins nombreux que
dans les cellules du noyau de la XII™ paire. Pour
d’autres cellules, paraissant en général aplaties, ces
prolongements font défaut, ou alors on ne peut les
poursuivre que sur un faible trajet. Les granulations
protoplasmatiques sont assez nettes dans beaucoup
de cellules, dans d’autres elles existent seulement sur
une zone étroite de la périphérie des cellules, tandis
que le reste du protoplasma est formé d’une masse
homogéne se colorant d’une facon diffuse et pale,
permettant de reconnaitre de trés fines granulations a
un trés fort grossissement. Dans quelques rares cel-
lules, enfin, les granulations de Niss! font compléte-
ment défaut et tout le protoplasma présente ce méme
aspect homogéne. Le pigment qui se trouve déja nor-
malement, surtout dans les cellules de la partie
médiane de la périphérie du noyvau, est quelquefois
plus abondant, sans que toutefois nous attribuions
heaucoup d’importance & ce fait.

Les fibres qui partent de ce noyau et qui sortent
du bulbe entre le corps restiforme et I’olive latérale,
aprés avoir traversé en partie la racine spinale de la
V™ paire, n’offrent pas d’altérations le plus souvent
dans leur trajet intrabulbaire. Dans quelques coupes
seulement, nous avons constaté parmi les fibres d’un
assez grand faisceau, entre la racine spinale de la
Vme paire et la périphérie, des noyaux plus abondants
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qui répondent par leur forme et leur grandeur aux
cellules de la névroglie. A 'endroit ou les fibres sor-
tent du bulbe, on voit la méme augmentation de cel-
lules de la névroglie; plus loin, déja dans le nerf
méme, quand il commence a se revétir des gaines de
Schwann, nous avons vu une prolifération des noyaux
de cette gaine et un épaississement considérable de
I'endonerve. Aux mémes endroits, nous constatons
aussi dans le nerf une dégénérescence de la gaine de
myéline pour un certain nombre de fibres, fait qui
frappe, surtout si I'on compare ces endroits aux fais-
ceaux de I'hypoglosse qui se trouvent dans Jes mémes
coupes, qui sont trés bien développés et absolument
normaux.

2 Racine spinale de la IX™ paire (faisceau solitaire
de Stliing). ' :

A des niveaux différents, les fibres de ce faisceau
ne présentent aucune altération. Cependant, on trouve,
surtout dans les parties distales du noyau cunéiforme,
des cellules ganglionnaires offrant dans leur proto-
plasma des lésions semblables a celles que nous
avons décrites précédemment pour les cellules du
noyau vago-glossopharyngien dorsal. Nous notons
ce fait maintenant, parce que d’aprés I'opinion de cer-
tains auteurs (Obersteiner), une partie des tibres du
faisceau solitaire auraient des rapports avec les cel-
lules susdites. '

*3° Noyau d grandes cellules des IXme et Xme paires
(noyau antérieur, nucleus ambiguus, noyau moteur
du pneumo-gastrique) [Huguenin].

Les cellules ganglionnaires de ce noyau qui res-
semblent aux cellules des cornes antérieures de la
moélle, sont bien conservées quant a leur gl‘andeur'
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et 2 leurs prolongements. Les granulations ‘de Nissl
sont souvent bien conservées ; quelquefois elles sont
moins distinctes, et par-ci par-la, nous avons aussi
trouvé des cellules dont le protoplasma présentait en
partie cet aspect homogéne, que nous avons décrit
plus haut, mais d’une facon beaucoup moins pronon-
cée. Nous n’avons pas trouvé d’altérations dans les
fibres qui partent de ce noyau, qui cheminent dans
le sens latéral et ventral et qui se croisent en partie
au raphé médian.

VIIIme PaIrek.

Les deux oreilles internes ainsi que les centres des
deux nerfs acoustiques et la partie du nerf, de l'ori-
gine au bulbe, n’étant pas conservées, nous avons
seulement examiné le trajet central des deux nerfs
acoustiques.

La grosse racine du nerf acoustique qui pénétre
dans la modélle allongée et le nerf intermédiaire de
Wrisberg ne présentent point d’altération.

A. Trajet bulbaire de la partie latérale.
(Nerf cochléaire)

Nous appelons ainsi les fibres du nerf qui vont de
’émergence au noyau accessoire (noyvau antérieur
| Huguenin]), latéralement au corps restiforme. Ces
fibres sont tout a fait normales. Le noyau accessoire
(antérieur [Huguenin]) est formé par de grands
groupes de cellules ganglionnaires serrées les unes
“contre les autres, de grandeur moyenne, et qui pré-
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sentent en coupe, des formes ovalaires ou arrondies.
Leurs noyaux et nucléoles sont partout trés bien
conservés. Le protoplasme ne permet pas non plus
de reconnaitre des signes de dégénérescence..

Une partie des fibres partant de ce noyau vont, en
contournant le corps restiforme, constituer les stries
médullaires (harbes du calamus) au plancher du ['Vme
ventricule; les autres vont au corps trapézoide et aprés
avoir traversé le ruban de Redl et le raphé a l'olive de
lautre coté. Toutes ces fibres ne présentent aucune
lésion. Le corps trapésoide et le noyau trapésoide sont
aussl normaux.

B. Trajet bulbaire de la partie médiale.
(Nert vestibulaire.)

On entend par cette expression, les fibres qui pas-
sent entre le corps restiforme et la racine ascendante
(bulbaire) du trijumeau. Ces fibres n’offrent pas d’al-
térations dansleur trajet jusqu’aux noyaux terminaux.

1. Noyau triangulaire (Noyau dorsal, interne [Hu-
guenin]). Les cellules sont assez petites, bien confor-
mées, les prolongements bien conservés; noyaux et
nucléoles trés nets.

2. -Noyau a grandes cellules.

a) Racine spinale du nerf acoustique, sans alté-
térations;

b) Noyau de Deiters ;

¢) Noyau de Bechterew.

Les cellules de ces deux novaux sont trés grandes,
bien conformées, munies de prolongements trés dis-
tincts qu’on peut poursuivre & une grande distance.
Leurs noyaux et nucléoles sont trés bien conservés.
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VII"e PAIRE.

Les noyaux sont formés par plusieurs groupes de
cellules trés grandes & plusieurs prolongements. Les
contours des cellules sont trés nets, les prolonge-
ments sont distinctement reconnaissables 4 une
grande distance, les noyvaux des cellules et les
nucléoles de méme trés.nets. Dans le protoplasma de
toutes les cellules, il v a des granulations qui sont
réguliérement distribuées par le protoplasma et qui
se colorent d'une facon intense par les réactifs em-
plovés. Le procédé de van Gieson, surtout, les fait
ressortir trés distinctement, d’une couleur rougeatre
foncée. Nous prenons ces granulations, de méme que
dans les autres novaux, pour les granulations de
Nissl, et nous insisterons encore sur ce point dans
la suite, en donnant aussi les raisons pour lesquelles
‘nous maintenons cette opinion. Les fibres nerveuses
partant des cellules ganglionnaires de ce novau et
montant dans le bulbe dans le sens ventral et médian,
sont munies d’une gaine de mpyéline qui, nulle part,
n'offre d’altérations.

Les racines de la VII™* paire ne présentent pas non
plus de lésions dans le reste de leur trajet intrabulaire.

Le genou du facial (Deiters) et le fasciculus teres
sont trés bien développés, les gaines de myéline sont
partout conservées. Les fibres qui passent de la
région du raphé dans le sens latéro-ventral pour
quitter le bulbe, se présentent sous l'aspect d'un gros
faisceau dont les fibres sont complétement normales.
Le nerf facial en quittant le bulbe est bien développé
et absolument normal.
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VIme PAIRE.

Le noyau de cette paire est représenté par un assez
grand groupe de cellules ganglionnaires qui sont
situées prés de la ligne médiane, presque immédiate-
ment au-dessous du plancher du IV®e ventricule. Ces
cellules sont assez grandes, un peu plus petites que
celles de la VIIe paire auxquelles elles ressemblent
beaucoup. Leurs contours sont réguliers, leurs pro-
longements distincts, leurs noyaux et nécléoles trés
nets. Les granulations protoplasmatiques sont aussi
constamment colorées d’une facon intense. La racine
de l'oculo-moteur externe qui passe du sens ventral
vers la périphérie, est normale.

Le commencement du nerf périphérique, au point
de départ de la protubérance, n’est pas conservé dans
nos coupes. ' -

Ni les méninges, ni les vaisseauz sanguins des dif-
féerentes parties du bulbe et de la protubérance que
" nous avons examinées, n’ont présenté de lésions.

A cet endroit, nous voulons rendre attentif au fait,
qu’on 2 decrit ! sous le nom de dégénérescence granu-
leuse, une forme de dégénérescence des cellules gan-
glionnaires dans laquelle on trouve dans le proto-
plasma des formations qui se colorent fortement au
carmin, et qui rappellent quant a leur grandeur et & -

1 Voir Obersteiner, Loco citat., page 171.
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leur distribution dans le protoplasma, les granulations
de Nissl. On a trouvé cette forme de dégénérescence
surtout dans des cas de myélite et dans de certaines
intoxications.

Cependant, pour les raisons suivantes, nous ne
crovons pas les granulations protoplasmatiques que
nous avons décrites dans les noyaux de plusieurs
nerfs cérébraux, comme surtout de la XII¢ et VIIe
paires, identiques a celles de cette dégénérescence et
nous les prenons pour les granulations de Nissl,
¢’est-a-dire pour une apparition normale dans la cel-
lule ganglionnaire, supposant que les granulations de
Nissl soient en effet des formations normales, et non
pas des produits artificiels comme quelques auteurs
I'ont affirmé.

Nous croyons pouvoir nous soustraire au reproche
d’avoir parlé toujours des granulations de Nissl, sans
nous étre servi de son procédé de coloration, par le
fait que nous avons toujours réussi a colorer ces gra-
nulations dans des moélles absolument normales,
par les procédés usités pour le cas précédent. Cepen-
dant, pour obtenir ce résultat, il faut que les coupes
solent assez fines et que la coloration soit faite soi-
gneusement.

Puis la distribution de ces formations pour ainsi
dire dans chaque cellule était tellement réguliére,
qu’on ne pouvait penser 4 un processus pathologique,
qui alors ne respectera pas autant cette régularité de
distribution. En outre, on aurait dt trouver d’autres
signes de dégénérescence, so0it dans les contours des
cellules ou dans les prolongements, soit dans leynoyau
cellulaire ou dans le protoplasma, ce qui ne fut pas le
cas. Enfin, nous nous appuyons surtout sur le fait
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que les fibres partant de ces cellules, les racines et
les nerfs mémes au point de départ du bulbe, étaient
toujours complétement normaux, fait qui eut été
impossible au cas ol les cellules nerveuses d’ol nais-
sent les fibres qui constituent les racines et les nerfs,
eussent subi une dégénérescence aussi accusée et
généralisée. Ajoutons encore qu'une autorité comime
Weigert, a affirmé qu’'on reconnait trés bien les gra-
nulations grossiéres de Niss/ dans des coupes colo-
rées d’aprés sa méthode pour les gaines de myéline.

Nous nous bornerons a donner ici le résultat de
I’examen microscopique des noyaux des VIe jusqu’a
la XII¢ paires, pour ne pas retarder encore davan-
tage I'impression de cette thése, et nous nous réser-
vons de donner plus tard le résultat de I'examen
des autres noyaux.



RESUME

Nous avons donc trouvé des altérations dans la
langue, dans les cellules ganglionnaires du noyau
pnreumogastrique-glossopharyngien dorsal, dans les
fibres partant de ce noyau, dans le commencement des
nerfs pneumogasiriques-glossopharyngiens, dans des
cellules du noyau cunéiforme et du nucleus ambiguus
(noyau moteur du pneumogastrique [Huguenin)).



© REFLEXIONS

Si nous discutons maintenant les lésions trouvées,
nous insisterons. sur le fait que nous ne parlerons
exclusivement qu’au point de vue anatomo-patholo-
gique, sans vouloir mettre en relation les résultats
de 'examen microscopique avec les symptomes que
notre malade a présentés pendant Ja vie.

Quant & la langue, nous rencontrons dans cet
organe une série d’altérations qui sont, sans aucun
doute, de nature inflammatoire. Dans cette catégorie,
nous comptons l'infiltration de petites cellules rondes
dans le corps papillaire, les altérations des parois des
vaisseaux sanguins et la prolifération des cellules
conjonctives du tissu intermusculaire. Pour les nerfs
de la langue, nous avons constaté que la plupart se
comportent normalement. Cependant nous fames, &
quelques rares endroits, en présence d'un léger épais-
sissement de ’endonerve avec augmentation trés peu
prononcée de ses noyaux. Le fait que nulle part les
gaines de myéline n’étaient dégénérées, nous démontre
que la névrite, il en existait une, n’atteignait pas
un haut degré. Il est naturellement impossible de dire
a quel nerf ces faisceaux appartenaient.

Par contre, nous avons affaire a des lésions muscu-



laires manifestes qui ont abouti a une atrophie assez
prononcée, atrophie qui n’est pourtant pas partout
une atrophie simple comme nous le démontrent I'exis-
tence de tubes de sarcolemme vide et la perte de stria-
tion transversale dans des fibres encore assez épaisses
mais qui est en partie due a des métamorphoses
régressives préalables, dégénérescence de la fibre
musculaire qui serait hyaline ou autre. Le tissu adi-
peux s’est développé sans doute aux dépens des péri-
mysiums interne et externe, que ce soit une lipoma-
tose primitive avec atrophie consécutive du muscle,
ou que l'atrophie musculaire ait été primitive et la
prolifération du tissu adipeux se soit faite ex vacuo.

Cette atrophie musculaire s’est-elle développée a la
suite des lésions des nerfs de la langue?

Les altérations insignifiantes que nous avons trou-

- vées dans quelques rares nperfs de la langue, ne nous
suffisent pas pour émettre une telle hypothése.

D’autre part, le noyau du grand hypoglosse et ses
racines se comportent d’'une facon absolument nor-
male, fait auquel nous attribuons une grande impor-
tance, tandis que dans d’autres maladies, ot il y a
une atrophie de la langue, les novaux de la XII¢ paire
sont toujours atteints, méme déja & une phase trés
peu avancée de la maladie.

Nous n’avons pas pu examiner les nerfs de la
XII¢ paire dans leur trajet intracranien, parce qu’ils
n’étaient pas conservés,

Nous croyons plus vraisemblable que [latrophie
musculaire ait été primitive.

Ensuite nous avons trouvé des altérations dans un
certain nombre de cellules du noyau vago-glossopha-
ryngien dorsal, du nucleus ambiguus (noyau moteur
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du pneumogastrique [Huguenin]), et des noyaux
cunéiformes, altérations qui se présentérent sous
Yaspect d’'une disparition plus ou moins accusée
des éléments chromatophiles disséminés dans le pro-
toplasma, que nous avons décrits comme granula-
tions de Nissi (qu’il ne faut pas confondre avec les
granulations beaucoup plus fines qui se trouvent dans
le protoplasma de cellules ganglionnaires dégénérées,
dont on les distingue d’ailleurs facilement.

MM. Widal et Marinesco! ont communiqué der-
niérement les résultals de I'examen de plusieurs
noyvaux bulbaires qu’ils ont fait & 'aide des méthodes
de Nissl et de Marchi. Par ces procédés, ils ont pu
constater une désintégration.des éléments chromato-
philes, chromatolyse, qui ressemble beaucoup, ou qui
est peut-étre identique a ce que nous avons vu dans
nos préparations dans les novaux sus-mentionnés.

Ces auteurs distinguent trois espéces de chroma-
tolyse et c’est surtout leur tvpe 2, diffus, ou il reste
quelquefois une couche mince d’éléments chroma-
liques & la périphérie, qui offre une grande ressem-
blance avec 'aspect des cellules ganglionnaires men-
tionnées de notre cas. ’

Cependant, nous n’avons pas pu constater ces alté-
rations aussi réguliérement que ces auteurs dans
toutes les cellules, et surtout ce n’était qu’un nombre
relativement petit de cellules qui étaient atteintes
dans le nucleus ambiguus et le noyau cunéiforme.

Dans le trajet intrabulbaire des nerfs qui émanent
de ces noyaux, nous n’'avons pas trouvé d’altérations

1 paralysie bulbaire asthénique descendante (Syndrome d’Erb).
Bull. et Mém. de la Société des hopitaus de Paris. 1897. No 14.
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par les méthodes employées, si ce n’est une légére
augmentation des cellules de la névroglie dans un
faisceau du pneumogastrique-glossopharyngéen.

Par contre, les troncs de ces nerfs présentaient au
point de départ ainsi qu'un peu plus loin, des lésions
trés manifestes sous forme d’une dégénérescence des
gaines de myéline d'un certain nombre de tubes ner-
veux, d’épaississement de l’endonerve, de proliféra-
tion des gaines de Schwann.

Quel est le rapport des lésions de ces tissus ner-
veux avec celles des noyaux bulbaires? '

Faut-il considérer l'altération des cellules des
noyaux bulbaires comme primitive 2

Les lésions des tissus nerveux se sont-elles faites
en méme temps, ou sont-elles consécutives a 'altéra-
tion cellulaire?

Nous ne pouvons pas résoudre ces questions, puis-
quon n’avait malheureusement pas conservé les
troncs de ces nerfs qui nous auraient probablement
permis de les trancher complétement.

Cependant la grande différence dans la facon de se
comporter du tronc nerveux au point de départ du
bulbe et des fibres dans le trajet intrabulbaire, puis
I'existence d’altérations cellulaires se manifestant
seulement par de la chromatolyse, et nulle part par
une atrophie cellulaire manifeste, ne répondant point
du tout par leur développement peu considérable aux
lésions graves qui se trouvent dans les tissus ner-
veux, parleraient plutot en faveur de I'’hypothése que
Ualtération du tronc périphérique serait primitive, et
que les lésions cellulaires des noyauz bulbaires
auraient été consécutives a celle-ci. ‘

Nous aurions donc affaire a une névrite ascendante



avec lésions consécutives des noyaux bulbaires corres-
pondants.

Comme nous l'avons déja dit, ce n’est qu’une hypo-
thése pour laquelle nous avons émis notre maniére

de voir, et notre intention n’est nullement de la consi-

dérer comme incontestable.

Enfin, nous n’osons rien dire sur le rapport des
lésions de la langue avec celles des racines et des
noyaux des pneumogastriques-glossopharyngiens,
I'anatomie et la physiologie ne nous donnant point de
faits qui puissent soutenir de pareilles conclusions.

Si nous cherchons dans les manuels un schéma
qui réponde & ce que nous avons trouvé dans notre
examen, nous n’en trouvons pas. En tout cas, nos
résultats n’offrent pas la moindre ressemblance au
point de vue anatomo-pathologique avec le tableau
classique que Charcot et Leyden ont tracé de la para-
lysie glosso-labio-laryngeée.

Aussi, notre exemple ne répond-il pas aux résultats
obtenus dans un cas de paralysie bulbaire asthénique
descendante de MM. Widal et Marinesco®, qui ont
trouvé dans certains noyaux bhulbaires des lésions
cellulaires analogues, mais dont la localisation était
bien différente de celle de notre cas.

1 Loco cit.
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